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ZLOTY SKALPEL 2023
DLA PIONIERA NEUROCHIRURGII

Dr hab. n. med. Mirostaw Zgbek jest laureatem tegoroczne)
edycji konkursu Ztoty Skalpel za projekt ,Innowacyjne leczenie
choroby Parkinsona, drzenia samoistnego, choroby Huntingtona
i demencji”. »10-11

Egzemplarz promocyjny

pulsmedycyny.pl
1

W NUMERZE

Dodatek
tematyczny

Choroby rzadkie

FAKTY

Pilne potrzeby
w neurologii

Specjalisci w dziedzinie

neurologii nie majg watpliwosci,

ze pacjentéw ze schorzeniami
uktadu nerwowego bedzie
przybywacé. Wzrasta dostep do
coraz bardziej nowoczesnych

i skutecznych lekéw, ale potrzebna
jest reorganizacja systemu opieki

i zwiekszenie naktadéw z budzetu.
> 12

ONKOLOGIA

Od onkologa
do lekarza POZ

Odsetek pacjentéow
hematoonkologicznych
wyleczonych czy pozostajgcych
w remisji jest coraz wiekszy.
Jednoczesnie brakuje
hematologéw, dlatego pacjenci
hematoonkologiczni powinni
znalez¢ sie pod opieka lekarza
rodzinnego. Nie wymagaja oni
specjalnego nadzoru, tylko
rutynowego postepowania. p 22

KLINIKA

Jest coraz wiece
alergii

WHO przewiduje, ze w 2050 . co
druga osoba na $wiecie, zwtaszcza
w krajach uprzemystowionych,
bedzie chorowac na alergie.
Dotyczy to zaréwno alergicznego
niezytu nosa, astmy, ale przede
wszystkim alergii pokarmowej.

Co wiecej, ok. 8 proc. alergikéw
pokarmowych to osoby zagrozone
wstrzgsem anafilaktycznym. » 30

PRAWO

Handel medyczng
marihuang

Prawnik odpowiada na pytanie,
jakie regulacje obowigzuja

w przypadku checi podjecia
dziatalnosci gospodarczej,
polegajgcej na wprowadzaniu do
obrotu medycznej marihuany. p> 36
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lek. Bartosz prof. dr hab. n. med.
Artukowicz Leszek Domanski
Zostat przewodniczgcym sejmowej Komisji Zdrowia. zostat prezesem elektem Polskiego Towarzystwa Transplantacyjnego. Prof.
To powrdt na to stanowisko — po raz pierwszy obejmowat Domanski jest prorektorem ds. klinicznych Pomorskiego Uniwersytetu Medycznego
je od listopada 2015 roku do czasu transferu do Parlamentu w Szczecinie i zastepca lekarza kierujgcego Klinikg Nefrologii, Transplantologii
Europejskiego. Bartosz Artukowicz to takze byty minister i Choréb Wewnetrznych Samodzielnego Publicznego Szpitala Klinicznego nr 2 PUM
www.pulsmedycyny.pl . .
NR9 (455) 29 LISTOPADA 2023 zdrowia w latach 2011-2015. w Szczecinie.
OD REDAKTORA Rada naukowa
Dr hab. n. med., prof. nadzw. Bozenna Bagifiska-
Dembowska, Klinika Onkologii Instytutu ,Pomnik-
Centrum Zdrowia Dziecka"
7 " 4 x V4 Prof. dr hab. n. med. Wtodzimierz Baranowski,
Klinika Ginekologii i Ginekologii Onkologicznej WIM
0 SWI1dU0IT105C1 FOldKOW
Prof. dr hab. n. med. Zbigniew Bartuzi, Katedra
Alergologii, Immunologii Klinicznej
STARAMY SIE, ABY TEMATY ZWIAZANE Z OCHRONA ZDROWIA, | ngw zwigzku ze starzeniem sie spoleczenistwa. Ale rozw6j choréb ukla- i Choréb Wewnetrznych w Bydgoszczy
PROFILAKTYKA I LECZENIEM, KTORE PORUSZAMY, DOCIERALY | du nerwowego nastepuje tez w coraz mtodszym wieku, czemu sprzyjajg | Prof- dr hab. n. med. Marek Bolanowski, Klinika
NIE TYLKO DO CZYTELNIKOW NASZEGO TYTURU. Dlatego czesto | zmiany cywilizacyjne i degradacja §rodowiska naturalnego (P 12). Endokrynologii, Diabetologii
spotykamy sie z naszymi ekspertami w siedzibie Polskiej Agencji i Leczenia Izotopami USK we Wroctawiu
Prasowej, poddajac szerokiej dyskusji szereg probleméw. Oczywiécie | PRZED ODDANIEM TEGO NUMERU DO DRUKU ODBYEA SIE Prof. dr hab. n. med. Ewa Bernatowska, Klinika
to, co najbardziej istotne, odnotowujemy na famach naszej gazety. 16. EDYCJA KONFERENCJI ,,POLITYKA LEKOWA”. Do zapozna- Immunologii Instytutu
nia sie z jej fragmentami zapraszam na nasza strone internetowa. «Pomnik-Centrum Zdrowia Dziecka"

W TYM NUMERZE ZAMIESZCZAMY RELACJE ZE SPOT-
KANIA Z CYKLU ,,POLSKA ONKOLOGIA WCZORAJ, DZIS
I JUTRO”. Podczas debaty zatytulowanej ,,Kobiece nowo-
twory zapisane w genach” zaproszeni eksperci méwili

o nowotworach ginekologicznych i nowotworach piersi, ze
szczegOlnym uwzglednieniem predyspozycji genetycznych
do ich rozwoju (P> 22-23).

LISTOPAD BYE MIESIACEM SZERZENIA WIE-
DZY NA TEMAT MESKICH NOWOTWOROW.
Redakeja ,Pulsu Medycyny” zorganizowata
debate pt. ,Rak prostaty — wyzwania dia-
gnostyczne i terapeutyczne”. Obecni na niej
spegjali$ci wskazywali na znaczenie badania
stezenia PSA w wykrywaniu raka gruczotu
krokowego oraz potrzebe przeprowadza-
nia diagnostyki molekularnej u mezezyzn

7 tym nowotworem. Eksperci wyjasnili
takze, kiedy pacjent z rakiem prostaty
wymaga leczenia, a kiedy jedynie obser-
wagcji oraz jakie opcje terapeutyczne sg
dostepne w przypadku choroby w stadium
zaawansowanym (P 29).

NEUROLODZY NIE MAJA WATPLIWOSCI, ZE
PACJENTOW ZE SCHORZENIAMI NEUROLO-
GICZNYMI BEDZIE CORAZ WIECEJ. W relacji
ze spotkania na temat wyzwan w tej dziedzinie
medycyny specjaliSci wskazywali na wzrost zapo-
trzebowania na diagnostyke i opieke neurologicz-

0s6b (P> 38-39).

m.konaszczuk @pulsmedycyny.pl
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Nowy cykl programow wideo

amy watpliw

Odpowiadamy na pytania

Obalamy mity

aj na pulsme

Konferengja zgromadzita 32 ekspertéw, ktorzy poruszyli
nastepujace tematy: dostepno$c lekowa i zabezpieczenie
\  potrzeb polskich pacjentéw — gdzie jestedmy; otytoécé jako
choroba przewlekla; biale plamy w leczeniu raka piersi
| w Polsce; najwieksze niezrealizowane potrzeby pacjentéw
w onkologii; zesp6t sercowo-nerkowo-metaboliczny: czy
wspdlezesne spoleczenstwo jest skazane na wielochoro-
bowos¢; Sciezka diagnostyczno-terapeutyczna pacjentow
z rzadkimi chorobami neurologicznymi, metabolicznymi
idiabetologicznymi. Obszerna relacja z tego wydarzenia
W przyszlym numerze naszego czasopisma.

A ZEBY PANSTWU PRZYPOMNIEC, ZE TO NADAL
JESIEN, CHOC POGODA ZA OKNEM ROZTACZA
JUZ ZIMOWA SCENERIE, proponuje wspomnienie
spaceru historycznego po Cmentarzu Wojskowym
na Powazkach w Warszawie, zorganizowanego

przez ,Puls Medycyny” 12 listopada. Pasjonaci
historii przypomnieli niezwykte osiagniecia spoczy-
wajacych tu pionieréw polskiej medycyny. O zyciu
i pracy zastuzonych kardiolog6éw, chirurgéw,

patologéw, okulistéw czy dermatologéw opowia-

dali: dr Adam Tyszkiewicz oraz prof. Krzysztof J.

Filipiak. W wydarzeniu wzieto udziat kilkadziesiat

Matgorzata Konaszczuk, redaktor naczelna

Prof. dr hab. n. med. Leszek Czupryniak
Klinika Diabetologii i Choréb Wewnetrznych
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego

Prof. dr hab. n. med. Roman Danielewicz,
Klinika Chirurgii Ogoélnej i Transplantacyjnej
Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego WUM

Prof. dr hab. n. med. Zbigniew Gaciong, Klinika
Choréb Wewnetrznych, Nadcisnienia Tetniczego
i Angiologii WUM

Prof. dr hab. n. med. Ryszard Gellert, Klinika
Nefrologii i Choréb Wewnetrznych CMKP

Prof. dr hab. n. med. Marek Hartleb, Klinika
Gastroenterologii i Hepatologii SUM
w Katowicach

Prof. dr hab. n. med. Jacek Imiela, Oddziat Choréb
Wewnetrznych i Nefrologii Miedzyleskiego Szpitala
Specjalistycznego Warszawskiego UM

Prof. nadzw. dr hab. n. med. Teresa Jackowska,
Klinika Pediatrii CMKP w Warszawie

Lek. Agnieszka Jankowska-Zdunczyk,
prezes Kolegium Lekarzy Rodzinnych w Polsce

Prof. dr hab. n. med. Andrzej Januszewicz, Klinika
Nadcisnienia Tetniczego Narodowego Instytutu
Kardiologii

Prof. dr hab. n. med. Wiestaw Jedrzejczak,
Katedra i Klinika Hematologii, Transplantologii
i Choréb Wewnetrznych WUM

Prof. dr hab. n. med. Joanna Maj, Katedra i Klinika
Dermatologii, Wenerologii
i Alergologii UM we Wroctawiu

Prof. dr hab. n. med. Leszek Krolicki, Zaktad
Medycyny Nuklearnej WUM

Prof. dr hab. n. med. Konrad Rejdak, Katedra i Klinika
Neurologii UM w Lublinie

Prof. dr hab. n. med. Lidia Rudnicka, Klinika
Dermatologiczna WUM

Prof. dr hab. n. med. Jerzy Samochowiec, Katedra
i Klinika Psychiatrii PUM w Szczecinie

Prof. dr hab. n. med. Jerzy Szaflik, Centrum
Mikrochirurgii Oka Laser

Prof. dr hab. n. med. Witold Szyfter, Klinika
Otolaryngologii UM w Poznaniu

Prof. dr hab. n. med. Pawet Sliwiriski, Il Klinika
Choréb Ptuc, Instytut Gruzlicy i Choréb Ptuc

Prof. dr hab. n. med. Witold Ttustochowicz, Klinika
Choréb Wewnetrznych
i Reumatologii WIM w Warszawie

Prof. dr hab. n. med. Mieczystaw Walczak, Klinika
Pediatrii, Endokrynologii, Diabetologii, Choréb
Metabolicznych i Kardiologii Wieku Rozwojowego
PUM

Dr hab. n. med. Mariusz Wylezot, prof. WIML, Klinika
Chirurgii OgéInej, Wojskowy Instytut Medycyny
Lotniczej w Warszawie

Prof. dr hab. n. med. Dorota Zozuliriska-
-Ziétkiewicz, Klinika Chorob Wewnetrznych
i Diabetologii UM w Poznaniu

Dyrektor zarzadzajacy: Jarostaw Szymanski Redaktor prowadzacy wydania online: Wspétpraca redakeyjna:
Dyrektor wydawniczy: Aleksandra Smolinska Marcin Ksiazkowski Monika Rachtan,
Dyrektor ds. sprzedazy: Paulina Pietruczuk tel. 22 333 97 29, m ksiazkowski@pulsmedycyny.pl m.rachtan@pulsmedycyny.pl
Dyrektor artystyczny: Tomasz Mtynarski Zesp6t redakeyjny: Dziat marketingu i reklamy:

H Katarzyna Matusewicz, tel. 603 441 155 Mij
T e e e Redaktor naczelna: Matgorzata Konaszczuk, 1Zy1 i Anna Mijakowska (key account manager)

X m.konaszczuk@pulsmedycyny.pl kmatusewicz@pulsmedycyny.pl anna.mijakowska@konsylium24.pl
Ul et 1 @2 i i Emilia Grzela (z-c?r[e]zdaktora rzacyzelynzgo Monika Majewska, Anna Szjéstakiewig (key)éliCCOUHt manager)
Prezes: Patricia Deyna ds.e-wydania), tel. 2233397 28, m.majewska@pulsmedycyny.pl anna.szostakiewicz@konsylium24.pl
Redakcja: ul. Kijowska 1,03-738 Warszawa, egrzela@pulsmedycyny.pl Katarzyna Lisowska, Aleksandra Uzigbto (senior key account manager),
tel.223339991,fax 22 33397 35, Dorota Dys (sekretarz redakcj, kierownik projektu k lisowska@pulsmedycyny.pl a.uzieblo@pulsmedycyny.pl
redakcja@pulsmedycyny.pl, konferencje), tel. 605 948 188 Izabela Kunowska, Mira Ignatowicz (key account manager)

prenumerata@pulsmedycyny.pl, www.pulsfarmacji.pl e-mail: d.dys@pulsmedycyny.pl ikunowska@pulsmedycyny.pl m.ignatowicz@pulsmedycyny.pl

Aneta Cegietka (key account manager) Redakcja i Wydawca nie ponosza odpowiedzialnosci
a.cegielkal Ism ny.pl zatredé reklam

geg © @Pg smedycyny.pl . i ogtoszen aniza udostepnianie ich osobom
W\Olett:d Szulejewska (content & marketing manager) nieuprawnionym. Materiatéw niezaméwionych nie
w.szulejewska@pulsmedycyny.pl zwracamy. Zastrzegamy sobie prawo adiustacji

iskracania tekstow oraz zmiany ich tytufow.
Bonnier Healthcare Polska 2023

Wszystkie prawa zastrzezone
ISSN 1642-5154

Prenumerata: tel. 22 33397 69

reklama

LILLY FOR BETTER

Ludzko$¢, od zawsze ciekawa Swiata oraz petna nadziei, posiada wyjatkowa zdolno$¢ dostosowywania sig do zmian, ktore nadchodza wraz z postepem.
Odkrywanie jest naszym celem. To powotanie i przeznaczenie Lilly, zdefiniowane od pierwszego dnia istnienia firmy. Od ponad stu lat dysponujemy
do$wiadczeniem, ktore zaowocowato wynalezieniem niezliczonych innowacji. Oferujac szeroki wachlarz opcji terapeutycznych w kilku dziedzinach
medycyny, nie ustajemy w poszukiwaniach kolejnego przetomowego odkrycia, ktore uczyni lepszym Zycie ludzi na catym Swiecie.

lilly.pl

© 2021 Eli Lilly and Company. Wszystkie prawa zastrzezone.

PP-LILLY-PL-0056
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prof. Piotr Jankowski, cztonek kapituty konkursu Ztoty Skalpel

Juz po raz 15.

Typujemy innowatorow
w polskiej medycynie

1 ochronie zdrowia

Ztoty Skalpel to prestizowy konkurs organizowany przez redakcje ,Pulsu Medycyny". Jego celem jest promowanie innowa-
torow w ochronie zdrowia oraz wspieranie zmian poprawiajgcych jako$¢ opieki medycznej. Zgtoszone do konkursu projekty
starannie ocenia kapituta, do ktorej zapraszamy wybitnych specjalistow, lekarzy i ekspertdw medycznych. Ich doswiadczenie
i wiedza gwarantujg uczciwosc i obiektywizm konkursu. Nazwa konkursu to symbol szybkiego, precyzyjnego i skutecznego
rozwigzania problemu w medycynie czy systemie ochrony zdrowa.

,Zloty Skalpel na state wpisat sie w mape pre-
stizowych nagréd, przyznawanych za osiagnie-
cia w medycynie. Stale poszerza sie grono osob
zainteresowanych pretendowaniem do zdobywcy
gltéwnej nagrody w konkursie, co redakeji pozwa-
la trzymaé reke na pulsie i promowa¢é osiagnie-
cia polskich naukowedéw” — méwi Malgorzata
Konaszczuk, redaktor naczelna ,,Pulsu Medycyny”.

Na miejscu 2. znalazt sie projekt prof. Marcina Kurzyny

i jego zespotu.

Konkurs jest przeznaczony dla oséb fizycz-
nych, zespotéw badawczych, publicznych
i niepublicznych zakladéw opieki zdrowot-
nej, organizacji, gmin oraz innych instytucji,
ktére w ostatnim roku moga poszczycic sie:
wynalezieniem nowej metody diagnostycznej
lub terapeutycznej, lub opracowaniem nowej
strategii zwigzanej z organizacja i zarzadza-

? —d

Laureat konkursu — dr hab. Miros

niem w ochronie zdrowia, lub unowocze$nie-
niem polskiego systemu opieki zdrowotnej
poprzez implementacje innowacyjnych roz-
wiazan §wiatowych.

Postepowanie konkursowe przebiega w naste-
pujacy sposéb: kazdy z juroréw dokonuje oceny
zgloszen poprzez przyznanie punktow w skali
od 1 do 10. Laureatem konkursu zostaje kan-

taw Zabek.

dydat, ktéry uzyska najwieksza liczbe punktow
przydzielonych przez juroréw. Przy ocenie zgto-
szen jury kieruje sie nastepujacymi kryteriami:
wktad w rozwdj opieki zdrowotnej w Polsce
w trosce o dobro pacjenta, mozliwo$¢ uspraw-
nienia pracy personelu medycznego, szanse na
upowszechnienie ocenianej inicjatywy, aspek-
ty ekonomiczne.

Na miejscu 10. znalezli sig:
dr Jarostaw Michat Deszczynski
i dr Tomasz Albrewczyniski.

Jury konkursu

@ Prof. dr hab. n. med. Piotr Eder,

specjalista choréb wewnetrznych i gastroenterologii, adiunkt w Katedrze i Klinice Gastroenterologii, Dietetyki i Choréb

@ prof. dr hab. n. med. Anna Raciborska,
specijalistka pediatrii, onkologii i hematologii dziecigcej, kierownik Kliniki Onkologii i Chirurgii Onkologicznej Dzieci i Mtodziezy

Wewnegtrznych Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu; w Instytucie Matki i Dziecka w Warszawie;

® prof. dr hab. n. med. dr h.c. Krzysztof J. Filipiak,

specjalista choréb wewnetrznych, kardiologii, hipertensjologii i farmakologii klinicznej, rektor Uczelni Medycznej

@ prof. dr hab. n. med. Piotr Rutkowski,

specijalista chirurgii ogélnej i onkologicznej, kierownik Kliniki Nowotworéw Tkanek Migkkich, Kosci i Czerniakéw Narodowego
im. Marii Sktodowskiej-Curie w Warszawie; . N . . ) . . .
Instytutu Onkologii im. Marii Sktodowskiej-Curie — Parstwowego Instytutu Badawczego w Warszawie, przewodniczacy Polskiego

o lek. tukasz Jankowski, Towarzystwa Onkologicznego;

specijalista nefrologii, prezes Naczelnej Rady Lekarskiej;
® prof. dr hab. n. med. dr h.c. multi Henryk Skarzynski,

® prof. dr hab. n. med. Piotr Jankowski, specjalista otorynolaryngologii, audiologii i foniatrii, dyrektor Instytutu Fizjologii i Patologii Stuchu oraz Swiatowego Centrum

specjalista choréb wewnetrznych i kardiologii, kierownik Kliniki Choréb Wewnetrznych i Gerontokardiologii w Szpitalu Klinicznym im. Stuchu, krajowy konsultant w dziedzinie otorynolaryngologii
prof. W. Ortowskiego w Warszawie;

@ prof. dr hab. n. med. Rafat Stojko,

@ prof. dr hab. n. med. Sergiusz J6zwiak,
specijalista potoznictwa i ginekologii oraz ginekologii onkologicznej, przewodniczacy Sekcji Ginekologii Operacyjnej Polskiego

specijalista neurologii dzieciecej, byty kierownik Kliniki Neurologii i Epileptologii Instytutu ,Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka" oraz

Towarzystwa Ginekologdw i Potoznikéw;
Kliniki Neurologii Dzieciecej Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego; UEIESEIE] el Zniow

@ prof. dr hab. n. med. Edward Wylegata,

specjalista choréb oczu, kierownik Katedry i Oddziatu Klinicznego Okulistyki Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Zabrzu;

® red. Matorzata Konaszczuk,
redaktor naczelna ,Pulsu Medycyny";

©® Tomasz Korkosz,
dyrektor ds. relaciji strategicznych w PZU Zdrowie SA;

©® dr hab. n. med. Mirostaw Zabek,
prof. CMKP, specjalista neurochirurgii i neurotraumatologii, kierownik Kliniki Neurochirurgii Centrum Medycznego

@ prof. dr hab. n. med. Piotr Milkiewicz, Ksztatcenia Podyplomowego;

specijalista choréb wewnetrznych i gastroenterologii, kierownik Kliniki Hepatologii i Choréb Wewngtrznych WUM; .. L .
@ prof. dr hab. n. med. Dorota Zozulinska-Ziétkiewicz,
® Agata tapinska-Kotodzinska, specjalista choréb wewnetrznych i diabetologii, kierownik Katedry i Kliniki Choréb Wewnetrznych i Diabetologii oraz Oddziatu

prezes zarzgdu Naukowej Fundacji Polpharmy; Diabetologii i Choréb Wewnetrznych, prorektor ds. organizacji, promocji i rozwoju uczelni Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu.

reklama

ZDROWIE

Poznaj siec medyczna
PZU Zdrowie

e pakiety medyczne i profilaktyczne dla pacjentéw
indywidualnych oraz firm

@ placéwki medyczne w ponad 600 miastach w Polsce

@ wygodne formy kontaktu - mojePZU i infolinia
dostepne codziennie, przez catg dobe

@ konsultacje specjalistyczne, diagnostyka obrazowa
i laboratoryjna, stomatologia i telemedycyna

5 B =@

wyszukiwarka
placéwek

zdrowie.pzu.pl sklep PZU Zdrowie portal mojePZU
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Wyroznione dokonania i ich liderzy

Dziesiec wartosci dodanych do polskiej medycyny

Redakcja ,Pulsu Medycyny” wyréznita innowatordw, ktérzy zmieniaja oblicze medycyny. Ztoty Skalpel zostat w tym roku przy-
znany dr. hab. n. med. Mirostawowi Zgbkowi, prof. CMKP. Zgtoszony do konkursu projekt pt. ,Innowacyjne leczenie choroby
Parkinsona, drzenia samoistnego, choroby Huntingtona i demencji” obejmuje az trzy wykonywane przez profesora innowacyj-
ne procedury zabiegowe. To nie pierwsza gtdwna nagroda dla dr. hab. Zgbka w naszym konkursie. W 2019 r. kapituta nagro-
dzita go za pionierskie w skali Polski i Europy zabiegi terapii genowej u dzieci z deficytem dekarboksylazy L-aminokwaséw
aromatycznych. A oto wyr6znione w 2023 r. projekty, dokonania, ich autorzy i wykonawcy.

Wszyscy laureaci konkursu Ztoty Skalpel 2023 po ogtoszeniu wynikow.

1 PROJEKT: Innowacyjne leczenie choroby Parkinsona, drzenia
B samoistnego, choroby Huntingtona i demencji.

Lider projektu: dr hab. n. med. Mirostaw Zabek, prof. CMKP

Dr hab. Mirostaw Zabek jako pierwszy w Polsce wykonuje procedure MRg
FUS, ktéra pozwala na leczenie drzenia samoistnego i parkinsonowskiego.
Zabieg polega na wykorzystaniu skoncentrowanej wigzki ultradzwiekow, ste-
rowanej za pomocg rezonansu magnetycznego, do zniszezenia struktur odpo-
wiedzialnych za wywolywanie objawéw obnizajacych jakos¢ Zycia pacjenta.

Jako pierwszy w Europie, neurochirurg przeprowadzit operacje terapii
genowej mézgu w chorobie Huntingtona — ciezkiej, prowadzacej do niepel-
nosprawnoéci, $miertelnej chorobie, polegajacej na postepujacej demencji
i ruchach mimowolnych. Badania wykazaly, ze odpowiedzialny za nia jest
defekt na jednym z genéw, co doprowadza do produkgji toksycznego biatka
(huntingtyny), ktére odklada sie w mézgu powodujac wystgpienie i rozwijanie
objawéw choroby.

Metodami inzynierii genetycznej wyprodukowano gen, ktéry potrafi wyci-
szy¢ prace tego szkodliwie funkcjonujacego genu w moézgu pacjenta. Gen
ten przenosi sie za pomoca fragmentu kwaséw nukleinowych adenowirusa
podczas wielogodzinnej infuzji domézgowej. Catos¢ operacji wykonuje sie
W rezonansie magnetycznym za pomoca wysoce specjalistycznych kaniul
infuzyjnych. Celem takiego leczenia jest zatrzymanie choroby, jej spowol-
nienie lub tez wyleczenie chorego.

Osrodek kierowany przez dr. hab. Mirostawa Zabka zostal wybrany jako
jedyny w Europie do terapii genowej demencji czotowo-skroniowej. Pierwsze
dwie operacje odbeda sie na przetomie listopada i grudnia — beda to pierwsze
takie operacje na $wiecie.

2 PROJEKT: Wdrozenie multidyscyplinarnego Zespotu Szybkiego Reagowania CELZAT w celu poprawy jakosci
B diagnostyki i wynikéw leczenia ostrej zatorowosci ptucnej.

Koordynator projektu: prof. dr hab. n. med. Marcin Kurzyna; projekt zespotéw Kliniki Krazenia
Plucnego, Chorob Zakrzepowo-Zatorowych CMKP w Europejskim Centrum Zdrowia Otwock,

I Katedry i Kliniki Kardiologii Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego oraz Kliniki Kardiochirurgii
Szpitala Medicover.

Gléwnym celem dziatalnosci CELZAT jest zmniejszenie $miertelnosci z powodu ostrej zatorowosci ptucnej (OZP).
W ciagu pieciu lat zesp6t CELZAT podjat leczenie ponad 230 pacjentéw ze skomplikowanym lub powiklanym prze-
biegiem OZP. W centrum zainteresowania zespotu CELZAT pozostaja pacjenci z OZP i wspdlistniejaca chorobg
nowotworowa. Dzieki zastosowaniu nowoczesnych metod leczenia $miertelno$¢ wewnatrzszpitalna nie rézni sie
pomiedzy pacjentami onkologicznymi i pacjentami z OZP bez choroby nowotworowe;j.

3 Il DOKONANIE: Rozwdj terapii komérkowych w onkologii dziecigcej.
Lider projektu: prof. dr hab. n. med. Jan Styczynski

Jury docenito wktad zespotu w rozwdj terapii komorkowych w onkologii dzieciecej, m.in.: wprowadzenie

i zastosowanie cytotoksycznych limfocytow przeciwirusowych third-party-donor EBV-CTL w terapii chtonia-
ka (pierwsza publikacja na Swiecie o zastosowaniu tabelekleucelu; ,Frontiers in Immunology”), wprowadze-
nie przeszczepu haploidentycznego z cyklofosfamidem poprzeszczepowym, jako pierwszy osrodek w Polsce

w 2012 r. Obecnie ta informacja jest umieszczana w polskich podrecznikach z zakresu transplantacji komor-
kowych. Prof. Styczynski jest wérdd polskich badaczy wspétautorem najwiekszej liczby publikacji na temat
zastosowania terapii CAR-T u dzieci (10 publikacji w PubMed), a takze jako jedyny transplantolog i hematolog
w Polsce jest daweg komoérek krwiotworezych.

FOT. OLGA RAINKA

4. PROJEKT:

Rozwdj termoablacji laserowej w leczeniu i diagnostyce
padaczki oraz w onkologii.

Lider projektu: dr n. med. Wojciech Nowak

5. PROJEKT:

Opracowanie zwalidowanego modelu prognostycznego

wraz z aplikacjq internetowy, opartego o parametry
histopatologiczno-kliniczne, o wyzszej skutecznosci
prognostycznej niz stosowana obecnie w Europie Zachodniej

i USA. Klasyfikacja molekularna bazujaca na sygnaturach
genowych (ang. gene expression prognostic signatures, GEPS).

Lider projektu: dr hab. n. med. Piotr Donizy

6 B DOKONANIE:

Ponad tysiac unikatowych zahiegéw endoprotezoplastyki
u dzieci znowotworami kosci.

Wykonawcy: dr hab. n. med. Anna Raciborska,

prof. IMiD z zespolem chirurgéw Kliniki Onkologii

i Chirurgii Onkologicznej Dzieci i Mlodziezy Instytutu
Matki i Dziecka w Warszawie

Technologia AR w leczeniu nowotworéw dziecigcych.

Liderzy: dr hab. n. med. Anna Raciborska, prof. IMiD
idr n. med. Krzysztof Bronowicki z zespotem chirur-
gow Kliniki Onkologii i Chirurgii Onkologicznej Dzieci
i Mlodziezy IMiD

8. PROJEKT:

Nowa procedura medyczna wszczepiania sztucznej rogowki
u pacjentow cierpiacych na bielmo rogéwki.

Lider projektu: prof. dr hab. n. med. Edward Wylegata

9 B PROJEKT:

Lody wykorzystywane jako krioterapia podczas stosowania
duzych dawek melfalanu. Kondycjonowanie i zmniejszanie
zapalenia btony sluzowej jamy ustnej po autologicznym
leczeniu krwiotwérczym.

Liderzy projektu: prof. dr hab. n. med. Emilian
Snarski i Marcin Jasinski

10. .ccon.

Pacjent 360 Stopni — Kompleksowa Opieka nad Dzieémi

z Porazeniem Mézgowym.

Liderzy projektu: dr n. med. Jarostaw Michat
Deszczynski i dr n. med. Tomasz Albrewczynski
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Termoablacja laserowa (LITT) jest procedura medyczna polegajaca na wprowadzeniu $wiattowodu przez niewielki (ok.

3 mm) otwOr nawiercony w czaszce, zgodnie z zaplanowanymi wcze$niej trajektoriami. Ustalenie i utrzymanie odpowied-
nich trajektorii zabiegu jest mozliwe dzieki wykorzystaniu ramienia robotycznego. Nastepnie w rezonansie magnetycznym
do wezesniej zatozonego $wiattowodu podiaczany zostaje generator lasera. Swiatlo na konicu éwiattowodu przechodzi

w energie cieplna. Specjalna termosekwencja badania MR gltowy, wykonywana w czasie rzeczywistym, pozwala na uwi-
docznienie rozchodzacej sie w zmianie temperatury. Zesp6t neurochirurgéw z Instytutu ,Pomnik-Centrum Zdrowia
Dziecka” po raz pierwszy w Polsce wykonat laserowa termoablacje glteboko potozonego guza mézgu u dziecka.

Projekt dotyczyt opracowania modelu prognostycznego wraz z aplikacjg internetows dla pacjentéw z czerniakiem btony
naczyniowej gatki ocznej, bazujacego na szczegétowych parametrach histopatologicznych i klinicznych z wykorzystaniem
technik uczenia maszynowego, oceniajacego prawdopodobienstwo przezycia catkowitego oraz przezycia bez przerzutow/
wolnego od nawrotu w okresach 2 lat, 5 lati 10 lat od daty diagnozy czerniaka.

Zaproponowany przez zespot model prognostyczny oparty na technice uczenia maszynowego (ang. survival gradient
boosting, SGB) ma wyzsza skutecznosé oceny przezycia catkowitego i ryzyka wystapienia przerzutéw odleglych niz stosowana
obecnie w Europie Zachodniej i USA klasyfikacja molekularna oparta na sygnaturach genowych GEPS. Wyniki przeprowa-
dzonego badania pokazuja, ze rutynowo oceniane parametry histopatologiczne guza pierwotnego oraz parametry kliniczne
sa poréwnywalne z diagnostyka molekularna oparta na sygnaturach genowych (GEPS), ktéra nie jest szeroko dostepna dla
pacjentéw z czerniakiem btony naczyniowej gatki oczne;j.

Jury docenito wykonanie ponad tysigca unikatowych zabiegéw endoprotezoplastyki u dzieci z nowotworami kosci.
Techniki rekonstrukeyjne stosowane w IMiD daja pacjentom lepsze szanse na wyleczenie i zachowanie sprawnoSci.
Metody te umozliwiaja wydtuzanie konczyny wraz ze wzrostem dziecka, indywidualizacje implantu oraz dopasowanie do
warunkéw anatomicznych. Cel dziatan to ograniczenie niepetnosprawnosci oraz poprawa jakosci zycia u dzieci i mtodziezy
z nowotworami uktadu kostno-mie§niowego poprzez zwiekszenie dostepu do postepowania chirurgicznego mniej okale-
czajacego, z wykorzystaniem endoprotez onkologicznych oraz innych metod rekonstrukeyjnych. Celem jest ponadto utrzy-
manie rownego i bezpiecznego dostepu do tej formy leczenia rekonstrukeyjnego dla wszystkich pacjentéw wymagajacych
tego rodzaju terapii w Polsce.

Wykorzystanie sztucznej inteligencji czy rozszerzonej rzeczywisto$ci w medycynie przestalo byé mozliwe wytacznie w fil-
mach science fiction. Jednym z o$rodkéw, ktére przy zabiegach operacyjnych positkuja sie augumented reality (AR) jest
Klinika Onkologii i Chirurgii Onkologicznej Dzieci i Mtodziezy IMiD. Technologia rzeczywistosci rozszerzonej w onkologii
dzieciecej wykorzystywana jest m.in. w kontekscie zabiegow operacyjnych.

Spegjalisci na podstawie badan obrazowych tworza model 3D zmiany nowotworowej, kt6ry nastepnie wgrywany jest do
specjalnej aplikacji, gdzie integruje sie go z trojwymiarowym hologramem. Do jego wy$wietlania uzywane sg gogle AR, ktére
stosuje sie zaréwno podczas operacji, jak i wezesniej — w celu przygotowania sie do resekgji guza. Co wiecej, augumented
reality umozliwia wizualizacje ciecia przez plaszczyzne hologramu, co pozwala na wglad w wewnetrzna strukture zmiany
oraz weryfikacje jej polozenia wzgledem innych struktur anatomicznych.

Jedng z najwiekszych zalet metody mieszanej rzeczywistosci jest mozliwo$¢ poréwnania anatomii rzeczywistej w trakcie
separacji guza od otaczajacych go tkanek z obrazem holograficznym. Technologia ta moze by¢ takze uzywana do samego przy-
gotowania do operacji, w zwiazku z czym caly zesp6t bioracy w niej udzial ma szanse doktadnie zapoznaé sie zbudowsa zmiany,
jej lokalizacja w stosunku do innych struktur anatomicznych czy zaplanowacé najlepszy dostep chirurgiczny podczas operacji.

Jury postanowito wyr6znié specjaliste, ktory zdobyt uznanie na szczeblu krajowym i miedzynarodowym, m.in. za wpro-
wadzenie nowej procedury medycznej wszczepiania sztucznej rogowki u pacjentéw cierpiacych na bielmo rogéwki. Dzieki
badaniom i pracy Klinicznej prof. Wylegaly osrodek przez niego prowadzony stat si¢ wiodagcym w Europie w dziedzinie
leczenia zmian rog6wki. Jego innowacyjne podej$cie pozwolito na poprawienie jakosci zycia wielu pacjentow, ktorzy weze-
$niej byli skazani na utrate wzroku i koniecznosc leczenia poza granicami Polski.

Projekt opierat sie na wykorzystaniu lodéw do krioterapii zapobiegajacej uszkodzeniu §luzéwek przed chemioterapia.
Udalo sie wykazac, ze takie postepowanie prowadzi do 50-procentowej redukeji tego powiktania u chorych po prze-
szczepieniach szpiku, eliminujac niemal zupelnie przypadki ciezkich mucositéw. Praca zostala opublikowana w 2021 1.
w ,Scientific Reports”.

Dodatkowo, ze wzgledu na prostote, spektakularne wyniki i zabawny pomyst ten projekt jako pierwszy otrzymat nagrode
Ig Nobla z medycyny 2022 (Harvard, USA), ktdra zespolowi wreczyt podwdjny noblista Barry Sharpless. Projekt byt czescia
wiekszej cato$ci zmian procedur zwigzanych z przeszczepianiem, ktory doprowadzit do znacznej redukeji zakazen zwigza-
nych z przeszczepami — po raz pierwszy udalo sie uzyskac cel ,Zero Catherer Related Infections” u chorych poddawanych
przeszczepieniom szpiku.

Od trzech lat specjali$ci z Paley European Institute prowadzg program leczenia dzieci z mézgowym porazeniem dziecie-
cym. Ten o$rodek znaczaco utatwia rodzicom i pacjentom dostep w jednym miejscu do kompleksowej opieki medycznej
zgodnej z najnowszymi standardami $wiatowymi.
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Blask ,,Ztotego Skalpela" rozSwietlat wnetrza restauracji Belvedere w Lazienkach Krélewskich, gdzie odbywata sie tegoroczna gala.

FOT. OLGA RAINKA

materiat partnera

MRg FUS — Innowacyjna metoda leczenia drzenia
samoistnego 1 drzennej postaci choroby Parkinsona

NA CHOROBE PARKINSONA (PD) W POLSCE
CHORUJE OK. 80 000 0S0B. Jednym z kilku
objaw6w tej postepujacej choroby neurologicz-
nej, ktory w szczegdlny sposob obniza jakosé
zycia pacjenta, jest drzenie. Dotyka ono 76 proc.
pacjentéw. Drzenie samoistne (ET), ktérego
gléwnym objawem jest drzenie obu rak, wyste-
puje 10 razy czesciej niz choroba Parkinsona.

WYELIMINOWANIE OBJAWU DRZE-

NIA JEST SZANSA NA LEPSZA JAKOSC
ZYCIA DLA PACJENTOW Z CHOROBA
PARKINSONA I DRZENIEM SAMOISTNYM,
ICH RODZIN I OPIEKUNOW. Pozwala na to
nowatorska technologia MRg FUS — stoso-
wana w Szpitalu Medicover w Warszawie.

SKONCENTROWANE WIAZKI ULTRADZ-
WIEKOW SA KIEROWANE NA OBSZARY
MOZGU ODPOWIADAJACE ZA DRZENIA.
Pacjent w czasie zabiegu pozostaje w pelni
$wiadomy, nie otwiera sie czaszKi, a objawy
choroby ustepuja jeszcze na stole do rezonan-
su. Bezinwazyjno$¢ i wysoki stopien bezpie-
czehstwa zabiegu czynig to rozwigzanie prze-
fomowg alternatywa dla metod chirurgicznych
i farmakoterapii, stosowanych dotychczas

w leczeniu drzenia. Zabiegi przeprowadza
neurochirurg prof. dr hab. n. med. Mirostaw
Zabek, ktory wraz zespotem neurochirurgow:
dr. n. med. Pawlem Gutowskim oraz lek.
Mikotajem Razniakiem, wykonuje te procedu-
re jako jedyny w Polsce.

TECHNOLOGIA MRG FUS STOSOWANA

W SZPITALU MEDICOVER TRAFIEA NA
MAPE INNOWACJI MINISTERSTWA
ZDROWIA — tj. do ogdlnokrajowego zbioru
unikatowych rozwigzan w ochronie zdrowia,
ktore zwiekszaja skutecznosé i efe 0§¢
leczenia, jak i prowadza do usprawnienia
systemu. Byla réwniez oceniana przez kapi-
tuly prestizowych inicjatyw: w konkursach

International Hospital Federation Awards,
wZdrowa Przysztos¢ — Inspiracje”, plebiscycie
+ZYoty Skalpel” (tu: pierwsze miejsce dla prof.
dr hab. n. med. Mirostawa Zabka za m.in.
wykorzystywanie technologii MRg FUS).

ABY JESZCZE SKUTECZNIEJ DOCIERAC
DO POTRZEBUJACYCH PACJENTOW,

ICH RODZIN I OPIEKUNOW, SZPITAL
MEDICOVER NAWIAZAL WSPOLPRACE

Z FUNDACJA CHOROGB MOZGU (PIERWOT-

NIE: FUNDACJA PARKINSONA), kt6rej misja
jest niesienie wszechstronnej pomocy osobom
cierpiacym na choroby mézgu. W ramach tej
wspotpracy odbyt sie ogélnodostepny webinar
edukacyjny na temat technologii MRg FUS,

a poprzedzat go webinar o tej samej tematyce
dedykowany wytacznie neurologom i neuro-
chirurgom. MRg FUS byl r6wniez omawiany
podczas wydarzen medycznych: VII Kongresu
Patient Empowerment oraz X Konferencji
Naukowo-Szkoleniowej Neurodegeneracje.

PACJENCI PO ZABIEGACH Z UZYCIEM MRG
FUS 0DZYSKUJA SAMODZIELNOSC, WRACA-
JA DO AKTYWNOSCI SPOEECZNYCH
IZAWODOWYCH, WYMAGAJA MNIEJ OPIEKI
ZE STRONY BLISKICH ORAZ NAKEADOW ZE
STRONY PANSTWA. Kwalifikacje do zabiegu
przeprowadzaja: dr n. med. Justyna Zielinska-
-Turek oraz dr n. med. Stanistaw Szlufik.

Strona informacyjna dot. MRg FUS:
https://parkinson.medicover.pl/

FOT. YARON BRENER

Komentarze partnerow konkursu
,2ddwotuje, nie blokuje” — dostepu do swiadczen medycznych

,ABY ZAPEWNIC DOBRA OPIEKE
MEDYCZNA PACJENTOM, MUSIMY
DBAC 0 DOSTEPNOSC USEUG. Z badan
wynika, Ze na te dostepnos¢ mamy po
czesel wplyw my sami. W zwigzku z tym
apelujemy o to, zeby pacjenci odwotywali
wizyty lekarskie, na ktore nie mogg
przyj$é. Dzieki takim rozwigzaniom, jak
aplikacja z portalem pacjenta, nie jest to
skomplikowana procedura” — przekonu-
je Karolina Helmin-Biercewicz, czlonek Zarzadu PZU Zdrowie SA
— podmiotu medycznego zaangazowanego w kampanie
,Odwoluje, nie blokuje”.
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WEDL:UG DANYCH POLSKIEJ IZBY UBEZPIECZEN, juz co 10.
Polak posiada prywatne ubezpieczenie zdrowotne. Czy sytuacja
rynkowa sprzyja rozwojowi tego segmentu?

,KIEDYS PRZYWODCA TYBETANSKI DALAJLAMA, ZAPY-
TANY 0 TO, CO GO NAJBARDZIEJ INTRYGUJE

W LUDZKOSCI, 0ODPOWIEDZIAE: ,,Czlowiek, bo po$wieca
swoje zdrowie, by zarabia¢ pieniadze, a nastepnie poswie-
ca swoje pieniadze, by odzyskaé¢ zdrowie”. Ta mys$l oddaje
obecny stan naszego spoteczenstwa. Ciezko pracujemy
ijednocze$nie martwimy sie o przyszto$¢é — czy bedzie nas
sta¢ na leczenie, na szybki dostep do specjalistéw. Z pomoca
przychodzi prywatne ubezpieczenie zdrowotne” — mowi
Karolina Helmin-Biercewicz, cztonek Zarzadu PZU
Zdrowie SA.

»,OBECNIE REKRUTERZY OBSERWUJA, ZE KANDYDACI,
WYBIERAJAC NOWEGO PRACODAWCE, biora pod uwage nie
tylko zarobki, ale réwniez benefity w postaci opieki medycznej
— zaréwno dla siebie, jak i dla calej rodziny” — dodaje.

JESLI CHODZI 0 DOSTEPNOSC USLUG, 0STATNIO MOZNA
BY%0 USEYSZEC 0 KAMPANII ,,0DWOLUJE, NIE BLOKUJE”,
w ktérej biorg udziat instytucje publiczne i najwieksze prywat-
ne podmioty medyczne, w tym PZU Zdrowie. Czy taka akcja
pomoze uwolnic¢ czas pracy lekarzy, ktorych weiaz jest za mato?

Naukowa Fundacja Polpharmy wspiera

polska mysl innowacyjng

Daniela Piotrowska, dyrektorka Naukowej

Fundacji Polpharmy:

FOT. ARCHIWUM

1

Gale poprowadzili: Matgorzata Konaszczuk — red. naczelna ,,Pulsu
Medycyny" i Jarostaw Szymaiiski — dyrektor zarzadzajacy Bonnier
Healthcare Polska.

BARDZO0 SIE, CIESZYMY, ZE MOZEMY BYC PART-
NEREM TEGO WSPANIALEGO KONKURSU. My, jako
Fundacja, bardzo mocno wspieramy innowacyjnosé

w medycynie i farmacji — podejmujemy wiele inicjatyw
irealizujemy wiele przedsiewziec¢, ktdre sg z tym zwigzane.

Karolina Helmin-Biercewicz
(PZU Zdrowie SA) i Daniela Piotrowska
(Naukowa Fundacja Polpharmy).

NASZYM SZTANDAROWYM I NAJWAZNIEJSZYM
PRZEDSIEWZIECIEM JEST KONKURS NA PROJEKT
BADAWCZY, KTORY CO ROKU JEST DOSTOSOWYWA-
NY DO AKTUALNYCH TRENDOW, OBOWIAZUJACYCH
NA RYNKU. Idziemy z duchem czasuiw zwigzku ztymsta-  nas rowniez niezwykle wazne, potwierdzaja to,
ramy sie, zeby to byly tematy pionierskie. Taki jest teztemat ~ jak Naukowa Fundacja Polpharmy powaznie
baz danych, ktérymi obecnie sie zajmujemy w ramach kon-
kursu, choé nie jest on jeszcze tak szeroko poruszany.

Dr hab. n. med. Mirostaw Zgbek przed kamerg
«Pulsu Medycyny”.

www.pulsmedycyny.pl
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»PZU ZDROWIE, PODOBNIE JAK INNE PODMIOTY MEDYCZ-
NE, ZAROWNO PUBLICZNE, JAK I PRYWATNE, BORYKA SIE

Z PROBLEMENM NIEODWOLYWANIA WIZYT LEKARSKICH
PRZEZ PACJENTOW. Zasieg tego zjawiska jest bardzo duzy

— w skali calego systemu to nawet 17 mIn wizyt rocznie. Aby
zapewni¢ dobrg opieke medyczna pacjentom, musimy dbaé

o dostepnosc ustug. Ze statystyk nieodwotanych wizyt wynika,
ze na te dostepno$¢ mamy po czesci wplyw my sami” — podkre-
$la Karolina Helmin-Biercewicz.

»W ZWIAZKU Z TYM APELUJEMY, ZEBY PACJENCI 0DWO-
EYWALI WIZYTY LEKARSKIE, NA KTORE NIE MOGA SIE
ZGLOSIC. Nie jest to skomplikowana procedura — to jedno
Klikniecie w aplikacji czy odestanie bezptatnego SMS-a. Udziat
PZU Zdrowie w kampanii ,Odwotuje, nie blokuje” jest o tyle
wazny, ze jest to akcja ogélnopolska, ktora zrzesza wszystkie
podmioty medyczne, prywatne i publiczne. Wierzymy, ze inten-
sywna wspoétpraca tak wielu podmiotéw przyniesie oczekiwany
efekt i kampania odniesie sukces” — przekonuje Karolina
Helmin-Biercewicz.

JAK WIDAC, INNOWACYJNOSC JEST DLA
NAS NIEZWYKLE ISTOTNA I STARAMY SIE
WSPIERAC JA W BARDZ0 SZEROKIM ZAKRE-
SIE. A tego typu konkursy i udzial w nich sa dla

podchodzi do tematu innowacyjnosci w medycy-
nie i farmacji.

Medpvtl!:lfny

ZDJECIA: OLGA RAINKA
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Chce rozwijac te rapi

bo w niej jest pr zysze}

,Jezeli nie bedziesz zauwazat milowych krokow, kroczkow czy kamykow w swo-
jej karierze, to nigdy w zyciu nie zrobisz jej swiadomie” — mowi dr hab. n. med.
Mirostaw Zahbek, z ktorym rozmawiamy o o0siggnieciach, planach na przysziosc
1tym, co przyniosa najblizsze lata nie tylko w neurochirurgii.

Jest pan laureatem tegorocznej edycji konkursu
Ztoty Skalpel za projekt ,,Innowacyjne leczenie
choroby Parkinsona, drzenia samoistnego, cho-
roby Huntingtona i demencji”, ktéry obejmowat
az trzy wykonywane przez pana innowacyjne pro-
cedury zabiegowe. Jakie znaczenie ma dla pana
ta nagroda?

Jest to wielkie wyréznienie i ogromny zaszczyt
zar6wno dla mnie, jak i catego zespotu. Jestem czto-
wiekiem, ktéry juz wiele doswiadezyt. Ale dla moich
kolegbw z pewnoscig Ztoty Skalpel jest inspiracjg do
dalszych dziatan. Zaraz po otrzymaniu tego dyplomu
zrobitem wiele kopii, ktore oprawilem i przekazatem
zarzadowi szpitala i wszystkim kolegom, kt6rzy przy-
czynili sie do uzyskania tej nagrody. Wszyscy jeste$my
bardzo dumni. A dyplomy wisza na Scianach.

Wykonuje pan unikatowe operacje nie tylko
w skali kraju, ale i Swiata. Prosze opowiedzieé
o projektach, ktére zgtosit pan do tegorocznego
konkursu Ztoty Skalpel.

Podstawowa formga leczenia choroby Parkinsona
jest farmakoterapia. Ale u kilkunastu procent cho-
rych po pewnym czasie leczenie nie moze by¢ kon-
tynuowane. Pacjent przestaje reagowac na terapie
lub, przy prébie zwiekszenia dawki leku, pojawiaja
sie dzialania niepozadane. Wtedy rozwazane jest
leczenie operacyjne. Dzisiaj standardowym postepo-
waniem jest gleboka stymulacja mézgu, ktéra wpro-
wadzilem w Polsce ponad 20 lat temu. Polega ona
na inwazyjnej implantacji elektrod domézgowych,
zasilanych ze stymulatorow wszczepionych pod
skora klatki piersiowej. Leczenie to nie moze by¢ jed-
nak zastosowane u chorych obcigzonych klinicznie
i przyjmujacych preparaty przeciwzakrzepowe.

Do konkursu Ztoty Skalpel zglositem projekt
dotyczacy leczenia drzenia w chorobie Parkinsona
i w drzeniu samoistnym za pomocg skoncentrowa-
nej dawki ultradzwiekéw, monitorowanej rezonan-
sem magnetycznym. Stosujac odpowiednie techniki
planowania i obrazowania, wykonuje si¢ obliczenie
wspotrzednych celu w mézgu, a nastepnie skon-
centrowana dawka ultradzwiekow uszkadza te
strukture.

Pierwsze uszkodzenie jest dokonywane mata ener-
gia, rozgrzewajaca tkanke do 45 st. C, co oznacza, ze
nawet jesli wystapilyby objawy niepozadane, to sa
one w ciagu kilku minut odwracalne. Jesli okazuje
sie, ze cel jest wybrany poprawnie i objawy ustapily,
to kolejne uszkodzenie wykonuje sie wysoka dawka
ultradzwiekow, rozgrzewajaca tkanke do 65 st. C,
czyli jest to terapeutyczne leczenie nieodwracalne.
Warto zauwazy¢, ze energia uzyskiwana w wiatréwee
strzeleckiej ma 17 J, a skoncentrowana dawka ener-
gii ultradZwiekowej podawana do mézgu ma powy-
zej 25 tys. J. Po leczeniu pacjent moze tego samego
dnia wyj$¢ do domu, a zabiegow takich wykonaliSmy
juz, jako jedyni w Polsce, ponad 30.

To bardzo innowacyjne leczenie i dotyczy ogrom-
nej rzeszy chorych z drzeniem samoistnym i bardzo
duzej liczby pacjentéw z choroba Parkinsona. Moze
by¢ takze stosowane u chorych ze wspétchorobowo-
$ciami.

O KIM MOWA

Dr hab. n. med.
Mirostaw Zabek,

prof. CMKP jest spe-
cjalistg neurochirurgii

i neurotraumatologii,
kierownikiem Kliniki
Neurochirurgii Centrum
Medycznego Ksztatcenia
Podyplomowego,
koordynatorem

Oddziatu Neurochirurgii
w Mazowieckim Szpitalu
Brédnowskim, kierowni-
kiem Interwencyjnego
Centrum Neuroterapii
oraz dyrektorem Centrum
Gamma Knife.

Drugi zgtoszony projekt byt nie mniej innowa-
cyjny...

Wykonalem takze, jako pierwszy w Europie, opera-
cje terapii genowej mozgu w chorobie Huntingtona.
Jest to nieuleczalna, genetycznie uwarunkowana,
ciezka, postepujaca choroba, ktdra polega na demen-
¢ji i ruchach mimowolnych. Uwaza sie, Ze jej przyczy-
na jest defekt na jednym z gendw, co przyczynia sie do
produkcji toksycznego, patologicznego biatka (hun-
tingtyny). Bialko to, odkladajac sie w mézgu, prowa-
dzi do wystgpienia i progresji objaw6w choroby.

Na $wiecie rozwija si¢ terapia genowa. Obecnie
jest prowadzonych ponad 2000 réznych proéb takich
terapii. A wiele lekow juz zostalo zarejestrowanych.
Terapia genowa, raz podana, powinna prowadzi¢ do
wyleczenia lub zatrzymania postepu choroby. Dzisiaj
metodami inzynierii genetycznej potrafimy stworzy¢
kopie brakujacych genéw i takie, ktére mogg zabloko-
wac te niefunkcjonujace prawidlowo. W przypadku

choroby Huntingtona mozna wyprodukowa¢ gen,
ktory potrafi wyciszyé prace szkodliwie funkcjonujg-
cego genu w mézgu pacjenta. Dzieki temu toksyczne
biatko nie bedzie dtuzej produkowane. To jest ekspe-
ryment terapeutyczny. Do tej pory w Europie zopero-
wano 8 pacjentéw, wszystkich w naszym osrodku.

Kto jeszcze moze byé beneficjentem tera-
pii genowej?

Terapia genowa jest szczegélnie obiecujaca w przy-
padku dzieci z zespotem niedoboru dekarboksylazy
L-aminokwasow aromatycznych. Jako jedyni w Europie
zoperowali$my 20 dzieci z calego $wiata, tacznie z dziec-
kiem ze Stanéw Zjednoczonych.

Gen ten przenosi sie za pomocg wektora wiruso-
wego, czyli fragmentu mRNA adenowirusa, ktory nie
jest chorobotworezy. Podczas wielogodzinnej infuzji
domézgowej gen moze dostaé si¢ do materiatu gene-
tycznego komoérki. Catosé operacji wykonuje sie w rezo-
nansie magnetycznym za pomoca wysoce specjalistycz-
nych kaniul infuzyjnych.

W przypadku tej choroby podanie brakujacego genu
prowadzi do ,ponownego urodzenia sie dziecka”. Ono
od nowa zaczyna swoj rozwdj psychomotoryczny. Uczy
sie siadac, chodzi¢, mowid, jes¢ i powoli rozwija pozo-
state aktywnosci. Wezeéniej te dzieci lezaly bezwladnie
w 16zku, mialy napady padaczkowe. I nic nie mogliSmy
zrobi¢. W tej chorobie terapia genowa przynosi spekta-
kularne rezultaty.

Ma pan na swoim koncie wiele znakomitych
osiagnigé. Jakie byty poczatki pana drogi zawo-
dowej?

Na wyb6r zawodu lekarza miata wplyw choroba mojej
mamy. To bylo stwardnienie rozsiane, na ktore w tam-
tych czasach praktycznie nie byto Zadnego leczenia.
Obserwujac jej cierpienie i bardzo duze kalectwo neuro-
logiczne, postanowitem, ze bede zdawat na medycyne.

Czas studiéw wspominam jako bardzo piekny
iambitny, by¢ moze dlatego, ze jako pierwsze dziecko
w rodzinie mialem zosta¢ lekarzem i podchodzitem do

| tego bardzo odpowiedzialnie. Wszystko, co bylo zwia-

zane z zajeciami i klinikg, traktowatem jako absolutny
priorytet, wiec moge powiedzied, ze te 6 lat studiow spe-
dzitem na nauce i niczym wiece;j.

Na poczatku, ze wzgledu na mame, myslalem o neu-
rologii. O neurochirurgii nie wiedzialem wiasciwie nic.
Wszystko zmienilo si¢ na V roku studiéw. MieliSmy
krétki blok zaje¢ na neurochirurgii i doznalem prze-
budzenia. To wszystko wdawato mi sie tak niezwykle
interesujace, ze zapisatem sie do naukowego kota
neurochirurgicznego. Kiedy$ napisatem ogloszenie do
naszego kota. Pamietam zdanie, kt6re w nim zawarlem:
,Czy mbzg cztowieka jest wystarczajaco sprawny, zeby
zrozumie¢ mechanizmy wlasnej dziatalnoéci? Wstap do
naszego kota, moze wspélnie znajdziemy odpowiedz”.
Tak rozpoczeta sie moja wspaniata przygoda z neuro-
chirurgia, ktéra trwa do dzis.

Kto wspierat pana w rozwoju zawodowym?

Na pewno duzo zawdzieczam prof. Witoldowi
Mazurowskiemu, kt6ry przyjat mnie do pracy
w Szpitalu Brédnowskim. Profesor zauwazyt we mnie

pewien dar czy umiejetnosé, bo pozwalal mi jako bar-
dzo mlodemu lekarzowi operowac powazne przypadki.
Dzieki niemu moglem rozwina¢ swoje umiejetnosci
izawsze bede mu za to wdzieczny. Staram sie by¢
podobnym szefem i wspiera¢ mtodych lekarzy.

Raz w roku Polskie Towarzystwo Neurochirurgéw
organizuje dla rezydentéw 7-8-dniowy wyjazd na kurs
Polskiej Szkoly Neurochirurgii. Jest to czas rozméw,
wymiany wiedzy, doswiadczen i pogladow. Wiem, ze
nie wszedzie to tak funkcjonuje. Czesto jest tak, ze ten,
kto ma jaka$ umiejetnosé, zaczyna wierzy¢, ze to boski
dar dany tylko jemu i nikt inny nie potrafi tego zrobié¢
tak samo dobrze jak on. W zwigzku z tym w wielu
oSrodkach mlodsi lekarze sa niedopuszczani do zabie-
26w czy blokowani, bo akurat ten rodzaj operacji jest
najczesciej zarezerwowany dla osoby, ktdra ma wyso-
ka pozycje.

Kiedys duzo podrézowatem i miatlem okazje przyj-
rzeé sie, jak to wyglada w innych krajach. Pamietam,
jak podczas pobytu w Szwecji brat jednej z sekretarek
mial by¢ operowany z powodu guza tagodnego mozgu.
Dzien przed zabiegiem spytatem ja, kto przeprowadzi
operacje, a ona odparta, Ze nie wie. ,Na pewno profe-
sor przypisze tego, kto bedzie umiat to zrobi¢” — doda-
a. W naszym systemie ochrony zdrowia to bytoby nie
do pomyslenia.

Pan swojg wiedza i doSwiadczeniem chetnie
sie dzieli?

Tak zostatem uksztattowany i nie widze w tym
niczego wyjatkowego. Kazdy lekarz, przystepujac
do operacji, musi by¢ do niej dobrze przygotowany.
W przeciwnym razie to bytaby brawura. Mtodosé¢
musi by¢ nadzorowana. Jestem zadowolony, ze udato
nam sie stworzy¢ harmonijny, zgodny zespét. W wielu
Klinikach pokutuje jeszcze zwyczaj, Ze wieczorem trze-
ba zlozy¢ telefoniczny raport kierownikowi Kliniki. Ja
nigdy tego nie wymagalem. Do mnie nikt nie dzwo-
ni, bo wszyscy potrafig wszystko zrobi¢. Wszyscy sa
samodzielni i ,wieloumiejetno$ciowi”. I jesli lekarz ma
specjalizacje, to znaczy, ze jest dobrze przygotowany
do zajmowania si¢ kazdym pacjentem.

Jakim jest pan szefem, bardzo wymagajacym
czy moze czasami pobtazliwym?

Nie, ja w ogéle nie jestem wymagajacy. Tak samo
wychowywalem moje dzieci. One nigdy nie mialy zad-
nego zakazu, natomiast relacje, ktére stworzyly z nami
jako rodzicami byly bardzo dobre. Méwity nam
o najbardziej intymnych rzeczach, ktére wydarzaly sie
w ich zyciu. Podobnie traktuje swéj zesp6t. Stwarzam
nieprawdopodobng drabine, po ktérej mozna sie
wspinac, bardzo duzo pomagam.

Pamietam, jak podczas studiéw prof. Krus powie-
dzial, ze ,konie mozna zmusié, zeby weszly do wody,
ale nie da ich sie zmusi¢ do picia”. Nie ma pracownika
z niewolnika. MySle, ze wszyscy, ktorzy u mnie pracu-
ja, przychodza do pracy z radoécia, lubia sie i uzupel-
niajg oraz chetnie sobie pomagaja. Nie ma zakazow,
nie ma nakazéw. OczywiScie, sp6znié sie mozna, nato-
miast sp6zniac sie nie nalezy. Sg pewnie jakie§ grani-
ce. Ale nikt nie naduzywa mojego dobrego serca.

Podobno méwi pan swoim uczniom: ,,jezeli nie
bedziesz zauwazat milowych krokéw, kroczkow
czy kamykéw w swojej karierze, to nigdy w zyciu
nie zrobisz jej Swiadomie".

To prawda. Ja przyktadam do tego ogromng wage.
Jezeli cenisz to, co sie wydarzyto, i pamietasz o tym,
co osiagnates, to rozwoj jest zdecydowanie lepszy
ibardziej $wiadomy. Ja zbieram i pielegnuje wszystkie
wydarzenia i osoby, ktére wywarly na mnie wplyw

juz od szkoly podstawowej. Staram sie przekazywaé
swoim asystentom, zeby zauwazali kroki w swoim roz-
woju, bo to jest nieprawdopodobnie wazne. Wiedza,
ze co$ sie wydarzylo, ksztaltuje naszg kariere. W zyciu
Kkieruje sie jeszcze jedna wazna zasadg: cokolwiek
robisz, rob to sumiennie. Moja praca nie konczy sie
wraz z zamknieciem gabinetu czy po wyjsciu ze szpi-
tala. Ona trwa w mojej glowie, w my$lach, w kreatyw-
noéci. Ona trwa w pomystach, w podejsciu do réznych
rzeczy czy w nowych koncepcjach. Nawet nie sadzi-
tem, Ze tyle rzeczy moze sie rzeczywidcie wydarzaé.
Teraz beda realizowane nastepne projekty, unikatowe
na skale §wiata.

Czy jest cos, co utkwito panu w pamieci, jak
spektakularna operacja czy trudny pacjent?

Pamietam przeprowadzony ze mna wywiad. Kiedys,
na samym poczatku kariery, wykonatem duzy, unika-
towy zabieg. Odbit sie on szerokim echem w mediach.
Przyjechat wiec do mnie dziennikarz angielskoje-
zycznej gazety ,The Warsaw Voice” i pyta: ,niech pan
powie, dlaczego to wydarzylo sie na tym pieprzonym
Brédnie, a nie w jakim$ instytucie”. Do dzisiaj chce mi
sie z tego §miaé.

Niezwykle mite bylo dla natomiast inne wydarze-
nie. Jakie$ 12-letnie dziecko z Legionowa wygralo na
Mazowszu konkurs. I jak wyznato, jego marzeniem
jest spedzenie ze mng jednego dnia. Pomy$lalem
wtedy, Ze to niezwykle. Zgodzitem sie z radoécia
i przygotowalem dla niego bardzo ciekawy program.
Kiedy$ napisat do mnie rezydent 6. roku z Bahrajnu.
Chciat przyjecha¢ do mnie na p6t roku przed
swoim egzaminem, zeby sie czego$ wiecej nauczyc.
Oczywiscie sie zgodzitem. To niezwykle, Ze z tylu pol-
skich Klinik wybratl wlaénie naszg. To bylo wspania-
le doéwiadczenie.

Natomiast wykonywanych operacji byto napraw-
de duzo. Pamietam pierwsze operacje w krazeniu
pozaustrojowym i glebokiej hipotermii. U pacjentéw,
u ktérych nie mozna bylo operowaé choroby naczy-
niowej mézgu, wraz z kardiochirurgami zatrzymywa-
liSmy serce i podiaczaliémy krazenie pozaustrojowe,
by méc obnizy¢ temperature ciata do 18-19 st. C
i wydluzy¢ czas umierania. Potem zamykato sie kra-
Zenie i w tym czasie na mézgu, przez ktory nie ptyneta
krew, wykonywali$my operacje. Pacjent byl w stanie
$mierci klinicznej. Mieli$émy tylko 40 minut. Po tym
czasie trzeba bylo ponownie uruchomié krazenie, zeby
moézg mégl wréci¢ do swoich funkeji.

Przeprowadzit pan wiele pionierskich ope-
racji...

RzeczywiScie, w moim zyciu zawodowym wiele sie
wydarzyto. Pamietam jak z USA do Polski przewio-
ztem w walizkach caly system do zrobienia glebokiej
stymulacji mézgu, nie zglaszajac go do odprawy cel-
nej. Przez to, ze napotkalem pewne trudnosci, zeby
dokupi¢ jakie$ dodatkowe, brakujace elementy, trzeba
byto wréci¢ do Stanéw Zjednoczonych. A poniewaz
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nie byto odprawy warunkowej, miatem klopot, jak
ponownie te sprzety przewiezc.

W pamieci mam szereg niecodziennych sytuacji
Klinicznych, jak np. u pacjentéw z udarami mézgu
wspomaganie krazenia w mézgu krwia z zotadka
czy pierwsze w Polsce operacje gltebokiej stymulacji
mobzgu w chorobie Parkinsona, drzenia samoistnego,
dystonii i zespotu Tourette’a.

Pamietam tez pierwsze w Europie operacje w czasie
rzeczywistym silnego pola magnetycznego czy wpro-
wadzenie do Polski noza Gamma i rozwiniecie tej
techniki. Wszystkie te wydarzenia pamietam bardzo
doktadnie, bo wlozytem w nie cze$é mojego zycia.

Jakie zagadnienia obecnie pana zajmuja,
azatem co jeszcze przed panem?

Demencja czotowo-skroniowa, czyli postaé cho-
roby Alzheimera, ktéra bardzo szybko prowadzi do
demencji, stala sie znana za sprawa Bruce’a Willisa,
ktéry na nig zachorowal. Przygotowano mozliwosé
leczenia tej choroby za pomoca terapii genowej.
Tym projektem zajmuje sie od 1,5 roku. Odbylismy
wiele amerykanskich wizyt i szkolen, i zostali$Smy
wybrani jako jedyny o$rodek w Europie i pierwszy
na $wiecie, ktory te operacje bedzie wykonywat.
Pierwsze dwie operacje sg planowane na przetomie
listopada i grudnia.

Co jeszcze przede mna? Wraz z moim zespo-
fem bedziemy kontynuowali leczenie choroby
Huntingtona i wspoélnie z prof. Anna Czlonkowska
z Instytutu Psychiatrii i Neurologii podejmiemy sie
terapii genowej pacjentoéw z chorobg Wilsona. Chee
tez rozwijaé terapie genowa, bo wiem, Ze w niej jest
przysziosé.

A co jest pana marzeniem?

Terapia z zastosowaniem systemow do otwierania
bariery krew-mozg. Obecnie problemem jest to, ze
nawet 98 proc. czasteczek terapeutycznych nie moze
przedostaé sie do mézgu. Teoretycznie istnieje moz-
liwos¢, ze pacjent mogtby mie¢ otwarta bariere krew-
-mozg i efekty stosowana chemioterapii bytyby znacz-
nie lepsze, ratujace zycie w bardzo wielu nowotwo-
rach. Mysle, ze otwieranie bariery krew-mozg bedzie
mialo ogromne znaczenie nie tylko dla chemioterapii,
ale takze dla antybiotykoterapii.

Wydaje mi sie, ze w przysztosci bedzie mozliwe
réwniez wykonanie wirtualnej biopsji guza, bo jesli
udaloby sie otworzy¢ bariere krew-mdzg, to stwo-
rzyloby sie mozliwoé¢ uwolnienia komoérek nowo-
tworowych do krwiobiegu. Zatem pobierajac krew
zylna i odpowiednio oddziatujac, bytoby mozliwe
ywylapanie” komdrek nowotworowych i rozpoznanie
choroby, okreslenie typu, podtypu i genotypu guza.
Réwniez takg samg przyszto$¢ widze w radiologii.

Na razie puszczam tylko wodze fantazji. Myéle, ze
odpowiedzi na wiele pytan przyniesie bardzo niedale-
ka przysztosé.

Rozmawiata Olga Tymanowska
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W neurologii sg coraz lepsze leki,

ale system opieki wymaga reorganizacji

W Polsce pacjenci neurologiczni majg coraz lepszy dostep do nowoczesnych i skutecznych lekéw, potrzebna jest jednak reorga-
nizacja opieki neurologicznej i zwiekszenie naktadoéw z budzetu, bo zapadalnos¢ na choroby uktadu nerwowego szybko rosnie.

Tak ocenili eksperci, uczestniczacy w debacie na temat wyzwan diagnostycznych i terapeutycznych w neurologii, zorganizowanej
przez ,Puls Medycyny".

uﬁ:-:.,-_'.'ﬁl | Iprapeutyein
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Specjali$ci w dziedzinie neurologii
nie majg watpliwosci, ze pacjentow
ze schorzeniami neurologicznymi
bedzie coraz wiecej. Podczas dyskusji
wskazali na wzrost zapotrzebowania
na diagnostyke i opieke neurologicz-
na w zwiazku ze starzeniem sie spo-
teczenstwa. Ale rozwdj chor6b ukta-
du nerwowego nastepuje tez w coraz
mlodszym wieku, czemu sprzyjaja
zmiany cywilizacyjne i degradacja
srodowiska naturalnego.

Przyhywa pacjentéw z udarem mézgu
i chorobami neurozwyrodnieniowymi
Zdaniem prof. dr hab. n. med. Aliny
Kutakowskiej, zastepczyni kierowni-
ka Kliniki Neurologii Uniwersytetu
Medycznego w Bialymstoku, pre-
zes elekt Polskiego Towarzystwa
Neurologicznego (PTN), wzrost
liczby pacjentéw neurologicznych
paradoksalnie wynika tez z poste-
pu neurologii. ,Mamy coraz lepsze
narzedzia i metody diagnostyczne.
Poza tym zyjemy coraz dtuzej, ro$nie
wiec liczba pacjentéw z chorobami
wynikajacymi z wieku. Sg to glow-
nie udary mézgu i choroby neuro-
zwyrodnieniowe, takie jak choroba
Alzheimera i choroba Parkinsona”
— zaznaczyla.

Jak dodata prof. Kutakowska,
prognozy wskazuja, ze w 2040 r. na
parkinsona bedzie chorowato 12 mln
0s6b. To dwa razy wiecej niz obec-
nie. W ocenie ekspertki, pokazuje
to rosnace tempo zapadalnosci na
choroby neurologiczne i, co za tym
idzie, konieczno$¢ wprowadzania
zmian systemowych, zeby leczy¢
coraz efektywniej. Prof. Kutakowska
przypomniata, ze w 2021 r. PTN
opublikowalo raport o stanie opieki
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neurologicznej ze wskazaniami, co
trzeba zrobic, zeby poprawic sytuacje
w tym obszarze.

+Raport i rekomendacje sa nadal
aktualne” — podkredlita ekspertka.
Jak wyjasnila, wérdd dziesieciu reko-
mendacji kluczowe sg: zwiekszenie
znaczenia neurologii w systemie
ochrony zdrowia, wzrost finanso-
wania i poprawa wycen $wiadczen.
+Wazne jest rowniez przesuniecie
ciezaru pracy z oddzialéw neurolo-
gicznych do ambulatoriéw” — doda-
fa prof. Kutakowska.

Bardzo dobrze dziata program
lekowy dla pacjentéw z SM

Prof. dr hab. n. med. Monika
Adamczyk-Sowa, przewodniczgca
Sekcji Stwardnienia Rozsianego
i Neuroimmunologii PTN wskaza-
1a, ze w ostatnim czasie w neurolo-
gii duzo dobrego juz sie wydarzyto
w zakresie dostepnych progra-
moéw lekowych.

,Widaé to zwlaszcza na przykladzie
pacjentéw ze stwardnieniem rozsia-
nym (SM), dla ktérych w listopadzie
2022 r. zostal poszerzony program
lekowy o nowoczesne leki wysokiej
skutecznosci, takie jak ozanimod,
ponesimod i ofatumumab. Z kolei
w lipcu br. na liscie lekéw znalazly
sie rowniez okrelizumab i kladry-
bina” — wyjasnila. Przypomniala
jednoczes$nie, ze ztagodzone zostaly
warunki przejscia pacjentow do dru-
giej linii leczenia.

W ocenie prof. Adamczyk-Sowy,
te pozytywne zmiany sg réwniez
efektem rekomendacji Polskiego
Towarzystwa Neurologicznego,
bedacych drogowskazem dla stoso-
wania terapii.

40 proc. choréb neurologicznych

to choroby rzadkie

Na korzystne zmiany w programach
lekowych zwrdcita réwniez uwage
prof. dr hab. n. med. Anna Kostera-
-Pruszcezyk, kierownik Katedry
i Kliniki Neurologii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego, wska-
zujac przy okazji, ze 40 proc. chordb
neurologicznych to choroby rzadkie,
wymagajace bardzo indywidualnego
podejscia do terapii.

LPrzykladem moze by¢ dystrofia
miesniowa Duchenne’a. To bardzo
rzadka choroba (ok. 30 przypadkéw
rocznie), ktéra dotyka matych chtop-
cowijest bardzo trudna w kategoriach
terapeutycznych” — wyjasnita prof.
Kostera-Pruszczyk. I dodata, ze choro-
bajest skutecznie leczona atalurenem,
ktory od marca 2022 r. jest dostepny
w refundacji.

»To lek, ktéry w znaczacy spo-
sOb przedluza czas samodzielnego
poruszania sie chlopcow. To réw-
niez jedyny lek, ktory — oprocz ste-
roidéw — pozwala na przediuzenie
sprawnosci tych malych pacjentéw”
— zaznaczyla ekspertka. Zwrdécila
uwagg, ze ten rodzaj terapii otrzymu-
je 1 na 10 chorych chlopcéw. Znane
sa wyniki dziatania tego leku w gru-
pie 300 pacjentéw zrejestru STRIDE.
Potwierdzaja one, ze leczenie ciagle
pacjentéw tym lekiem poprawia ich
stan, m.in. chroniac funkcje mie-
$ni oddechowych.

Wedlug prof. Kostery-Pruszczyk,
mozliwo$é kontynuowania lecze-
nia u dorostych pacjentéw wplynie
korzystnie na ich sytuacje. ,Mamy
dorostego 20-letniego pacjenta, ktory
dzieki temu lekowi nadal chodzi
samodzielnie. Bez tego leku chorzy sa

skazywani na wozek w wieku maksy-
malnie 12 lat” — zaznaczyla.

Niezapewniona ciagtos¢ opieki

Prof. dr hab. n. med. Konrad Rejdak,
kierownik Katedry i Kliniki
Neurologii Uniwersytetu Medycz-
nego w Lublinie, prezes Polskiego
Towarzystwa Neurologicznego
moéwil m.in. o potrzebie stworzenia
warunkow do sprawnego przecho-
dzenia pacjentéw neurologicznych
z poradni dzieciecych do poradni
dla dorostych. ,To sa dwa odrebne
$wiaty. Pacjent niepetnoletni korzy-
sta z bardzo dobrej opieki pediatréw,
a po przekroczeniu 18. r.z. musi od
nowa wchodzi¢ do systemu, cze-
sto szuka¢ wlaéciwych placéwek”
— zauwazyl neurolog.

Dodal, Ze powinno sie to zmienic,
bo cho¢ choroby rzadkie zyskaty wha-
$ciwe miejsce w systemie i poprawit
sie standard opieki, nadal brakuje
rozwigzan zapewniajacych ja przez
cale zycie pacjenta — od dziecka do
dorostosci. Zdaniem eksperta, mozna
to zrobi¢ w specjalistycznych kom-
pleksach, zajmujacych sie pacjentem
przez cale trwanie jego zycia, za$
centrum koordynacji méglby penié
lekarz rodzinny.

Do wielu rozwigzai systemowych
trzeba zmian legislacyjnych

Prof. dr hab. n. med. Maria
Mazurkiewicz-Beldzinska, kierow-
nik Kliniki Neurologii Rozwojowej
Gdanskiego Uniwersytetu
Medycznego réowniez wskazata na
konieczno$é¢ przeorganizowania sys-
temu opieki nad pacjentami neurolo-
gicznymi, m.in. w rzadkich zespotach
padaczkowych, ktére bardzo trudno

FOT. MARCIN KMIECINSKI

poddaja sie leczeniu i wymagaja tera-
pii personalizowane;j.

Zdaniem ekspertki, o ile dostep-
no$¢ do najnowszych lekoéw prze-
ciwpadaczkowych jest niezla, o tyle
znacznie gorzej jest z dostepnoseig do
nowoczesnych, skutecznych terapii
dostosowanych do potrzeb pacjentéw
z chorobami rzadkimi, co powoduje
brak tej personalizacji.

Wedlug prof. dr hab. n. med.
Haliny Sienkiewicz-Jarosz, kierow-
nik I Kliniki Neurologicznej Instytutu
Psychiatrii i Neurologii, przewodni-
czacej Krajowej Rady ds. Neurologii,
pozytywne rozwigzania pojawily
sie wraz z nowymi terapiami, ale
w wielu przypadkach nie zmienity
sie zapisy prawne. Jednym z nich jest
np. wymog jednego etatu do terapii,
nawet wtedy, gdy jest tylko jeden
pacjent, co ogranicza efektywnosc¢
dzialania. Specjalistka zwrécita row-
niez uwage na zbyt duze obcigzenia
biurokratyczne lekarzy, ktore pogtebia
jeszcze niedobor kadrowy.

Na te kwestie wskazywata w dyskusji
wiekszosci ekspertow. Jak podkreslali,
rozwigzaniem tego problemu moze
by¢ zwiekszenie nakladéw na neuro-
logie, co pozwoli tez na pomnozenie
liczby specjalistow i personelu pomoc-
niczego. Uczestnicy dyskusji zwrécili
uwage, ze W neurologii potrzebny
jest tez rozwdj telemedycyny, wzo-
rem kardiologii i onkologii. W tym
zakresie, jak wskazala Joanna Syta,
dyrektor Wydziatu Swiadezern Opieki
Zdrowotnej Agencji Oceny Technologii
Medycznych i Taryfikacji, konieczna
bedzie zmiana przepiséw réwniez na
poziomie ustaw, nad ktérymi trwaja
prace w Ministerstwie Zdrowia.
Oprac. MAT/PAP

Dla chorych na DMD kaz
samodzielnoscl jest &
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,lerapia przyczynowa dystrofii miesniowej Duchenne’a (DMD) ma wptyw na wydiuzenie okresu
sprawnosci i samodzielnego funkcjonowania chorych, co w duzym stopniu zmienia zyciowa per-
spektywe tych miodych chitopcow iich rodzin. Mamy pod opiekg wielu nastolatkow, ale tez ponad
20-letniego pacjenta, ktorzy nadal samodzielnie chodza. Dane z tzw. historii naturalnej pokazujag,
ze bhez leczenia przehieg DMD jest znacznie szyhszy” — zaznacza prof. Anna Kostera-Pruszczyk.

Na co dzien leczy pani pacjentéw z r6znymi cho-
robami rzadkimi. Jedna z nich jest dystrofia mie-
$niowa Duchenne'a. Jak ona przebiega?

Dystrofia mieSniowa Duchenne’a to ciezka choroba
genetyczna, prowadzaca do nieodwracalnego nie-
dowladu i zaniku mies$ni. Jest jedna z najczestszych
dystrofii mie$niowych i najczestsza rozpoczynajaca sie
we wezesnym dziecinstwie. Ze wzgledu na recesywny
sposob dziedziczenia sprzezony z plcia, dotyka gtow-
nie chlopcow. Wystepuje raz na ok. 6000 urodzen;

w Polsce kazdego roku rodzi sie ok. 30 dzieci z ta
choroba.

Po urodzeniu chlopiec wydaje si¢ by¢ zdrowy.
Poczatkowe objawy pod postacia zaburzen chodu
pojawiaja sie juz w pierwszych 2-3 latach zycia. Z cza-
sem narasta nie tylko niedowtad koniczyn dolnych, ale
igornych, rozwija sie przewlekla niewydolnosé¢ odde-
chowa i kardiomiopatia. W wieku 10-12 lat pacjent
zwykle zostaje unieruchomiony na wézku inwalidz-
kim, a w ciagu kilku kolejnych staje sie osoba lezaca
i wymagajaca wspomagania oddechowego. Choroba
znaczaco skraca oczekiwany czas zycia. W ostatnim
okresie zycia chlopiec czy mtody mezcezyzna jest catko-
wicie zdany na opieke innych osdb.

Chorzy na dystrofie migesSniowa
Duchenne’a wymagajg wielospecjalistycznej
opieki. Jaki zesp6t lekarzy powinien sie nimi zaj-
mowac?

Choroba ta jest bardzo trudna nie tylko ze wzgledu na
postepujacy przebieg, ale réwniez w kategoriach tera-
peutycznych. Zgodnie z zaleceniami towarzystw nauko-
wych, pacjenci z dystrofig mieSniowa Duchenne’a wyma-
gaja jednoczesnej, skoordynowanej opieki wielu lekarzy
réznych specjalnosci, w tym m.in.: pediatry, lekarza
rodzinnego, neurologa, kardiologa, ortopedy, gastroen-
terologa, pulmonologa, a takze dietetyka, psychologa czy
logopedy. Konieczna jest systematyczna, stata rehabili-
tacja, ktora pomaga dhuzej utrzymaé sprawno$é fizyczna
chorego, chroni przed narastaniem przykurczéw, popra-
wia zaréwno funkgje, jak i jakos¢ zycia. W tej grupie
pacjentoéw bardzo zalezy nam na dostepie zaréwno do
wysokiego standardu opieki, jak i nielicznych terapii,
ktére pojawily sie w ostatnim czasie.

Komentarz
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Prof. dr hab. n. med.
Anna Kostera-
-Pruszczyk jest specja-
lista w dziedzinie pediatrii,
neurologii i neurologii
dzieciecej, kierowni-

kiem Katedry i Kliniki
Neurologii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego.

Przez wiele lat nie istniato leczenie, ktére
mogtoby spowolnié postep choroby, mozliwe
byto tylko tagodzenie jej objawéw. W koricu dla
czesci pacjentow nastgpit przetom w terapii.

Rzeczywiscie, wiele prowadzonych do niedawna
badan Kklinicznych konczyto sie wynikami negatyw-
nymi lub nawet byto zamykanych przed czasem ze
wzgledu na brak skutecznosci stosowanego leczenia.
Dodam, ze badania kliniczne w chorobach rzadkich
sa bardzo trudne do przeprowadzenia. Rekrutuja
one mozliwie najwieksza, ale zawsze jednak niewiel-
ka grupe pacjentéw. Zwykle jest to nie wiecej niz
100 chorych, podzielonych na dwa ramiona badania,
z czego jedna grupa otrzymuje placebo, a okres obser-
wacji rzadko przekracza dwa lata. Dodatkowg trud-
noécig sa badania w populacjach pediatrycznych. Tym
bardziej nalezy docenia¢ badania rejestrowe w tej
grupie choréb, ktére nie tylko powinny by¢ brane
pod uwage w ocenie skuteczno$ci nowych lekéw, ale
tez analizowane z punktu widzenia tego, jakie realne
Kkorzysci pacjenci odnosza z tych lekow.

Jednym z przykltadow jest ataluren — pierwsza
terapia przyczynowa dla pacjentdw z dystrofia
mie$niowa Duchenne’a, a takze jedna z nielicznych
w obszarze choréb rzadkich. Jest ona skuteczna
tylko u pacjentéw, ktorzy posiadaja mutacje non-
sensowng uszkodzonego genu, a wiec mniej wiecej
u jednego na 10 chorych chlopcéw z DMD. W tej
grupie pacjentéw jej dziatanie ma jednak istotne
znaczenie Kkliniczne.

W Kilinice Neurologii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego, ktéra pani kieruje,
juz od 2013 r. byty prowadzone badania kliniczne
z uzyciem atalurenu. Na czym polega ta terapia
i dlaczego mozliwo$¢ jej zastosowania jest tak
istotna w przebiegu tej choroby?

Doswiadczenia naszego osrodka z leczenia atalure-
nem sg bardzo dobre. Terapia ma wplyw na wydtu-
zenie okresu sprawnosci i samodzielnego funkcjono-
wania chorych, co w duzym stopniu zmienia zyciowa
perspektywe tych mtodych chtopeéw i ich rodzin.
Kazdy kolejny dzien samodzielno$ci jest dla nich bez-
cenny. Mamy pod opieka wielu nastolatkéw, ale tez

Zaobserwowano, ze leczenie ata-

lurenem chorych na DMD wydtu-
za okres samodzielnego chodzenia
0 co najmniej 4 lata. Wywiera takze
ochronny wptyw na funkcje migsni
oddechowych, wyrazajgcy sie wol-
niejszym postepem pogarszania sie
parametrow spirometrycznych.

ponad 20-letniego pacjenta, ktérzy nadal samodziel-
nie chodza. Dane z tzw. historii naturalnej pokazuja,
ze bez leczenia przebieg DMD jest znacznie szybszy.

Nalezy dodaé, ze ataluren to tez jedyny lek dla tej
grupy chorych, po ktéry mozemy dzisiaj siegna,
poza steroidami, ktére weszly do terapii wiele lat
temu i pozostajg w standardzie opieki nad pacjenta-
mi z dystrofia mieSniowa Duchenne’a. Warto wspo-
mnie¢, ze od marca 2022 r. ataluren jest dostepny
w Polsce w programie lekowym NFZ.

Od kilku lat jest prowadzony miedzynarodowy
rejestr STRIDE (Strategic Targeting of Registries
and International Database of Excellence), w kt6-
rym sa opisywane procesy leczenia pacjentéw
z uzyciem atalurenu. Co wynika z tego rejestru?

W rejestrze tym od 7 lat s3 gromadzone rzeczywi-
ste dane ze stosowania leku w praktyce kliniczne;.
Obecnie obejmuje on juz ponad 300 chorych, ktérzy
pochodzg z 14 krajéw Europy oraz Izraela. W reje-
strze sa analizowane wyniki uzyskane w grupie
chorych, ktérzy otrzymuja ataluren, i poréwnuje sie
je z naturalna historia przebiegu choroby, obserwo-
wang w diugofalowym badaniu w przesztoéci.

Zaobserwowano, ze leczenie wydtuza okres samo-
dzielnego chodzenia o co najmniej 4 lata. Wywiera
takze ochronny wplyw na funkcje mie$ni oddecho-
wych, wyrazajacy sie wolniejszym postepem pogar-
szania sie parametréw spirometrycznych. STRIDE
to rejestr wyjatkowy ze wzgledu na duza grupe
pacjentéw oraz diugi czas obserwacji, co jest bardzo
istotne w chorobach rzadkich.

Rozmawiata Katarzyna Matusewicz

Maks juz 10 lat przyjmuje lek 1 dzieki temu wcigz
samodzielnie sie porusza

$niowg Duchenne'a:

Agnieszka Volkov, prezes Fundaciji

<« *  Parent Project Muscular Dystrophy,
- mama 17-letniego syna z dystrofig mie-
i._ -

o takiej jednostce chorobowej, nie wiedziatam, jak bardzo
dramatyczny ma przebieg. Z kazdym dniem uczyliSmy sie
zycia z choroba. Najwieksza trudnoscig byt wowezas brak
jakichkolwiek rzetelnych informacji na ten temat, zwlaszcza

cych w nich udziat byta Klinika Neurologii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego. Leczenie byto jednak przeznaczo-
ne tylko dla chorych, ktérzy posiadali mutacje nonsensowna
uszkodzonego genu. Po badaniach, ktére musielismy wykona¢

CHIWUM

SYNA ZOSTALA POSTAWIONA, GDY
SKONCZYE 14 MIESIECY. Byto to dla
mnie ogromnym szokiem. TrafiliSmy do neurologa ze wzgledu
na niewielkie odchylenia od normy w rozwoju fizycznym syna,
a wyszliSmy z podejrzeniem postepujacego zaniku miesni,

a wiec wyrokiem.

4 WSTEPNA DIAGNOZA U MOJEGO
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WTEDY ZACZELA SIE NASZA ODYSEJA DIAGNOSTYCZ-
NA, CHODZILISMY 0D JEDNEGO LEKARZA DO DRUGIE-
GO, PONIEWAZ W TAMTYM CZASIE NIE BYE0 EATWO
POTWIERDZIC TAKIE ROZPOZNANIE. W koricu zostaliSmy
skierowani na biopsje mie$nia, ktéra potwierdzita dystro-
fie mie$niowa Duchenne’a. Nigdy wezesniej nie styszalam

w jezyku polskim.

UZNALAM, ZE NALEZY TO ZMIENIC I WSPOLNIE Z DWQOJ-
KA INNYCH RODZICOW ZALOZYLISMY FUNDACJE PARENT
PROJECT MUSCULAR DYSTROPHY. RozpoczeliSmy od prze-
thumaczenia standardéw postepowania diagnostyczno-terapeu-
tycznych. Dzieki temu udato nam sie przekona¢ wielu lekarzy
np. do steroidoterapii, ktora poczatkowo odradzali ze wzgledu
na dziatania niepozadane. Dzisiaj jest to standard leczenia.

W TAMTYM CZASIE POJAWIEA SIE TEZ PIERWSZA
TERAPIA PRZYCZYNOWA W DYSTROFII MIESNIOWEJ
DUCHENNEFE’A, ZMIENIAJACA NATURALNY PRZEBIEG
CHOROBY, SPOWALNIAJACA JEJ POSTEP. Na calym Swiecie
rozpoczely sie badania kliniczne. Jednym z o$rodkow biorg-

za granicg na wlasny koszt (ok. 25 tys. z1), poniewaz w Polsce
woéwezas nie przeprowadzano takich testow, okazalo sie, ze maj
syn jest w gronie chtopcow, ktorzy moga zosta¢ poddani tej
terapii.

OBUDZILO TO W NAS WIELKIE NADZIEJE, TYM BARDZIEJ,
ZE MAKS ZAKWALIFIKOWAE SIE DO PIERWSZEJ GRUPY
PACJENTOW, KTORYM PODANO ATALUREN. Mial wéwczas
7 lat i do dzisiaj przyjmuje ten lek. Dzieki temu w wieku 17 lat
weigz samodzielnie sie porusza, je positki, myje zeby. Wymaga
jedynie niewielkiej pomocy w codziennych domowych czyn-
noéciach. Inni chtopcy z DMD w jego wieku, ktorzy sg leczeni
jedynie objawowo, utracili juz zdolno$¢ chodzenia i maja pro-
blemy z wydolnoscig uktadu oddechowego. Tak wiec réznice

w sposobie funkcjonowania i jakosci zycia sa ogromne.
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Z.espoty padaczkowe
zaburzajag wiele aspektow
funkcjonowania chorych

JW rzadkich zespotach padaczkowych priorytetem jest zmniejszenie liczby napadow przy jedno-
czesnym ograniczeniu ich wptywu na rozwaoj dziecka, co jest ze soba nierozerwalnie zwigzane” —
mowi prof. Katarzyna Kotulska-Jozwiak.

Co kryje sie pod okresleniem rzadkie zespo-
ty padaczkowe?

Termin ten obejmuje duza grupe choréb, w rozu-
mieniu duzej liczby réznych jednostek chorobowych,
anie liczby pacjentéw, poniewaz kazda z nich spelnia
kryterium choroby rzadkiej. Sa wérdd nich takie, opi-
sujace zaledwie kilka przypadkow na Swiecie, i czest-
sze, jednak w zadnej liczba chorych nie przekracza
1 na 2 tys. 0sob w populacji.

Zgodnie z nazwa, gléwng cechg tej duzej grupy
choréb jest wystepowanie napadéw padaczkowych.
Cze$¢é z nich definiuje sie jako encefalopatie padacz-
kowo-rozwojowe. Oznacza to, ze wskutek napadéw
padaczkowych, ale rownocze$nie w wyniku lezacej
u podloza padaczki przyczyny, najczesciej genetycz-
nej, dochodzi do postepujacego uszkodzenia mézgu.
Objawia sie to najczesciej opdznieniem rozwoju
psychoruchowego u dziecka, a w konsekwencji
niepelnosprawnoscig intelektualna, ale tez inny-
mi zaburzeniami.

Warto podkredlié, ze napady padaczkowe w prze-
biegu tych choréb maja zwykle charakter ztozony,
ciezKi, sa lekooporne. Na dodatek choroby rzadkie sa
zwykle mniej poznane niz te powszechnie wystepu-
jace i mniej jest dostepnych opcji leczenia. Wynika to
z wielu przyczyn, m.in. z faktu, Ze przeprowadzanie
badan Kklinicznych nowych lekéw w przypadku wiek-
szosci choréb rzadkich jest obarczone licznymi trud-
nosciami.

Jednym z rzadkich zespotéw padaczkowych
jest zespo6t Dravet. Czym sie on charakteryzuje?

Jest to opisana po raz pierwszy w 1978 r. ence-
falopatia padaczkowo-rozwojowa, uwarunkowana
genetycznie. Wiekszo$¢ chorych ma mutacje w genie
SCN1A, ktéry koduje kanat sodowy. Uszkodzenie
tego biatka powoduje obnizenie progu drgawkowe-
20, co jest przyczyna padaczki. Napady padaczkowe
w zespole Dravet wykazuja sie wysoka lekoopornoscia
i czesto cigzkim przebiegiem, z wysokim ryzykiem
wystepowania stanu padaczkowego.

Padaczka nie jest jednak jedynym objawem tej cho-
roby. W miare uplywu czasu pojawiaja sie m.in. zabu-
rzenia ruchowe i op6znienie rozwoju psychoruchowe-
go. Dodatkowo dla zespotu Dravet charakterystyczne
jest zwiekszone ryzyko wystapienia naglej i niespo-
dziewanej $mierci zwiazanej z padaczka (ang. sudden
unexpected death in epileptic patients, SUDEP).
Podsumowujag, jest to do$¢ jednorodny zesp6t cho-
robowy, prowadzacy do postepujacego uszkodzenia
osrodkowego uktadu nerwowego.

Bardziej tajemniczy jest zesp6t Lennoxa-
-Gastauta.

Choroba ta jest, mozna powiedzie¢, na innym
biegunie encefalopatii padaczkowo-rozwojowych.
U jej podloza moze leze¢ wiele czynnikéw, w tym
inne jednostki chorobowe, réwniez te o charakterze
genetycznym. Co wiecej, moze rozwijaé sie z innych
zespotéw padaczkowych. Z tego wzgledu jest nieco
bardziej problematyczna pod wzgledem diagnostycz-
nym. Nie jest nawet do kofica pewne, z jaka czestoscia
ten zespot wystepuje. Dane w literaturze sa bardzo
rézne, co wynika wlasnie z r6znorodnoéci czynnikéw
etiologicznych, ale i r6znego wieku pacjentéw. Cecha
charakterystyczna zespotu Lennoxa-Gastauta jest
natomiast wzorzec napadow padaczkowych, zar6wno
jezeli chodzi o ich typ, przebieg, jak i zmiany w bada-
niu EEG. Doé¢ typowa jest tez jego ewolucja w czasie.
U pagjentéw moze rowniez wystepowa¢ SUDEP.

I
0 KIM MOWA
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Trzeba przy-
znac, ze rosnie
liczba zarowno
badan klinicz-
nych, jak i reje-
stracji nowych
lekow, ktore sg
dedykowane
rzadkim zespo-
tom padaczko-

Wym.

Co taczy zespé6t Dravet i zesp6t Lennoxa-
Gastauta, poza tym, ze obie choroby nalezg do
grupy rzadkich zespotéw padaczkowych?

Objawy obydwu zespoléw rozpoczynaja sie
w dziecinstwie (nieco wezeéniej w zespole Dravet niz
zespole Lennoxa-Gastauta) i charakteryzuja sie ciez-
kimi, lekoopornymi napadami padaczkowymi, ktore
niekorzystnie wplywaja na rozwéj dziecka. Zadnej
z tych choréb nie potrafimy skutecznie wyleczy¢, jed-

| nak w obu przypadkach ostatnio pojawily si¢ nowe

opcje terapeutyczne.

Jak wyglada codzienne zycie pacjentéow
z tymi rzadkimi zespotami padaczkowymi oraz
ich rodzin?

Czeste, ciezkie i dlugotrwale napady padaczko-
we wymagaja zwykle — poza standardowg terapia
przeciwpadaczkowa — wielokrotnego leczenia
ratunkowego i hospitalizacji. Do tego dochodza
systematyczne badania kontrolne. Rozwijajace si¢
z czasem zaburzenia ruchowe i niepelnosprawno$é
intelektualna sprawiaja, ze chory potrzebuje wielo-
profilowej rehabilitacji, a niekiedy rowniez wspar-
cia ortopedycznego czy w zakresie zywienia. Mozna
powiedzied, ze prawie kazdy aspekt funkcjonowania
tych pacjentow jest w jaki$ sposob zaburzony, stad
koniecznoéc¢ dostepu do wielu specjalistow i korzy-
stania z réznych $wiadczenh medycznych, ktore
nie zawsze sg w wystarczajacym stopniu osiagalne
i refundowane.

Jest to réwniez sytuacja ogromnie obciazajaca
rodzicoéw i opiekunéw pacjentéw, poniewaz zwykle
wymagaja oni catodobowej opieki. Zazwyczaj wiaze
sie to z konieczno$cia rezygnacji z pracy jednego
z opiekunéw, co z kolei ma wplyw na status ekono-
miczny rodzin. Nalezy tez wspomnie¢ o ogromnym
obcigzeniu psychicznym, wynikajacym nie tylko ze
zmeczenia, ale tez §wiadomosci ciaggtego zagrozenia
stanem padaczkowym i SUDEP.

Trudnoscia dla tych pacjentéw i ich opiekunéw
jestrowniez przejscie spod opieki poradni pedia-
trycznych do poradni dla dorostych.

Jak wspomniatam, obydwa te zespoly padaczko-
We rozpoczynaja sie we wezesnym dziecinstwie, ale
nie dotycza tylko dzieci. Wielu pacjentéw, zaréwno
z zespotem Dravet, jak i zespotem Lennoxa-Gastauta,
dozywa wieku dorostego. Tymczasem opieka nad
chorymi z encefalopatiami padaczkowo-rozwojo-
wymi w wielu krajach na $wiecie, w tym w Polsce,
koncentruje sie przede wszystkim na neurologach
dzieciecych.

W wieku 18 lat ci pacjenci przechodza pod opieke
osrodkéw dla dorostych, gdzie zwykle ,gubia sie”
wsréd chorych z innymi schorzeniami neurologiczny-
mi, bardziej powszechnymi w wieku dorostym. Tym
bardziej, ze specjalistéw w tej dziedzinie neurologii
dla populacji dorostych jest niewielu, a chorzy z rzad-
kimi zespotami padaczkowymi potrzebuja wielospe-
cjalistycznej, skoordynowanej opieki, poniewaz — jak
wszystkie encefalopatie padaczkowo-rozwojowe
— zaréwno zesp6t Dravet, jak i zesp6t Lennoxa-
-Gastauta wplywajg na wiele roznych aspektéw funk-
cjonowania czlowieka.

W jaki spos6b mozna bytoby zapewnic¢ tej
grupie pacjentéw opieke dostosowang do
ich potrzeb?

Idealnie bytoby, gdyby istnialy wielospecjalistycz-
ne poradnie dedykowane rzadkim zespotom padacz-

kowym, w ktérych mozliwa bytaby kontynuacja
opieki nad pacjentami wkraczajacymi w dorostos¢.
Wydawalo sie, ze takie zadanie moga spelnia¢ cen-
tra choréb rzadkich. Niestety, na razie w tym obsza-
rze nie dzialajg one jeszcze tak, jak zakladali$my, co
wynika gtéwnie z regulacji finansowych.

Kolejnym problemem jest fakt, ze centra cho-
réb rzadkich powstaja zwykle przy jednostkach
akademickich, a wiec instytutach czy szpitalach
uniwersyteckich, ktére sa usytuowane w duzych
miastach. Wielu pacjentéw ma wiec utrudniony do
nich dostep ze wzgledu na miejsce zamieszkania.
W zwigzku z tym najlepiej byloby, gdyby centra
te pehily role osrodkéw koordynujacych opieke,

a wiekszos¢ $wiadczen, ktorych pacjent wymaga,
byla dostepna lokalnie. W procesie tym powinni
bra¢ udziat lekarze rodzinni, pediatrzy czy inni spe-
cjaliéci, sprawujacy na co dzien opieke nad pacjen-
tem. Mam nadzieje, ze Plan dla Choréb Rzadkich,
w ktorego zalozeniach jest wzmacnianie podobnych
system6w opieki nad pacjentami z tymi chorobami,
sprawi, ze taki model bedzie si¢ rozwijal.

A jaki jest najwazniejszy cel terapeutyczny
w rzadkich zespotach padaczkowych?

Priorytetem jest zmniejszenie liczby napadéw
padaczkowych przy jednoczesnym ograniczeniu
ich wplywu na rozwdj dziecka, co jest ze soba nie-
rozerwalnie zwigzane. Idealnym lekiem bylby taki,
ktéry znositby napady padaczkowe, a co za tym
idzie hamowat ich niekorzystny wplyw na postep
choroby, w tym nieodwracalne zmiany w obrebie
o$rodkowego uktadu nerwowego. Niestety, takiego
leku jeszcze nie ma.

Przedstawiciele resortu zdrowia podkreslaja,
ze w Polsce jest dostepny szeroki wachlarz tera-
pii przeciwpadaczkowych. Czy s3 to leki, ktére
odpowiadajg na potrzeby pacjentéw z rzadkimi
zespotami padaczkowymi?

Nie, ale to nie jest tylko problem dostepno$ci
refundacyjnej w naszym kraju. Nadrzedny jest
ogolny brak wystarczajaco skutecznych terapii,
chociaz trzeba przyznadé, ze roénie liczba zaréwno
badan klinicznych, jak i rejestracji nowych lekéw,
ktore sg dedykowane rzadkim zespotom padaczko-
wym. Sg juz leki, w przypadku ktérych wykazano
korzystny wplyw nie tylko na liczbe napadéw, ale
réwniez na rozwdj dziecka czy zmniejszenie ryzyka
wystapienia SUDEP. Mam nadzieje, ze liczba tych
terapii w Polsce z czasem bedzie si¢ zwiekszac.
Chcialabym jednak podkresli¢, ze niezwykle istotne
jest wezesne rozpoznanie i wdrozenie wlasciwej
terapii. Sg takie encefalopatie padaczkowo-roz-
wojowe, jak stwardnienie guzowate, w ktorych
mozliwe jest stosowanie leczenia zapobiegajace-
go napadom.

Jakie s3 obecnie najwigksze niezaspokojone
w Polsce potrzeby refundacyjne w tym obszarze?

W przypadku zespoléw Dravet i Lennoxa-
-Gastauta mamy dwa nowe preparaty, ktore zostaly
zarejestrowane w ostatnim czasie: kannabidiol oraz
fenfluramina. Obydwa te leki w badaniach Klinicz-
nych wykazaly skutecznoé¢ przeciwpadaczkowa.
Fenfluramina dodatkowo wplywa na zmniejszenie
ryzyka przedweczesnej, niespodziewanej Smierci
zwigzanej z padaczka. Niestety, ani jeden, ani drugi
lek w Polsce nie jest jeszcze refundowany.

Rozmawiata Katarzyna Matusewicz
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kardiologia

Przetomowe

doniesienia AHA:
lek odchudzajacy
obniza o 20 proc.

ryzyko chorob serca

Badanie kliniczne wykazato, ze semaglutyd obniza ryzyko zdarzen
sercowo-naczyniowych, w tym zawatdéw serca i udaréw mozgu, u osob
dorostych z chorobami serca i otytoscig. Wyniki dtugo oczekiwanej
obserwacji zostaty zaprezentowane 11 listopada podczas tegorocznych
sesji naukowych American Heart Association (AHA) w Filadelfii (USA)

i opublikowane w ,New England Journal of Medicine”.

Potencjalnie otwieraja one droge do
nowej opcji leczenia choréb serca,
ktore sg gtéwna przyczyng zgondéw
nie tylko w Stanach Zjednoczonych,
ale i na Swiecie.

,Nadwaga i otytos¢, ktore
dotykaja ok. 70 proc. populacji
amerykanskiej, sg czynnikami
zwiekszonego ryzyka chordb serca.
Mimo to dotychczas w tej grupie
pacjentéw nie prébowano wdrazaé
leczenia farmakologicznego, ktére
uwzgledniatoby ten konkretny czyn-
nik ryzyka. Tymczasem standard
opieki od dawna obejmuje farma-
koterapie innych przyczyn zdarzen
sercowo-naczyniowych, takich jak
nadciénienie tetnicze, cukrzyca
czy wysoki poziom cholesterolu”

— powiedzial prof. Michael Lincoff,
kardiolog z Cleveland Clinic, gtowny
autor badania, ktory przedstawit
jego wyniki.

W badaniu wzieto udziat
ponad 17 600 dorostych w wieku
45 lat i starszych z chorobami
serca, ktérym raz w tygodniu
podawano semaglutyd w dawce
2,4 mg w postaci iniekgji lub pla-
cebo. Wszyscy uczestnicy badania
mieli nadwage lub otyloéé¢ (BMI
>27), ale nie chorowali na cukrzyce,
a takze w ciagu ostatnich 60 dni
nie przebyli zawatu serca ani udaru
mobzgu. Ok. 3/4 tej grupy stanowi-
li mezezyzni.

Po ponad trzech latach obserwa-
¢ji zdarzenia sercowo-naczyniowe,
w tym zawal serca, udar mézgu,

a takze zgon sercowo-naczyniowy,

wystapily u 569 uczestnikéw przyj-
mujacych semaglutyd i u 701 uczest-
nikéw z grupy placebo. Oznacza

to, ze ryzyko chorob serca oraz
zwigzanych z nimi powiklan byto
nizsze o ok. 20 proc. u badanych
stosujacych ten lek odchudzajacy.
Wynik wywotat aplauz i owacje na
stojaco wsrod uczestnikow zgro-
madzonych podczas sesji naukowej
AHA. Dodatkowo podano, ze osoby
otrzymujace semaglutyd stracily ok.
9 proc. masy ciala w poréwnaniu

z mniej niz 1 proc. z grupy placebo.

Starsze leki odchudzajace

nie chronity przed powaznymi
chorobami serca

»W koficu mamy pewne metody
leczenia, ktére sg nie tylko sku-
teczne w utracie masy ciala, ale
takze wydaja sie bardzo korzyst-
ne w prewencji chordb serca”

— powiedzial prof. Amit Khera,
dyrektor programu kardiologii
prewncyjnej w UT Southwestern
Medical Center w Teksasie, wspot-
autor artykutu, ktéry zostal opu-
blikowany ,New England Journal
of Medicine”.

,Odkrycie to jest o tyle znaczace,
ze nie wykazano, aby starsze leki
odchudzajace, takie jak fentermina
czy orlistat, chronily przed powaz-
nymi chorobami serca — zaznaczylta
prof. Susan Spratt, diabetolog
i endokrynolog, adiunkt w Katedrze
Medyeyny Rodzinnej i Zdrowia
Spotecznego Wydziatu Medycznego
w Duke University School of

Medicine w Durham. — Co wie-
cej, jeden z lekéw odchudzajacych
o nazwie fen-phen zostal wycofany
z rynku amerykanskiego pod koniec
lat 90. XX wieku, poniewaz u nie-
ktérych przyjmujacych go oséb
powodowat uszkodzenie zasta-
wek serca”.

W przedstawionym badaniu oce-
niano jedynie dzialanie leku firmy
Novo Nordisk, czyli semaglutydu
w dawee 2,4 mg w postaci wstrzy-
kiwan, obecnie zatwierdzonego do
stosowania w kontroli masy ciata.

Nie jest znany doktadny mechanizm
wptywu semaglutydu na serce

Dr Nishant Shah, kardio-

log zajmujacy sie profilaktyka

w Duke University Medical Center
w Durham, stwierdzil, ze badacze
weciaz nie wiedza doktadnie, w jaki
sposéb semaglutyd zapobiega
powaznym problemom z sercem

u pacjentéw z nadwagg i otyloscia.
Moze to by¢ wynikiem samej utraty
wagi, ale tez innego mechanizmu
dziatania leku. ,Ta kwestia jest obec-
nie badana” — dodat.

Prof. Lincoff wyjasnit z kolei, ze
jedna z hipotez jest redukgja stanu
zapalnego, ktéry moze powodowac
pekanie blaszek w tetnicach i tworze-
nie sie skrzepoéw krwi, co prowadzi
do zawaléw serca i udaréw moézgu.
,U 0s6b przyjmujacych semaglutyd
zaobserwowaliSmy redukcje stanu
zapalnego poréwnywalna do tej
obserwowanej u pacjentéw stosuja-
cych statyny” — stwierdzit.

Rowniez tirzepatyd

moze chronié serce

Inne badania zaprezentowane na
konferencji AHA potwierdzajg te

teze. Naukowcy z Mount Sinai Health
System w Nowym Jorku (USA)
sprawdzali, w jakim stopniu inny lek
odchudzajacy — tirzepatyd — zmniej-
sza stan zapalny u pacjentow z cukrzy-
ca typu 2 i chorobami serca.

W badaniu wzieto udziat blisko
2 000 0s6b, z czego polowa przyj-
mowala tirzepatyd, a potowa insuli-
ne. Naukowey zmierzyli stezenie we
krwi biatka C-reaktywnego (CRP),
wytwarzanego przez watrobe w odpo-
wiedzi na stan zapalny, u uczestnikéw
badania na trzech kolejnych etapach
— na poczatku, w 24. 1 52. tygo-
dniu. Pod koniec obserwacji stezenie
CRP bylo od 40 do 50 proc. nizsze
W grupie otrzymujacej tirzepatyd.

»T0 bardzo znaczace zmniejszenie
stanu zapalnego” — stwierdzit autor
badania, prof. Deepak Bhatt, kardiolog
z Mount Sinai Health System, ktory
przedstawit wyniki. Dodat jednak, ze
potrzebne jest randomizowane bada-
nie kliniczne, aby potwierdzi¢ korzysci
dla serca. ,Mozna mie¢ nadzieje, ze
przelozy sie to na zmniejszenie ryzyka
sercowo-naczyniowego” — zaznaczyl.

Czy nowoczesne leki odchudzajace
stang si¢ nowymi metodami leczenia
choroh serca?

Prof. Eric Topol, kardiolog z Seripps
Research Translational Institute
powiedzial, ze nowoczesne leki odchu-
dzajace mogg stac sie nowymi meto-

FOT. ADOBE STOCK

dami leczenia choréb serca, jednak
chociaz dotychczasowe wyniki badan
sg obiecujace, potrzebne sg kolejne
obserwacje, ktére udowodnia skutecz-
nos¢ tego typu terapii w redukeji ryzy-
ka chordb sercowo-naczyniowych

u pagjentéw z otytoScia, kt6rzy nie
cierpia na choroby serca.

,Badanie z uzyciem Wegovy obej-
mowalo wyselek¢jonowana grupe
pagjentéw, w ktdrej wszyscy cierpieli
na choroby serca — powiedzial nauko-
wiec. — Potrzebujemy wiecej dowo-
dow $wiadezacych o tym, czy osoby
bez ryzyka sercowo-naczyniowego
réwniez odniosg korzysc z leczenia”.

Prof. Lincoft potwierdzil, ze w przy-
sztym roku zostang przeprowadzone
dodatkowe analizy obejmujace rézne
podgrupy pacjentéw, aby dokladnie
zrozumied, w jaki sposob badany lek
zapobiega problemom z sercem i kto
moze na tym skorzystaé.

Eksperci zaznaczyli przy tym, ze
leczenie nadwagi i otylosci zawsze
nalezy zaczyna¢ od zmiany stylu
Zzycia, a leki powinny stanowié opcje
dodatkows. Problemem moze byé
tez dostepnoéé do tego typu prepara-
téw. Firma Novo Nordisk oglosita, ze
zwiekszyta produkgje, aby zaspokoié
itak juz ogromny popyt na lek, ale
w obliczu nowej populagji pacjentow
kwalifikujacych sie obecnie do lecze-
nia, ograniczenia podazy prawdo-
podobnie nie znikna co najmniej do
konica 2024 .

Oprac. Katarzyna Matusewicz

Zrédto: NBCNews, ,Time”

Obnizenie

tachykardil
U pacjentow
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Z niewydolnoscia serca
poprawila ich rokowanie

Czestosc rytmu serca u pacjentow z niewydolnoscig serca ma znaczenie rokow-
nicze. Zbyt wysoka moze zwiekszac ryzyko progresji niewydolnosci serca,
wystgpienia powaznych zdarzen sercowo-naczyniowych i zgonu. 0 skutecznych
metodach redukciji tachykardii rozmawiamy z kardiologiem prof. dr. hab. n. med.

Piotrem Jankowskim.

Co zmienity wytyczne Europejskiego
Towarzystwa Kardiologicznego z 2021 r. w tera-
pii niewydolnosci serca? Jakie znaczenie miato
dodanie do klasycznego postepowania antagoni-
sty receptora mineralokortykoidowego?

Leczenie niewydolnosci serca (NS) to ta czesé
medycyny i kardiologii, kt6ra bardzo szybko ewo-
luuje na przestrzeni ostatnich lat. W zwigzku z tym
nowelizacja wytycznych Europejskiego Towarzystwa
Kardiologicznego, ktéra miata miejsce takze kilka mie-
siecy temu, jest naturalnym zjawiskiem.

Wedtug tych rekomendacji, dobrze leczony pacjent
z niewydolnoscig serca z obnizona frakcja wyrzutowa
to taki, ktory otrzymuje: po pierwsze — lek hamujacy
uklad renina-angiotensyna-aldosteron, po drugie — lek
beta-adrenolityczny, po trzecie — flozyne i po czwarte
antagoniste aldosteronu (kt6ry réwniez hamuje uktad
RAA). Sa dowody na poprawe rokowania po zastosowa-
niu lekéw z tych czterech grup u pacjentéw z NS z obni-
zong frakejg wyrzutows, ale cheiatbym podkreslic, ze
warto rozwazy¢ stosowanie takiej terapii, przynajmniej
w czescel przypadkow, takze u pacjentéw z niewiele
obnizong czy zachowang frakeja wyrzutowa.

‘Wspomnianych dowodéw na korzysci ze stosowania
ww. leczenia dla pacjenta jest kilka, jednak zwrdé-
my uwage na wyniki klasycznego badania RALES.
Wykazano w nim, ze stosowanie jednego z antagoni-
stow aldosteronu w populacji pacjentéw z niewydolno-
Scia serca z obnizona frakeja wyrzutowa byto zwiazane
ze zmniejszeniem ryzyka progresji niewydolnosci serca
iredukgjg ryzyka zgonu nawet o 30 proc.

Jakie znaczenie dla pacjenta z niewydolnoscia
serca ma obnizenie czestosci rytmu serca?

Z wielu badan obserwacyjnych wiemy, ze im wieksza
czesto$¢ rytmu serca u pacjentéw z niewydolnoscia
serca, tym wieksze ryzyko wystapienia istotnych powi-
ktan. Sa one zwigzane z nasileniem niewydolnosci serca,
moga takze prowadzi¢ do zgonu. Wiemy réwniez, ze
rézne metody obnizania czestosci akeji serca przynosza

O KIM MOWA

Prof. dr hab. n. med.
Piotr Jankowski jest
specjalista w dziedzinie
choréb wewnetrznych

i kardiologii, kierowni-
kiem Katedry i Kliniki
Choréb Wewnetrznych

i Gerontokardiologii CMKP
w Warszawie.

korzysci dla chorego, mierzone zmniejszeniem ryzyka
potrzeby hospitalizacji z powodu niewydolnosci serca,
zaostrzenia NS, zgonu z powodu NS, a takze zgonu

z wszystkich przyczyn.

Moéwigce o stosowanych w tym celu lekach, mam tu
na mysli przede wszystkim beta-adrenolityki, ale takze
molekute o innym niz one mechanizmie dziatania, mia-
nowicie iwabradyne. W przypadku tego leku rowniez
dysponujemy wynikami badan, ktdre potwierdzaja
istotne korzysci z jego zastosowania dla pacjentéw z nie-
wydolnoscig serca i obnizong frakcjg wyrzutowa.

Jak zmodyfikowaé terapie, jesli po zastoso-
waniu beta-adrenolityku nie nastapi obnizenie
rytmu serca u chorego na niewydolnos$¢ serca?

Jesli mimo zastosowania maksymalnej dawki leku
beta-adrenolitycznego, wciaz utrzymuje sie podwyz-
szona czesto$é akgji serca (powyzej 70-80 uderzen na
minute), to mamy dowody naukowe na zasadno$¢ dotg-

czenia iwabradyny do terapii.

Zasadnosc takiego postepowania wykazano
w sytuacji, w ktérej pacjent z niewydolnoscig serca,

z obnizona frakcja wyrzutowa ma Sciste wskazania
do wprowadzenia beta-blokady albo wtedy, gdy lek
beta-adrenolityczny jest stosowany w matej dawece,
poniewaz z r6znych powodéw nie mozna osiggnac
dawki maksymalnej.

Wracajac do sytuacji, gdy pacjent jest leczony
optymalnie, tj. otrzymuje leki ze wszystkich czterech,
wspomnianych wyzej grup. Jesli stosowana jest mak-
symalna dawka leku beta-adrenolitycznego, ale u cho-
rego weigz utrzymuje sie tendencja do tachykardii, to
dotaczenie do terapii iwabradyny jest uzasadnione, na
co wskazuja miedzynarodowe wytyczne towarzystw
naukowych. Warunkiem zastosowania tego leku jest
obecno$¢ rytmu zatokowego u pacjenta.

Gdy pacjent ma migotanie przedsionkéw, dotacze-

| nie iwabradyny nie jest zasadne, poniewaz lek dziata

na komorki wezla zatokowego. Stad korzy$é z jego
zastosowania mogg osiagnac¢ tylko pacjenci z rytmem
zatokowym, zatem w takiej populacji warto rozwazy¢
wprowadzenie iwabradyny. Jesli zastosujemy iwabra-
dyne w dawce 5 mg 2 razy na dobe, mozemy oczekiwac
zmniejszenia czestosci akgji serca o ok. 10 uderzen

na minute. Natomiast jesli stosujemy iwabradyne

w maksymalnej dawce 7,5 mg 2 razy na dobe, mozemy
spodziewa¢ sie redukgji rytmu serca nawet o kilkanascie
uderzen na minute.

Dysponujemy wynikami badan (m.in. badania
SHIFT), w ktérych wykazano, ze dotaczenie iwabradyny
do terapii pacjentéw z niewydolno$cig serca z obnizong
frakcja wyrzutowa poprawia ich rokowanie. U tych
chorych zmniejsza sie ryzyko powaznych zdarzen ser-
cowo-naczyniowych, w tym przede wszystkim: niebez-
pieczenstwo progresji niewydolnosci serca, wystgpienia
zaostrzenia NS, hospitalizacji z powodu niewydolnosci
serca oraz zagrozenie zgonem z wszystkich przyczyn.
Rozmawiata Monika Rachtan

Na podstawie programu, ktérego partnerem
byta firma Gedeon Richter Polska Sp. z 0.0.



18 KARDIOLOGIA

www.pulsmedycyny.pl
NR 9 (455) 29 LISTOPADA 2023

Pacjent z zespotem metabolicznym
znajdzie sie w gabinecie kazdego lekarza

Co trzeci mieszkaniec Polski choruje na otytos¢, 11 min z nas ma nadcisnienie tetnicze, 3 min cukrzyce typu 2, a 60 proc. zabu-

rzenia lipidowe. Te wszystkie schorzenia sktadajg sie na zesp6t metaboliczny. Patrzac na te dane, nie trzeba nikogo przekonywac,
a tym bardziej lekarzy, ze mamy istotny problem zdrowotny. Od jego szybkiego rozpoznania i wdrozenia odpowiedniego leczenia
zalezeC bedzie skutecznos¢ postepowania.

Analiza poréwnawcza, wykorzy-

stujaca wyniki badan WOBASZ

11 WOBASZ 11, wskazuje, ze

w ciggu 10 lat czesto$¢ wystepowa-

nia zespotu metabolicznego wérdod

dorostych Polakéw wzrosta o 9 proc.
wéréd mezezyzn i o 3 proc. wsrod
kobiet. Dane te odnoszg si¢ jednak

do stanu zlat 2013— 2015.
Zmiana, a wlasciwe pogorszenie

stylu zycia Polak6w, ograniczenia

zwiazane z pandemia COVID-19,
znaczny wzrost spozycia wysoko
przetworzonej zywnosci sprawily,
ze zespOt metaboliczny staje sie
epidemia w naszym spoteczenstwie.

W istotny sposéb zwieksza on ryzy-

ko wystepowania zdarzen sercowo-

-naczyniowych wéréd pacjentéw

gabinetow lekarzy rodzinnych,

kardiolog6w, diabetologéw i hiper-
tensjologdow. Jakie stwarza to
zagrozenia dla populacji Polski
dyskutowali podczas webinarium

,Pulsu Medycyny”:

o prof. dr hab. n. med. Anna
Tomaszuk-Kazberuk, specjalist-
ka w dziedzinie choréb wewnetrz-
nych i kardiologii, kierownik Kliniki
Kardiologii, Lipidologii i Choréb
Wewnetrznych z Oddzialem
Intensywnego Nadzoru
Kardiologicznego w Bialymstoku;

o prof. dr hab. n. med.
Aleksander Prejbisz, specjalista
w dziedzinie kardiologii i hiper-
tensjologii, past prezes Polskiego
Towarzystwa Nadci$nienia
Tetniczego, kierownik Zaktadu
Epidemiologiii, Prewencji Uktadu
Krazenia i Promocji Zdrowia
Narodowego Instytutu Kardiologii
— Panstwowego Instytutu
Badawczego w Warszawie.

Zjawisko, z ktorym styka sie kazdy
lekarz w swojej praktyce
W 2022 r. polscy eksperci z dzie-
dziny: kardiologii, hipertensjologii,
diabetologii, medycyny rodzinnej,
medycyny stylu zycia, a takze
leczenia otylosci oglosili wspélne
stanowisko pt. ,Zespdt metabolicz-
ny — nowa definicja i postepowanie
w praktyce”. W dokumencie tym
wskazali, ze gtéwne sktadowe zespo-
tu metabolicznego to: otylo$é, nad-
ci$nienie tetnicze, zaburzenia gospo-
darki weglowodanowej i lipidowej.
,Zespot metaboliczny to nasza
codzienno$¢ — mowi prof. Prejbisz.
— Biorge pod uwage dane z badania
WOBASZ 11 WOBASZ II z roku
2013, czesto$¢ wystepowania
zespotu metabolicznego w polskiej
populacji siega 32 proc. Oznacza
to, Ze jego objawy ma co 3. osoba
w Polsce. Nie mamy danych, wska-
zujacych, jak sytuacja wyglada dzis.
Takie badanie ruszy w przysztym
roku, ale nalezy sie spodziewad, ze
jest znacznie gorzej niz 10 lat temu”.
Ekspert szczegdlnie zaakcento-
wat fakt, ze zesp6t metaboliczny
nalezy do codziennych przypadkow

prof. Anna Tomaszuk-Kazberuk

w praktyce polskich lekarzy. ,To
nie jest wysublimowana jednostka
chorobowa, ktéra zdarza sie rzadko.
Pacjent z zespotem metabolicznym
jest w gabinecie kazdego lekarza:
rodzinnego, kardiologa, diabeto-
loga, okulisty, chirurga, wszedzie.
Wracajac do koncepcji zespotu
metabolicznego, chcemy zwrdcic¢
uwage na pewien ciag zdarzen

i zwigzki przyczynowo-skutkowe”
— podkreslit prof. Prejbisz.

Zaczyna si¢ od otytosci

Zesp6t metaboliczny nie jest kolej-
na jednostka chorobowa z kodem
ICD-10, ktéry przypisuje sie
pacjentowi. To ciag przyczynowo-
-skutkowy, u poczatkéw ktérego
lezy otyloé¢. Na nig naktadaja sie
kolejne czynniki ryzyka sercowo-
-naczyniowego.

,Trzy gléwne czynniki to podwyz-
szona warto$¢ ciSnienia tetniczego,
zaburzenia weglowodanowe i atero-
genna dyslipidemia. To 3 sktadowe
zespotu metabolicznego. Nastepnie
dochodzi do kolejnych jego powiktan,
ktére stanowia lawine probleméw
zdrowotnych. U réznych osob naste-
puje to w réznej sekwencji czasowej.
Mozemy spotkaé osobe otyla, ktorej
nadmierna masa ciala towarzyszy od
10 czy nawet 20 lat i nic ztego sie nie
dzieje. Mozemy tez spotkac osobe,
ktora jest otyla przez 10 lat i w tym
czasie rozwinie pozostate schorzenia
wchodzace w sklad podstawowej
definicji zespotu metabolicznego.

Ta osoba za 15 lat juz bedzie miata
powiktania narzadowe w postaci nie-
wydolnosci serca z zachowana frakeja
wyrzutows, albuminurie, uszko-
dzenie nerek, sthuszczenie watroby”
— wymienia kardiolog.

Zespol metaboliczny to nie tylko
problem zdrowotny, ale takze
spoteczny. Jego wystepowanie

FOT.UMB

prof. Aleksander Prejbisz

wiaze sie ze zwiekszonym zagroze-
niem sercowo-naczyniowym, a tym
samym ze zwiekszonym ryzykiem
zgonu. Generuje przy tym ogromne
koszty spoleczno-ekonomiczne
zwigzane z farmakoterapia, hospita-
lizacja, absencja zawodowg chorych.
Zdaniem ekspert6w, postepowanie
majace na celu zmniejszenie ryzyka
Sercowo-naczyniowego nie powinno
skupia¢ sie na pojedynczych jed-
nostkach chorobowych, ale prezen-
towaé kompleksowe podejscie do
probleméw pacjenta.

Wielochorobowosé

i kompleksowa opieka

4Polska jest okreslana jako kraj

o wysokim ryzyku sercowo-naczy-
niowym. Jego przyczyna jest zespot
metaboliczny. Faktem jest, ze wciaz
nie zwracamy uwagi na wspomnia-
na wspétchorobowosé. To wazne,
aby lekarz zauwazyt nie tylko to, ze
jego pacjent jest otyly, ale zeby od
razu przeszed! do kryteriow dodat-
kowych zespotu metabolicznego.
Dzi$ powinien to by¢ swego rodzaju
mechanizm: gdy widze pacjenta
otylego, zastanawiam sie, jakg war-
to$¢ ma jego ci$nienie tetnicze, jaki
jest jego lipidogram, czy ma stan
przedcukrzycowy lub cukrzyce”

— wskazuje prof. Prejbisz.

Prof. Anna Tomaszuk-Kazberuk
zauwaza, ze otyloéc¢ to czynnik ryzy-
ka widoczny na pierwszy rzut oka,
juz w momencie, gdy pacjent wcho-
dzi do gabinetu. ,Mimo to dla wielu
z nas ten czynnik staje si¢ niewi-
dzialny. Moze jesteSmy z nim zbyt
oswojeni, moze ci pacjenci, ktorzy
przychodza do nas od lat, staja sie
znajomi i nie widzimy, ze potrzebu-
ja pomocy. Otylos¢ to prapoczatek,
praprzyczyna wszystkich zaburzen
metabolicznych, o ktérych dzi$
moéwimy” — stwierdza specjalistka.

Wazny wskaznik: stezenie
cholesterolu nie-HDL

Sktadowa zespotu metaboliczne-
g0, na ktdra szczegdlnie zwracaja
uwage eksperci, sa zaburzenia
gospodarki lipidowej. Dotycza one
nawet 19 mln Polakéw. Dotychczas
moéwiac o tych zaburzeniach, szcze-
g6lng uwage zwracano na frakcje
LDL cholesterolu i tréjglicerydy,
ktére byly sktadowg poprzedniej
definicji zespotu metabolicznego.
W aktualnej definicji kryterium
rozpoznawczym jest cholesterol
nie-HDL. ,Jeszcze lepiej koreluje
on z ryzykiem sercowym niz chole-
sterol LDL. Stad zostat on uznany
za wyznacznik aterogennej dyslipi-
demii i wazny element, stanowigcy
o0 rozpoznaniu zespotu metabo-
licznego” — wyjasnia prof. Anna
Tomaszuk-Kazberuk.

Aterogenng dyslipidemie cha-
rakteryzuje hipertréjglicerydemia,
niskie stezenie cholesterolu HDL
i podwyzszone lub prawidlowe ste-
zenie cholesterolu LDL, z przewaga
frakeji matych gestych lipoprotein,
co zwieksza ryzyko sercowo-naczy-
niowe w tej grupie pacjentow.

,Warto$¢ cholesterolu nie-HDL
mozna obliczy¢ w prosty spos6b
na podstawie profilu lipidowego.
Nalezy odjaé warto$c¢ cholesterolu
HDL od wartosci cholesterolu cal-
kowitego. To metoda prosta, ktéra
nie generuje dodatkowych naktla-
déw finansowych” — wyjasnia prof.
Tomaszuk-Kazberuk.

Postepowanie w zaburzeniach
lipidowych

Leczenie farmakologiczne pacjen-
téw z zespolem metabolicznym roz-
poczyna sie od stosowania statyn

w maksymalnej tolerowanej dawce.
Celem terapeutycznym tego poste-
powania jest osiggniecie docelowe-

go stezenia cholesterolu LDL dla
danej grupy ryzyka. ,Jesli pacjent
nie osigga wyznaczonych celow, do
terapii powinien zosta¢ wlaczony
ezetymib. U pacjentéw z niskim
stezeniem cholesterolu nie-HDL
juz na poczatku terapii warto zasto-
sowa¢ fenofibrat” — wskazuje prof.
Tomaszuk-Kazberuk.

Jak uzasadnia: ,Jest to lek o dzia-
taniu plejotropowym, ktéry obniza
stezenie tréjglicerydow, obniza za$
stezenie cholesterolu nie-HDL.
Korzystnie wplywa na uktad kraze-
nia i gospodarke weglowodanowsa,
zmniejsza stezenie fibrynogenu
oraz procesy zapalne w organizmie.
Po ten lek nie sieggamy w pierwszej
kolejnosci, ale warto go taczy¢
z lekami wprowadzanymi od
poczatku leczenia zaburzen lipi-
dowych. Ta prawidlowa kolejno$é
wdrazania lekéw to: statyna, ezety-
mib w celu osiagniecia docelowego
LDL-c, a nastepnie fibrat np. feno-
fibrat w celu redukeji TG i osiggnie-
cia docelowego nie-HDL-c. Z grupy
fibratow najpopularniejszy jest
wlasnie fenofibrat. Jest on dobrze
przebadany i najchetniej stosowany
przez lekarzy w Polsce” — zazna-
cza specjalistka.

Badanie ACCORDION, skupione
na ocenie skuteczno$ci fenofibratu,
miato bardzo dtugi okres obser-
wagcji. ,Jego wyniki wskazujg, ze
stosowanie fenofibratu ze statyna
w poréwnaniu do statyny z placebo
jest postepowaniem bardzo korzyst-
nym, poniewaz zmniejsza ryzyko
wystepowania zdarzen sercowych:
zawaléw, udaréw i innych powiktan
zatorowych. Badanie ACCORDION
zostalo przeprowadzone w grupie
pacjentow z cukrzyca typu 2, ale
podobne wnioski ptyng z innych
badan, ktére dotyczyly pacjentéw
z zespotem metabolicznym” — przy-
pomina kardiolozka.

Prof. Aleksander Prejbisz, podob-
nie jak prof. Tomaszuk-Kazberuk,
zacheca lekarzy do intensywnego
leczenia swoich pacjentow z zespo-
tem metabolicznym, ale zwraca
uwage na jeszcze jedna niezwykle
istotna kwestie. Otz ci chorzy nie-
watpliwie powinni by¢ szczepieni
przeciwko grypie.

,Kazdego warto szczepi¢ prze-
ciwko grypie. Zapominamy, ze
podstawowym jej powiklaniem
jest zapalenie ptuc, a tej choroby
mozna nie przezy¢. Dzi§ wiemy,
jak przed takim powiklaniem
chronié chorego: po pierwsze,
leczy¢ go skutecznie na choroby
sercowo-naczyniowe, a po drugie
— szczepié go. Wszystkie zalecenia
moéwia o tym, ze chorych kardio-
logicznych powinniSmy szczepic¢
przeciwko grypie” — zapewnia
prof. Prejbisz.

Notowata Monika Rachtan

Na podstawie programu, ktérego
partnerem byta firma Viatris.
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czas na onkologie

— mniej wiecej
u tylu os6b

w Polsce kaz-
dego roku dia-
gnozuije sie raka
zotagdka, wynika
zdanych NFZ.

0d kiedy nowe wymogi dla centrow leczenia raka piersi?
Ministerstwo zmienia zdanie

O dwa lata Ministerstwo Zdrowia przesuwa obowigzek posiadania przez centra specjalizujgce sie

w leczeniu raka piersi zaktadu lub pracowni diagnostyki patomorfologicznej w swojej lokalizacji.
Gdyby nie zmiana przepiséw, cze$¢ osrodkéw zostataby wykluczona z systemu kompleksowej opieki
nad chorymi na raka piersi. (AS/RCL)
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Rak piers

i jaj

Jesli w rodzinie wystapity przypadki raka piersi lub jajnika, jest wskazane, by jej cztonkowie zgtosili si¢ do onkologicznej
poradni genetycznej. Kazda osoba z obcigzonym wywiadem rodzinnym moze bezptatnie wykona¢ badania pod katem nosiciel-
stwa mutacji genetycznych wysokiego ryzyka, m.in. BRCA1i BRCA2. Takim testom powinni zosta¢ poddani takze mezczyzni.
Moga oni bowiem odziedziczy¢ (np. po matce) mutacje genéw BRCA i przekazaé je swoim dzieciom, w tym cdrkom — poinfor-
mowali eksperci podczas debaty ,Pulsu Medycyny".

W ramach wrze$niowego cyklu
debat, organizowanych przez redak-
¢je ,Pulsu Medycyny”, odbylo sie
spotkanie pt. ,Kobiece nowotwory
zapisane w genach”. Zaproszeni
eksperci dyskutowali o nowotworach
ginekologicznych i nowotworach
piersi, ze szczegdlnym uwzglednie-
niem predyspozycji genetycznych do
ich rozwoju.

W debacie, prowadzonej przez red.

Monike Majewska, udziat wzieli:

@ dr n. med. Anna Danska-
-Bidzinska, specjalistka potoz-
nictwa i ginekologii oraz gineko-
logii onkologicznej w Oddziale
Ginekologii Onkologicznej I
Katedry i Kliniki Potoznictwa
i Ginekologii Szpitala Klinicznego
im. ks. Anny Mazowieckiej
w Warszawie;

@ Barbara Gorska, prezes
Stowarzyszenia na rzecz Walki
z Rakiem Jajnika ,Niebieski Motyl”;

® dr n. med. Agnieszka

Jagielto-Gruszfeld, specja-

listka choréb wewnetrznych

i onkologii klinicznej, kierow-

nik Oddziatu Zachowawczego

w Klinice Nowotworéw Piersi

i Chirurgii Rekonstrukeyjnej

Narodowego Instytutu Onkologii

im. Marii Sktodowskiej-Curie

— Panstwowego Instytutu

Badawczego w Warszawie;

dr hab. n. med. Artur Kowalik,

prof. UJK, specjalista laboratoryj-

nej genetyki medycznej, kierownik

Zaktadu Diagnostyki Molekularnej

w Swietokrzyskim Centrum

Onkologii w Kielcach;

dr hab. n. med. Andrzej

Nowakowski, prof. NIO-PIB,

specjalista potoznictwa i gine-

kologii oraz ginekologii onkolo-
gicznej, kierownik Centralnego

Osrodka Koordynujacego

Program Profilaktyki Raka

Szyjki Macicy w Polsce, kie-

rownik Poradni Profilaktyki

Raka Szyjki Macicy w Zakladzie

Profilaktyki Nowotworow

Narodowego Instytutu Onkologii

im. Marii Sktodowskiej-Curie

— Panstwowego Instytutu

Badawczego w Warszawie;

dr hab. n. med. Grzegorz

Panek, prof. CMKP, specja-

lista potoznictwa i ginekologii

oraz ginekologii onkologicznej,
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U wszystkich kobiet,
u ktérych sg wskaza-
nia do badania w kie-
runku nosicielstwa
mutacji w genach
BRCA, nalezy zasto-
sowac¢ metode NGS,
czyli sekwencjono-
wanie nowej gene-
racji. Pozwala ona na
wykrycie wszystkich

patogennych mutaciji.

9

Nosicielami mutaciji
genow BRCA moga
by¢ nie tylko kobiety;,
lecz takze mezczyzni.
Moga oni przekazac
je swoim corkom,
zwiekszajgc u nich
ryzyko zachorowania
na nowotwory BRCA-
-zalezne.

dr hab. n. med. Artur
Kowalik, prof. UJK

9

Pacjentki powinny
by¢ swoimi adwoka-
tami. Jesli badanie
genetyczne nie
zostato wykonane

w szpitalu, to powin-
no sie walczy¢ o nie
w warunkach ambula-
toryjnych.

Barbara Gorska

9

Profilaktyczna adnek-
sektomia propono-
wana jest wszystkim
pacjentkom, ktére
ukonczyty 35. rok
zycCia, szczegdlnie
nosicielkom muta-
cjigenu BRCA1.

U nosicielek mutacji
genu BRCA2 zabieg
moze by¢ wykonany
nieco pozniej.

9

U wielu pacjentek

z rakiem endome-
trium obserwuije sie
tzw. triade metabo-
liczna, tj. nadcisnienie
tetnicze, cukrzyce

i otyto$¢ znaczne-
go stopnia.

dr hab. n. med.
Grzegorz Panek,
prof. CMKP

9

Jestesmy w stanie
uzy¢ zdobyczy bio-
logii molekularnej

iz ogromna doktad-
noscia, bo przekra-
czajgca 90 proc.,
identyfikowac kobiety
zagrozone rozwojem
raka szyjki macicy.

dr hab. n. med.
Andrzej Nowakowski,
prof. NIO-PIB

dr n. med. Agnieszka
Jagietto-Gruszfeld

kierownik Kliniki Ginekologii
i Ginekologii Onkologicznej
Centrum Medycznego Ksztalcenia
Podyplomowego, konsultant woje-
wodztwa mazowieckiego w dziedzi-
nie ginekologii onkologiczne;.
Termin debaty nie byt przypad-
kowy, poniewaz wrzesien jest mie-
siacem $wiadomosci nowotwordéw
ginekologicznych. Nastepujacy
po nim pazdziernik to z kolei
miesige Swiadomosci raka piersi,
ktéry — wedtug danych Krajowego
Rejestru Nowotworow — jest naj-
czestszym nowotworem u kobiet
w naszym kraju.

Rak piersi coraz czestszy

u miodszych kobiet

W Polsce co roku odnotowuje sie

ok. 20 tys. nowych przypadkow
zachorowan na raka piersiiok. 5 tys.
zgonéw z jego powodu. Nowotwor
ten zwykle wystepuje u kobiet po

50. roku Zycia, ale w ostatnich latach
obserwuje sie zwiekszenie liczby
zachorowan w mtodszych grupach
wiekowych. Szacuje sie, ze obecnie
juz1/3 chorych to kobiety miode.

Dr n. med. Agnieszka Jagietto-
-Gruszfeld zwrécita uwage, ze wzrost
przypadkow zachorowan na raka
piersi wsréd kobiet przed 50. rokiem
Zzycia jest trendem ogélno$wiato-
wym, a jako jedna z przyczyn takiego
stanu wymienila styl zycia.

,Coraz wiecej mtodych kobiet cho-
ruje na otylo$¢, co sprzyja rozwojowi

raka piersi. Nie bez znaczenia jest
takze naduzywanie alkoholu wsréd
kobiet miedzy 30. a 40. rokiem zycia.
Alkohol, ktdry jest dla nich czesto
sposobem na odprezenie sie po inten-
sywnej pracy, moze doprowadzi¢ do
zaburzen metabolizmu estrogenu

w watrobie, co wiaze sie z wyzszym
ryzykiem zachorowania na raka pier-
si” — wskazata onkolozka.

W rozwoju tego nowotworu zna-
czenie majg takze czynniki repro-
duktywne. ,,Coraz czeSciej kobiety
decyduja sie na urodzenie dziecka
w p6zniejszym wieku. Posiadaja
tez coraz mniej dzieci. Z kolei cze$é
kobiet, ktdre zostaly matkami,
karmi piersia krétko lub w ogdle,
co réwniez jest czynnikiem ryzyka.
Poza tym obserwuje sie tendencje
do wezesnego wystgpienia pierwszej
miesigczki i do dtuzej trwajacych
cykli miesiecznych w catym zyciu,
co tez sprzyja zachorowaniu na raka
piersi przed menopauza” — wyjasni-
la spegcjalistka.

Znaczenie predyspozycji
genetycznych

Dr Agnieszka Jagietto-Gruszfeld
zwrdcila uwage na istotny czyn-
nik, zwiekszajacy ryzyko rozwoju
raka piersi, jakim sg uwarunko-
wania genetyczne. Dziedziczna
predyspozycja do zachorowania
na raka piersi najczesciej jest spo-
wodowana mutacjami w genach
BRCAL1 i BRCA2 (ryzyko zacho-

dr n. med. Anna
Danska-Bidzinska

rowania wynosi ok. 60-80 proc.),
cho¢ role odgrywaja takze inne
mutacje — zwlaszcza w genie
PALB2i CHEK2.

LSzacuje sie, ze w Polsce ok.
5 proc. kobiet, ktére choruja na raka
piersi, posiada mutacje w genie
BRCAL1 lub BRCA2. Jednak dane
te sa najprawdopodobniej zanizone
1w rzeczywistosci odsetek ten wynosi
10 proc. lub wiecej” — powiedziata
dr Jagielto-Gruszfeld.

Doprecyzowata, ze w Polsce,
wykonujac badania mutacji
w genach BRCA, ocenia sie tylko
mutacje zalozycielskie, tzw. stowian-
skie. Obecnie stanowig one jednak
tylko pewna grupe mutacji w tych
genach. U sporej czesci pacjentek
moga wystepowac takze inne niepra-
widlowosci w genach BRCA.

+Z tego powodu u wszystkich
kobiet, u ktérych sa wskazania do
badania w kierunku nosicielstwa
mutacji w genach BRCA, nalezy
zastosowa¢ metode NGS, czyli
sekwencjonowanie nowej generacji.
Pozwala ona na wykrycie wszystkich
patogennych mutacji” — wyjasni-
ta dr Jagielto-Gruszfeld. Jednak
badanie metoda NGS nie jest
w Polsce refundowane.

Obciazenie genetyczne

aryzyko raka jajnika

Z mutacjami w genach BRCA nie-
rozerwalnie jest zwigzany takze inny
kobiecy nowotwodr — rak jajnika.

+25-30 proc. rakéw jajnika
jest zwigzanych z mutacjami
genetycznymi, gtéwnie w genach
BRCA1i BRCA2. Ryzyko zacho-
rowania na raka jajnika rézni sie
w zaleznosci od stwierdzonej niepra-
widlowosci genetycznej. U kobiet
bedacych nosicielkami mutacji genu
BRCAL niebezpieczenistwo zacho-
rowania na raka jajnika wynosi ok.
40 proc. Natomiast w przypadku
mutacji w genie BRCA2 jest ono
nizsze i waha sie od 12 do 20 proc.”
— wyjasnila dr n. med. Anna
Danska-Bidzinska.

W grupie ryzyka znajduja sie takze
kobiety obcigzone rodzinnym wyste-
powaniem zespotu Lyncha IT — cho-
roby genetycznej, ktéra charakte-
ryzuje sie zwiekszona skltonnoscia
do zapadania na rézne nowotwory.
»W zespole Lyncha II stwierdza sie
rodzinne wystepowanie gruczolako-
rakéw roznych narzadéw — przede
wszystkim jelita grubego, a takze
raka trzonu macicy i jajnika. Szacuje
sie, Ze 12 proc. kobiet obcigzonych
tym zespotem zachoruje na raka
jajnika. W tym przypadku nowo-
twoér zwykle rozwija sie w mtodym
wieku i ma doé¢ agresywny przebieg”
— udcislita ekspertka.

Kolejnym genem, ktérego mutacje
sa zwigzane z wysokim ryzykiem
raka jajnika, jest gen PTEN. U jego
nosicielek niebezpieczenstwo zacho-
rowania na ten nowotwor wynosi az
60 proc.

,Wsréd innych czynnikéw ryzyka
rozwoju raka jajnika mozna wymie-
ni¢ m.in.: bezdzietno$¢, stosowanie
terapii hormonalnych, talku czy
otylos¢, jednak najwieksze znaczenie
maja predyspozycje genetyczne”

— podkresla dr Anna Danska-
-Bidzinska.

Nosicielami mutacji w genach BRCA
moga byé takze mezczyzni

Geny BRCA1 oraz BRCA2 zostaly
po raz pierwszy opisane w latach 90.
XX w. ,Odpowiadaja one za synteze
biatek bioracych udziat w naprawie
uszkodzonego DNA. U wiekszosci
0sdb ten proces dziata bardzo spraw-
nie, u czedei za$ dochodzi do jego
zaburzenia” — wyja$nit dr hab. n.
med. Artur Kowalik, prof. UJK.

Ekspert zaznaczyl, ze nosicielami
mutacji genéw BRCA moga by¢ nie
tylko kobiety, lecz takze mezczyzni.
W dodatku mogg oni przekazac je
swoim corkom, zwiekszajac u nich
ryzyko zachorowania na nowotwory
BRCA-zalezne.

Zdarzalo sie, ze wykrywaliSmy
mutacje genéw BRCA u kobiety,
ktdra zachorowala na raka jajnika
w wieku 40 lat, ale jej mama nie
byla nosicielka. Natomiast w trakcie
wywiadu rodzinnego okazalo sie,

Ze ojciec nie zyje z powodu choroby
sercowo-naczyniowej (lub innej),
amama ojca w latach 60. zachorowa-
1a, ,bo miata co§ w brzuchu i umarta’”.
Prawdopodobnie byt to rak jajnika.

Z duzym prawdopodobienstwem
mozemy stwierdzic, ze ojciec byl nosi-
cielem mutacji w genach BRCA, ktéra
odziedziczyl po swojej matce, a potem
przekazat corce” — wyttumaczyt dr
hab. Artur Kowalik.

,Dlatego mezczyzn nie mozna
pomija¢ w diagnostyce genetycznej”
— podkredlit, dodajac, ze u panéw
mutacja genu BRCA2 predysponuje
do rozwoju raka prostaty. Innym
nowotworem BRCA-zaleznym jest
rak trzustki, dotykajacy obie plcie.

Poradnictwo genetyczne w Polsce
Dr hab. Artur Kowalik zaznaczyt,
Ze osoby z nowotworami BRCA-
-zaleznymi, a takze ich bliscy, powin-
ni zostaé objeci opiekg w porad-
ni genetyczne;j.

,Rocznie w Polsce odnotowuje
sie 3,5 tys. nowych przypadkow
zachorowan na raka jajnika.
Z symulacji wynika, ze gdyby kazda
chorg i jej rodzine zbadac w kie-
runku nosicielstwa mutacji genow
BRCA11i BRCA2, a nastepnie zasto-
sowa¢ dziatania profilaktyczne lub
aktywna obserwacje, to w ciagu 5 lat
mozna by zmniejszy¢ liczbe przy-
padkéw tego nowotworu o 30 proc.
Jest to wysilek, ktory — moim zda-

niem — nalezatoby podjaé. Mozemy
przerwaé zabdjezy cykl w rodzinach

obciazonych predyspozycjami gene-
tycznymi” — przekonywat ekspert.

Zwrécil jednak uwage, ze poope-
racyjne zlecanie badania w kierunku
nosicielstwa mutacji gen6w BRCA
u kobiet w naszym kraju wynosi
jedynie 30 proc., mimo Ze jest ono
refundowane. , Taka sytuacja nie
powinna mie¢ miejsca. Liczymy,
ze Krajowa Sie¢ Onkologiczna
uporzadkuje te kwestie, poniewaz
ma ona podloze organizacyjne”

— powiedziat dr hab. Artur Kowalik
i zaznaczyt, Ze pacjentki powinny
domaga¢ sie wykonania takie-

go badania.

W podobnym tonie wypowiedzia-
1a sie Barbara Goérska:, Pacjentki
powinny by¢ swoimi adwokatami.
Jedli badanie genetyczne nie zostato
wykonane w szpitalu, to powinno sie
o nie walczy¢ w warunkach ambu-
latoryjnych” — podkreélita. Dodata,
ze $wiadomos¢ kobiet na temat nosi-
cielstwa mutacji w genach BRCA
u mezezyzn jest niewielka.

~Nasze podopieczne czesto spraw-
dzaja wystepowanie raka piersi czy
raka jajnika w rodzinie tylko w linii
zenskiej, tzn. u swojej matki, babci.
Tymczasem wadliwy gen, odpo-
wiedzialny za te nowotwory, moze
zostac przekazany takze np. z ojca
na corke”.

Profilaktyczna mastektomia hadz
adneksektomia
Pacjentki z mutacjami w genach
BRCA oraz te z dziedzicznym
rakiem piersi i/lub jajnika moga
poddac sie profilaktycznym zabie-
gom operacyjnym, takim jak
mastektomia czy adneksektomia.
,Profilaktyczna mastektomia nie
redukuje ryzyka zachorowania na
raka piersi w 100 proc., poniewaz
wykonuje sie ja innymi metoda-
mi niz u chorej na ten nowotwor.
W niektérych przypadkach nowo-
twor moze rozwina¢ sie z niewiel-
Kkich fragmentéw gruczotu pier-
siowego, ktdre pozostaja w okolicy
skodry, dotu pachowego, ale ryzyko
to jest minimalne” — wyjasnita dr
Agnieszka Jagielto-Gruszfeld.
Inaczej wyglada postepowanie
u kobiety, ktora juz zachorowata
na raka jednej piersi i w momencie
podjecia leczenia chce poddaé sie
profilaktycznej mastektomii zdro-
wej piersi. ,Wiekszo$¢é pacjentek
decyduje sie na obustronng mastek-
tomie — lecznicza i profilaktyczng
— co jest rekomendowane. Inna
opcja jest leczenie oszczedzajace
chorej piersi, polegajace na usunie-
ciu guza wraz z weztem wartowni-
czym i uzupelniajacej radioterapii,

ktéra przez ok. 10-15 lat chroni
przed nawrotem nowotworu.
Natomiast druga, zdrowa piers
zostaje profilaktycznie usunieta”
— wyjasnila ekspertka.

Z kolei w przypadku raka jajnika
najskuteczniejsza metoda profilak-
tyczng u kobiet z rodzinnym wyste-
powaniem nowotworu lub mutacjg
genéw BRCA jest usuniecie przy-
datkéw, czyli jajnikow i jajowodow.

,<Jednak podobnie jak mastekto-
mia, profilaktyczna adneksektomia
nie znosi catkowicie powyzszego
ryzyka zachorowania. Taki zabieg
redukuje ryzyko rozwoju raka jajni-
ka 0 90-92 proc. OKk. 8 proc. pacjen-
tek zachoruje, pomimo usuniecia
przydatkéw, ale nowotwor rozwinie
sie na otrzewnej. Jednak wowczas
rak jajnika moze sie pojawic¢ nie
wezeéniej niz po kilkunastu latach
od zabiegu” — powiedziala dr Anna
Danska-Bidzinska.

Wskazala, ze profilaktyczna
adneksektomia jest proponowa-
na wszystkim pacjentkom, ktére
ukonczyly 35. rok zycia, szcze-
golnie nosicielkom mutacji genu
BRCAL U nosicielek mutacji genu
BRCAZ2 zabieg moze by¢ wykonany
nieco pézniej. ,Jednak nie kazda
z tych kobiet decyduje sie na taka
profilaktyczng operacje z obawy
przed objawami indukowanymi
przez przedwczesng menopauze,
bedaca wynikiem tego zabiegu chi-
rurgicznego. Poza tym nie kazdej
kobiecie udaje sie urodzi¢ dziecko
przed 35. rokiem zycia. Obrazowo
mozna wiec powiedzied, ze cze$é
kobiet siedzi na bombie, ktora,

w kazdej chwili moze wybuchna¢”
— dodata ekspertka.

15 proc. przypadkow raka
endometrium ma podtoze genetyczne
Kobiety bedace nosicielkami zmu-
towanego genu BRCA sa narazone
takze na rozwdj raka endometrium
(trzonu macicy). Zasady postepo-
wania diagnostycznego u tej grupy
pacjentek wyjaénit dr hab. n. med.
Grzegorz Panek, prof. CMKP.

,W badaniu ultrasonograficznym
ocenia sie szerokoé¢ blony §luzowe;j
macicy, szczegdlnie u kobiet powyzej
30. roku zycia. W przypadku podej-
rzen zmian rozrostowych mozna
wykonac¢ biopsje — rysowa badz
Kklasyczna. To metody postepowania
o dobrej skuteczno$ci diagnostycz-
nej, ktére mozna zaproponowaé
tym pacjentkom”.

Jednak w ok. 15 proc. przypadkéw
rak endometrium ma podtoze gene-
tyczne. W rozwoju tego nowotworu
znaczenie maja przede wszystkim
czynniki modyfikowalne, takie jak
styl zycia.

+Z danych Krajowego Rejestru
Nowotwor6éw wynika, ze w Polsce
kazdego roku odnotowuje sie
6-6,5 tys. nowych przypadkow
zachorowan na raka trzonu macicy.
Przewiduje sie, ze liczba ta bedzie
wzrastac, czego przyczyna sa: sta-
rzenie sie populacji kobiet, a takze
czynniki $rodowiskowe, takie jak np.
nieprawidlowa dieta” — powiedziat
dr hab. Grzegorz Panek.

Ekspert zawrdcit przy tym uwage
na rosngcy problem nadwagi, otylto-
Sci oraz cukrzycy, ktére maja znacza-

cy wplyw na rozwaj tego nowotworu.

,U wielu pacjentek z rakiem endo-
metrium obserwuje sie tzw. triade
metaboliczna, tj. nadci$nienie tet-
nicze, cukrzyce i otylos¢ znacznego
stopnia. U kobiet z tymi czynnikami
ryzyka zaleca sie wiec zmiane stylu
zycia” — wskazat specjalista.

Nie genetyka, ale HPV gtownym
winowajcq raka szyjki macicy
Nowotworem ginekologicznym,

w rozwoju ktorego predyspozycje
genetyczne praktycznie nie ogrywaja
zadnej roli, jest rak szyjki macicy.
Jak wyjasnit dr hab. n. med. Andrzej
Nowakowski, prof. NIO-PIB,
dotychczas nie zidentyfikowano
pojedynczego genu czy zespotu
gendw, ktére bylyby odpowiedzialne
za ten nowotwor, cho¢ obserwuje

sie pewne konotacje rodzinne.
Gléwnym czynnikiem ryzyka rozwo-
ju raka szyjki macicy jest przetrwale
zakazenie wysokoonkogennymi
typami wirusa brodawczaka ludzkie-
go (HPV).

»Wirus HPV jest przenoszony
droga r6znego rodzaju kontaktow
intymnych. Ocenia sie, ze rocznie
na $wiecie dochodzi do ok. 300 mIn
zakazen, z czego duza cze$¢ dotyczy
0s6b mlodych, rozpoczynajacych
aktywnosc seksualng. Kazdy, kto
prowadzit lub prowadzi jakakolwiek
aktywno$¢ seksualng, znajduje sie
w grupie ryzyka zakazenia wirusem
HPV. Chciatbym przy tym zazna-
czy¢, ze zakazenie tym wirusem nie
jest zwigzane z rozwigztoscia seksu-
alng” — powiedziat ginekolog.

Dostepna profilaktyka: szczepienia
i badania przesiewowe
W profilaktyce pierwotnej raka szyj-
ki macicy oferowane sa szczepienia
przeciw HPV, natomiast w profi-
laktyce wtérnej — badania przesie-
wowe w kierunku tego nowotworu.
W Polsce szczepienia przeciw HPV
sa refundowane od 1 czerwca 2023 r.
dla dziewczynek i chlopeéw w wieku
12113 lat.

+Obecnie sa dostepne dwa rodzaje
szczepionek: 2-walentna i 9-walent-
na. Nie chronig one przed wszyst-

nika:mut acjewgenach BRCA
mozna odziedziczyc tak ze po ojcu

kimi onkogennymi typami wirusa
HPV. Ich profil ochrony ocenia sie
na 70-90 proc. Z tego powodu nawet
kobieta zaszczepiona musi konty-
nuowa¢ profilaktyke i wykonywaé
badania przesiewowe w kierunku
raka szyjki macicy” — wyjasnia prof.
Andrzej Nowakowski.

Dodaje, ze w populacjach, ktére
jako nastolatki przyjely szczepienia,
a teraz biorg udzial w badaniach
przesiewowych, obserwuje sie reduk-
¢je ryzyka zachorowania na raka
szyjki macicy nawet o 90 proc. ,To
moc podwdjnej profilaktyki” — pod-
kregslit ekspert.

Test HPV-DNA ma znaczaco wyzszg
czutosé niz cytologia

Obecnie w Polsce badania przesie-
wowe w kierunku tego nowotworu
oparte sg na klasycznej cytologii,
jednak ze wzgledu na subiektyw-
noS$¢ oceny nie jest to czule badanie.
,Obserwujemy zachorowania na
inwazyjnego raka szyjki maci-

cy u pacjentek, u ktérych wynik
badania cytologicznego byt prawi-
dtowy” — wskazal dr hab. Andrzej
Nowakowski.

Subiektywnosci oceny jest pozba-
wiony test HPV-DNA. , Dzieki odkry-
ciu, Ze obecno$¢ materiatu gene-
tycznego wirusa HPV w komérkach
moze inicjowaé proces kancerogene-
zy, jesteSmy w stanie uzy¢ zdobyczy
biologii molekularnej i z ogromna
doktadnoscia, bo przekraczajaca
90 proc., identyfikowaé kobiety
zagrozone rozwojem raka szyjki
macicy” — poinformowat ginekolog.
Dodal, Ze trwaja prace nad wprowa-
dzeniem w Polsce testu HPV-DNA
do programu wezesnego wykrywania
raka szyjki macicy (w miejsce cyto-
logii). Prawdopodobnie nastapi to
w2024 1.

Dzialania te poprzedzit pilotaz
zastosowania badania molekularne-
go w kierunku wirusa brodawczaka
ludzkiego wysokiego ryzyka (HPV
HR) jako nowego testu przesiewo-
wego w programie profilaktyki raka
szyjki macicy w Polsce.

,W ramach pilotazu zakonczy-
lismy diagnostyke poglebiona.
JesteSmy na etapie przygotowywania
sie do ostatecznej analizy statystycz-
nej. Czesciowe wyniki pilotazu juz
prezentowali$my na konferencjach
naukowych. Zostaly one takze przed-
stawione Ministerstwu Zdrowia.
Okazalo sie, ze test HPV-DNA ma
ok. 50 proc. wyzsza czulo$é niz cyto-
logia, tzn. pozwala wykry¢ kolejnych
50 proc. kobiet ze stanami przedra-
kowymi. Wyniki naszego pilotazu sa
zbiezne z obserwacjami w krajach
zachodnich” — podsumowat ekspert.
Monika Majewska
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Lekarz POZ powinien
przejgc kontrole po leczeniu
hematoonkologicznym

Lekarz podstawowej opieki zdrowotnej ogrywa istotnag role zarowno w profilaktyce i wczesnej
diagnostyce nowotworow krwi, jak i po zakonczeniu leczenia hematoonkologicznego. ,,0dsetek
wyleczonych pacjentow hematoonkologicznych czy tych, ktorzy sg w remisiji, jest coraz wiek-
szy. Poradnie i oddziaty hematologiczne sg wiec coraz bardziej obcigzone. Jednoczesnie zmaga-
my sie z niedoborem hematologow. Dlatego taki pacjent powinien znalezc sie po opieka poradni
PO0Z, gdzie nie wymaga specjalnego nadzoru, tylko rutynowego postepowania” — mowi prof.

Tomasz Wrobel.

Jednym z zadan lekarza podstawowej opieki
zdrowotnej jest profilaktyka, takze onkologiczna.
Co w zakresie profilaktyki nowotworéw hema-
tologicznych powinien zaproponowaé swoim
pacjentom lekarz POZ?

Kluczowym badaniem jest morfologia krwi z roz-
mazem, ktérej wyniki moga nasungé podejrzenie
wielu schorzen hematologicznych, zaréwno nowotwo-
rowych, jak i nienowotworowych, np. niedokrwistosci
czy maloplytkowosci. Profilaktyczna morfologie,
awiec u 0s6b bez zadnych objawdéw, powinno sie
wykonywac raz do roku. To racjonalne postepowanie,
ktore nie obcigza systemu ochrony zdrowia, a moze
pomoc wykryé nieprawidtowosci na wezesnym etapie
choroby, gdy jeszcze nie pojawiaja sie jej objawy.

Standardem jest takze badanie przedmiotowe,
ktore pozwala wykryé np. powiekszenie weztow
chlonnych czy powiekszenie $ledziony, co moze by¢
symptomem nowotworéw uktadu chtonnego.

Jakie jeszcze objawy, sugerujagce nowotwor
hematologiczny, powinny zwréci¢ uwage leka-
rza POZ?

Nowotwory hematologiczne w poczatkowej fazie
rozwoju bardzo czesto nie daja specyficznych obja-
wow. Pacjenci najezesciej zglaszaja postepujace osta-
bienie, nocne, zlewne poty, chudniecie z niewyja$nio-
nych powodéw, stany podgoraczkowe bez uchwytnej
przyczyny. Uwage powinny zwrdcié¢ takze nawracajace
infekgje, bezskutecznie leczone antybiotykami, ponie-
waz u pacjentéw z nowotworami hematologicznymi
czesto dochodzi do deficytu odpornoécei, przez co cze-
Sciej sa narazeni na r6znego rodzaju zakazenia.

Moga oni zglaszaé takze bdle kostne, moze u nich
dochodzi¢ do ztaman patologicznych lub ztaman
kompresyjnych kregéw. Dotyczy to szczegélnie cho-
rych na szpiczaka plazmocytowego, ktéry powoduje
zmiany osteolityczne w kosciach. Ci pacjenci moga
skarzy¢ sie m.in. na uciazliwe béle kregostupa, co
nie jest specyficznym objawem, poniewaz wiele osob
zglasza tego typu dolegliwosci, ktére moga miec rézne
podioze. Podejrzenie nowotworu uktadu krwiotwor-
czego lub chtonnego powinny wzbudzié¢ takze objawy
zaburzen krzepniecia krwi — wybroczyny na skorze,
krwawienia z nosa, drég rodnych czy uktadu moczo-
wego.

Jakie nieprawidtowos$ci w wynikach badan
moga nasungé podejrzenie nowotworu hemato-
logicznego?

Wszelkie odchylenia od normy w badaniu morfolo-
gii krwi mogg sugerowac choroby uktadu krwiotwor-
czego i chlonnego. Wazne, aby interpretujac wyniki
morfologii, ocenia¢ nie tylko liczbe elementéw mor-
fotycznych krwi, lecz takze ich jako$¢. Dlatego istotny
jest rozmaz krwi obwodowej.

W przypadku biatych krwinek, zar6wno ich zbyt
mala, jak i zbyt duza liczba, a takze wszelkie niepra-
widlowosci w ich obrebie, moga wynikaé z choréb
ukladu krwiotwérezego. Jesli we krwi pojawiaja sie
komorki blastyczne, czyli niedojrzate komoérki szpiku,
nasuwa to podejrzenie biataczki.

Z kolei niedokrwisto$¢ lub matoplytkowo$¢ moga
miec¢ charakter fagodny lub by¢ nastepstwem np. bia-

]
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Nowotwory
hematologiczne
W poczatkowej
fazie rozwoju
bardzo czesto nie
dajg specyficz-
nych objawow.
Pacjencinajcze-
sciej zgtaszaja
postepujgce
ostabienie, nocne,
zlewne poty,
chudniecie z nie-
wyjasnionych
powodow, stany
podgorgczkowe
bez uchwyt-

Nej przyczyny.

FOT. JANUSZ WIERZBOWSKI

taczki. Odwrotng sytuacje, a wiec podwyzszong liczbe
plytek krwi czy krwinek czerwonych obserwuje sie
odpowiednio w przypadku nadptytkowosci samoist-
nej czy czerwienicy prawdziwe;j.

Na czym polega postepowanie w przypadku,
gdy objawy i wyniki zleconych przez lekarza POZ
badan sugeruja nowotwoér uktadu krwiotwércze-
go lub chtonnego?

Jedli istnieje uzasadnione podejrzenie nowotwo-
ru hematologicznego, najprostszym rozwiazaniem
jest wystawienie Karty Diagnostyki i Leczenia
Onkologicznego, dostepnej w ramach pakietu onkolo-
gicznego, i skierowanie pacjenta do poradni hemato-
logicznej w trybie pilnym.

Jednak przestanki, aby podejrzewaé nowotwor
hematologiczny, powinny by¢ bardzo mocne.
Naduzywanie karty DiLO moze spowodowac, ze
pacjent, ktory jest pilnym przypadkiem, moze utknac¢
w kolejce. Nalezy pamietac, ze badania laboratoryjne
nie zastepujg wywiadu i badania przedmiotowego.
Lekarz POZ powinien sprawdzi¢, czy dane niepra-
widlowosci pojawily sie niedawno, czy wystepowaly
juz wezesniej, czy towarzysza im inne objawy. Jesli
u pacjenta obnizony poziom krwinek utrzymuje sie od
kilku lat, nie ma podstaw, by wystawia¢ karte DiLO
i kierowaé go na cito do poradni hematologiczne;j.
Natomiast jesli niepokojace objawy pojawiaja sie
nagle, najprosciej jest wykorzystac to narzedzie pakie-
tu onkologicznego.

Czy lekarz POZ powinien przejac¢ opieke nad
pacjentem hematoonkologicznym, gdy ten juz
zakonczy leczenie? Jak wéwczas powinna wygla-

daé wspétpraca miedzy hematologiem a leka-
rzem POZ?

Odsetek wyleczonych pacjentéw hematoonko-
logicznych czy pacjentow, ktorzy sg w remisji, jest
coraz wiekszy. Na przyktad wyleczalnosé chloniaka
Hodgkina, ktéry dotyczy zwykle mtodych osob, siega
obecnie 90 proc. Z kolei chorzy na szpiczaka plazmo-
cytowego zyja 3 razy diuzej niz jeszcze kilkanascie lat
temu. Podobnie dawniej Sredni czas przezycia cho-
rych na przewlekla biataczke szpikowa wynosit 3 lata.
Obecnie, w dobie inhibitoréw kinaz tyrozynowych, ci
chorzy 7zyja tak dtugo, jak reszta populacji, ale wyma-
gaja ciaglego leczenia, dlatego pozostajg pod opieka
poradni hematologiczne;j.

W zwigzku z tym, ze pacjentéw przybywa, poradnie
i oddzialy hematologiczne sa coraz bardziej obcigzone.
Jednoczes$nie zmagamy sie z niedoborem hematolo-
g6w. Z tego powodu pacjent wyleczony lub bedacy
w remisji choroby po kilku latach obserwacji w o$rod-
ku hematologicznym powinien znalez¢ sie po opiekg
lekarza POZ, chociazby po to, aby zwolni¢ miejsce dla
nastepnych pacjentéw, ktorzy wymagaja specjalistycz-
nego leczenia.

Pacjent wyleczony lub bedacy w remisji nie wymaga
specjalnego nadzoru lekarza POZ, tylko rutynowego
postepowania z jego strony: skierowania na badania
okresowe, czujno$ci w kontekscie drugich nowo-
twordw czy powiklan sercowo-naczyniowych terapii
hematoonkologicznej, ktore pojawiaja sie po kilku-
nastu latach od jej zakonczenia. Lekarz POZ ma ku
temu odpowiednie narzedzia.

Na studiach zajecia dotyczace nowotworéw
obejmuja niewiele godzin. Czy lekarze rodzinni
powinni by¢ ksztatceni w szerszym zakresie
w dziedzinie onkologii i hematoonkologii?

Postep dokonuje sie w kazdej dziedzinie medycyny,
nie tylko w onkologii czy hematoonkologii. Studenci
nie sg w stanie przyswoié tak duzej ilosci specjalistycz-
nej wiedzy. Zwiekszanie na studiach liczby godzin
z danej dziedziny medycyny nie jest krokiem w dobra
strone. Jesli zwiekszymy bowiem liczbe godzin np.

z hematologii czy onkologii, odbedzie sie to kosztem
innych dziedzin, ktére tez sa wazne.

Program studiéw powinien by¢ tak utozony, aby
student zdobyl podstawe teoretyczna (prowadzenia
poprawnej diagnostyki r6znicowej, umiejetno$é
logicznego myélenia) i praktyczna (solidne badanie
przedmiotowe, umiejetnosc¢ interpretacji badan
dodatkowych). Bardzo wazna jest tez wlasciwa komu-
nikacja z pacjentami, poniewaz wywiad nadal odgry-
wa istotng role w diagnostyce onkologicznej. Bardziej
specjalistyczna wiedza powinna by¢ przekazywana
poprzez ksztalcenie podyplomowe. Nalezy pamietad,
ze podczas studiéw medycznych wyksztalcamy tylko
projekt lekarza, a on musi sie dalej sam ksztatcic.
Obecne mozliwosci ku temu sa praktycznie nieogra-
niczone.

Dodam, ze jako hematolodzy jesteSmy otwarci na
szkolenie czy ksztalcenie lekarzy rodzinnych w obsza-
rze hematologii/hematoonkologii i bardzo chetnie
takie szkolenia organizujemy badz w nich uczestni-
czymy.

Rozmawiata Monika Majewska
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Nie brakuje wyzwan w diagnostyce
| terapii raka gruczotu krokowego

Listopad jest miesigcem szerzenia wiedzy nt. meskich nowotwordow. Redakcja ,Pulsu Medycyny” zorganizowata debate pt. ,Rak
prostaty — wyzwania diagnostyczne i terapeutyczne”. Obecni na niej eksperci wskazywali na znaczenie badania stezenia PSA

w wykrywaniu raka gruczotu krokowego i diagnostyki molekularnej u mezczyzn z tym nowotworem. Specjalisci wyjasnili takze,
kiedy pacjent z rakiem prostaty wymaga leczenia, a kiedy jedynie obserwacji oraz jakie opcje terapeutyczne sg dostepne w przy-
padku choroby w stadium zaawansowanym.

Rak prostaty

wynwanis disgnesiyczns
| terapeutyeens

Dojrzaly wiek, niewlasciwa dieta, oty-
10$¢, zespoty metaboliczne, obciazenia
rodzinne, zespoly genetyczne, w tym
mutacje w genie BRCA1i BRCA2,

to czynniki ryzyka rozwoju raka gru-
czotu krokowego, na ktdre wskazat
urolog dr hab. n. med. Lukasz Zapata,
adiunkt z Kliniki Urologii Ogélnej,
Onkologicznej i CzynnoSciowej
Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego. Wedtug eksperta,
kazdy mezczyzna powyzej 40. roku
zycia — nawet zdrowy — powinien
odwiedzi¢ gabinet urologa. A juz na
pewno odby¢ taka wizyte w przy-
padku wystepowania trudnosci

z oddawaniem moczu, pojawienia sie
czestomoczu czy waskiego strumienia
moczu.

»Te objawy wcale nie muszg wska-
zywacé na raka prostaty, ale trzeba
koniecznie zglosic sie do urologa
na kontrole. P6Zznymi objawami
tego nowotworu sa béle kostne,
krew w nasieniu” — dodat dr hab.
Eukasz Zapala.

Profilaktyka: badanie per rectum
istezenia PSA
+Wazne, aby zglosi¢ sie do urolo-
ga w dobrostanie zdrowotnym.
Podstawowym badaniem jest bada-
nie per rectum — ocena gruczotu
krokowego pod wzgledem spoistosci,
twardych guzkéw. Wazne tez jest
wykonanie testu stezenia biatka PSA”
— powiedziat dr hab. Eukasz Zapata,
zaznaczajac, Ze nie jest to antygen
swoisty dla nowotworu prostaty.
,Wedlug zalecenn Amerykanskiego
Towarzystwa Urologicznego, pierw-
szy raz badanie PSA powinno sie
wykonac po 50. roku zycia, jesli
u mezczyzny nie wystepuja obcigzenia
rodzinne. Natomiast Afroamerykanie
imezezyzni z obcigzajacym wywia-
dem rodzinnym, a zwlaszcza nosiciele
mutacji w genie BRCA1i BRCA2,
powinni po raz pierwszy wykonac
badanie PSA wcze$niej. Nastepnie
zachecam do sprawdzania jego

stezenia co dwa, trzy lata” — wska-
zal urolog.

O skali oporu mezczyzn przed
urologiczna kontrola méwita Anna
Kupiecka, prezes Fundacji OnkoCafe
— Razem Lepiej: ,W przypadku raka
prostaty problemem jest postawa
mezczyzn. Nie chea pdjsé do urologa.
Kobiety ich namawiaja, czasem cia-
gng na site. Zdanie, ktére styszymy
najczesciej, to: ,,Czemu ja tego wszyst-
kiego nie wiedzialem wezesniej?”.
Jako organizacja pacjencka apelu-
jemy o zniesienie skierowania do
urologa. To utatwi dostep do niego”
— argumentowala.

Z kolei Mateusz Oczkowski,
zastepca dyrektora w Departamencie
Polityki Lekowej i Farmacji
Ministerstwa Zdrowia, przypomniat,
ze jednym z zalozen Narodowej
Strategii Onkologicznej jest wpro-
wadzenie do konca 2025 r. nowych
metod badan przesiewowych w kie-
runku wezesnego wykrycia nowo-
tworu gruczotu krokowego. Jest
tez program zdrowotny dotyczacy
tej choroby.

Kiedy wystarczy aktywny nadzér,
akiedy potrzehna radioterapia
Eksperci zwrécili uwage, ze w nie-
ktérych przypadkach raka prostaty
nie podejmuje sie leczenia, a jedynie
obserwacje. Wyjasnit to prof. dr hab.
n. med. Jakub Dobruch, kierow-
nik Kliniki Urologii w SP Szpitalu
Klinicznym im. prof. Witolda
Orlowskiego Centrum Medycznego
Ksztalcenia Podyplomowego

w Warszawie, wiceprezes Polskiego
Towarzystwa Urologicznego:

Jesli nowotwor jest niskiego ryzy-
ka, wdrazamy postepowanie zwane
aktywnym nadzorem. Dopiero
gdy badania wykazg, ze nowotwor
sie rozwija, wprowadzamy poste-
powanie radykalne, czyli wyciecie
guza albo zniszczenie go za pomoca
radioterapii. Rekomenduje system
robotowy da Vinci, ktéry jest bardzo

skuteczny. Radioterapia jest zalezna
od charakterystyki raka. Jest faczona
z leczeniem hormonalnym” — wytlu-
maczyt prof. Jakub Dobruch.

O mozliwosciach brachy-
terapii méwit z kolei radiote-
rapeuta onkologiczny dr hab.
n. med. Piotr Wojcieszek, kie-
rownik Zaktadu Brachyterapii
Narodowego Instytutu Onkologii
im. Marii Sktodowskiej-Curie
— Panstwowego Instytutu
Badawczego, Oddzial w Gliwicach,
przewodniczacy zarzadu Polskiego
Towarzystwa Brachyterapii. Uwaza
on, ze brachyterapia, czyli umiesz-
czanie zrédet promieniotwoérezych
w obrebie guza nowotworowego,
w jego bezposrednim sgsiedztwie
lub w miejscu, z ktérego zostat on
chirurgicznie usuniety, jest skutecz-
na, daje mniej powiktan. Gdy rak
jest w IIL, IV stadium, taczy sie tele-
radioterapie z hormonoterapia.

»W Polsce mamy 54 urzadzenia
do wykonywania brachyterapii
w 34 o$rodkach. Ale nie kazdy osro-
dek, ktory ma urzadzenie, potrafi
w ten sposob leczy¢” — zauwazyt dr
hab. Piotr Wojcieszek.

Leczenie w chorobie zaawansowanej
W ocenie onkologa klinicznego
dr. hab. n. med. Jakuba Zohierka
z Kliniki Nowotworéw Ukladu
Moczowego Narodowego Instytutu
Onkologii im. Marii Sktodowskiej-
-Curie — Panstwowego Instytutu
Badawczego w Warszawie, odsetek
chorych na rozsianego raka pro-
staty wynosi nawet 20 proc. W ich
przypadku stosowana jest szeroko
pojeta farmakoterapia, cho¢ nie
u wszystkich pacjentow uzyskuje sie
na nig odpowiedz.

+Przerzutowy, oporny na kastra-
cje rak gruczotu krokowego jest
choroba nieuleczalna, ale nasze
postepowanie skupia sie na tym, aby
jak najdtuzej kontrolowaé chorobe
— $rednio przez kilka, kilkanascie

-
Rak prostaty

WyEWania diagnostyezng
| terapoutycans

POLSKA AGENCJA PRASOWA

miesiecy” — poinformowat dr hab.
Jakub Zoknierek.

Korzysci z terapii sekwencyjnej

Jak wyjasnit onkolog, leczenie syste-
mowe jest prowadzone sekwencyj-
nie, tzn. stosuje sie leki do wyczer-
pania ich skutecznosci, a nastepnie
wprowadzana inne — jezeli choroba
postepuje, pomimo uprzednio wyko-
rzystywanej terapii.

»Wiemy jednak, ze skutecznosé¢
leczenia onkologicznego jest naj-
wyzsza na poczatku stosowania far-
makoterapii. Niestety, ograniczony
odsetek chorych moze skorzystac¢
z drugiej, trzeciej i kolejnych linii
leczenia systemowego — mowi
ekspert. — Do drugiej linii leczenia
systemowego przerzutowego, opor-
nego na kastracje raka gruczotu
krokowego mozna zakwalifikowaé
ok. polowe pacjentow”.

Weskazal, ze kluczem do leczenia
tej grupy pacjentow jest sekwencyjne
stosowanie farmakoterapii. ,Chodzi
o wykorzystywanie lekéw o réznych
mechanizmach dzialania, stosowa-
nych jeden po drugim. Wzglednie
0 uzycie nowych strategii terapeutycz-
nych, polegajacych na tacznym stoso-
waniu dwdch, a w przysztosci moze
trzech lekow o r6znym mechanizmie
dziatania. W niedtugiej perspektywie
czasu w tej chorobie spodziewamy sie
mozliwosci stosowania nowoczesnych
lekéw hormonalnych i lekéw ukierun-
kowanych molekularnie z grupy inhi-
bitoréw PARP” — wymienit ekspert.

Wskazania do diagnostyki
molekularnej

OK. 10 proc. chorych na raka prosta-
ty jest nosicielami mutacji w genach
BRCA. ,BRCA-dodatni rak pro-
staty to guz agresywny, oporny na
konwencjonalne formy leczenia.
Nosiciele mutacji w genach BRCA
choruja na raka prostaty w mtod-
szym wieku. Juz w momencie
rozpoznania sa to nowotwory roz-

siane. Obecnie w leczeniu tej grupy
pacjentéw mamy dostepny jeden lek
z grupy inhibitoréw PARP, ktory jest
refundowany. Czekamy na kolejne
decyzje refundacyjne” — wyrazit
nadzieje dr hab. Jakub Zohierek.

Zeby jednak wiedzie¢, czy pacjent
posiada mutacje w genie BRCA1 lub
BRCAZ2, nalezy przeprowadzié¢
diagnostyke molekularng. Materiat
do badania pochodzi albo z biopsji
gruboigtowej, albo jest materialem
pooperacyjnym.

,Obecnie diagnostyka molekular-
na w raku gruczotu krokowego ma
znaczenie w poszukiwaniu mutacji
w specyficznych genach naprawy
DNA — BRCA1i BRCA2. W przy-
sztoéci jednak kontekst bedzie duzo
szerszy” — przekonywat dr hab.
Jakub Zohierek.

LZmierzamy do tego, aby dopaso-
wywac¢ leczenie do konkretnego typu
uszkodzen materiatu genetycznego
w komorce nowotworowej. Obecnie
poszukujemy pacjentéw, u ktérych
mutacje w genach moga wskazywaé
na bardziej agresywny przebieg cho-
roby, wyzsza oporno$¢ na leczenie
i przepowiadaé wyzsza skuteczno$é
konkretnej klasy terapeutycznej, tzw.
inhibitor6w PARP w leczeniu prze-
rzutowego, opornego na kastracje
raka gruczotu krokowego” — dodat.

Czy jednak w Polsce jesteSmy
gotowi na systemowe wdrozenie
poszerzonej diagnostyki molekularnej
w tym nowotworze? ,Niestety, nie.
Miedzy innymi ze wzgledu na mno-
gos¢ zachorowan, a przez to i liczbe
chorych, ktérzy powinni by¢ poddani
takiej diagnostyce. Drugim ograni-
czeniem jest dostepnoé¢ tkanki biolo-
gicznej guza do analizy i przeprowa-
dzenia badan molekularnych. Trzeci
powdd to niewystarczajaca liczba
laboratoriéw, ktére bytyby w stanie
przeprowadzic takg diagnostyke na
odpowiednim jako$ciowo poziomie”
— wskazat dr hab. Jakub Zotnierek.

FOT. PAP/STACH LESZCZYNSKI

Oprac. Monika Majewska
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Musimy zahamowa¢
epidemie cukrzycy

Mimo rewolucji w leczeniu cukrzycy, eksperci szacuja, ze do 2045 r. na Swiecie odnotujemy blisko 50-procentowy wzrost jej
zachorowan. ,A te prognozy wydajg sie i tak niedoszacowane. Niestety, fakt, ze mozemy coraz skuteczniej leczy¢ chorych,
nie wptywa na wyhamowanie samej epidemii tej choroby. Do tego potrzeba edukacji, skuteczniejszego wychwytywania
samego schorzenia i zachecania Polakéw do modyfikacii stylu zycia” — komentuje prof. Irina Kowalska, prezes Polskiego
Towarzystwa Diabetologicznego.

O tym, czy bedziemy w stanie zahamo-
wac epidemie cukrzycy, jak zmienia sie
postepowanie z chorym, co pozostaje
wyzwaniem wspolczesnej diabeto-
logii, méwiono 14 listopada podczas
konferencji Diabetologia 2023,
zorganizowanej z okazji Swiatowego
Dnia Cukrzycy.

Prof. dr hab. n. med. Irina
Kowalska, kierownik Kliniki Choréb
Wewnetrznych i Metabolicznych
w Uniwersyteckim Szpitalu
Klinicznym w Bialymstoku,
prezes Polskiego Towarzystwa
Diabetologicznego, otwierajac spotka-
nie, podkreslata, ze opieka diabetolo-
giczna opiera sie na wspotdziataniu
czlonkéw zespotu terapeutycznego:
lekarzy, pielegniarek, edukatoréw,
dietetykdéw, psychologéw. W praktyce
nie zawsze jednak tak to wyglada.

Korzysci z programu opieki
koordynowanejw POZ

Uczestnicy spotkania zwrdcili uwage,
ze wdrozenie opieki koordynowanej
w POZ z pewnoscig poprawilo sytu-
acje pacjentow z cukrzyca, ktorzy

w wiekszosci otaczani sa opieka na
tym poziomie.

,»10, ze lekarze rodzinni moga zleca¢
wiecej badan (m.in. oznaczenia albu-
minurii, kreatyniny, badanie moczu,
ktdre ocenia funkgcje nerek — przyp.
red.), konsultowaé stan zdrowia
pacjentéw ze specjalistami, to olbrzy-
mia korzy$¢ dla chorych na cukrzyce,
zwlaszeza w mniejszych powiatach,
gdzie jest ograniczona dostepnosé
do porad diabetologa. Od listopada
opieka koordynowana sa objeci takze
pacjenci ze stanem przedcukrzyco-
wym, a to moze odsuna¢ w czasie poja-
wienie sie u tych os6b samej choroby”
— wskazata Anna Sliwiniska, prezes
Polskiego Stowarzyszenie Diabetykow.
Dodata, ze nadal duzym problemem
pozostaje wlasciwe prowadzenie
zespotu stopy cukrzycowej.

Prof. Kowalska zwrdcita uwage, ze
wplyw na to, jak zmienia sie sytuacja
pagjentéw z cukrzyca, ma postep
technologiczny, ale i sama organizacja
opieki medycznej, za ktéra odpowia-
daja Ministerstwo Zdrowia i NFZ.

W jej opinii, w ostatnich latach nasta-
pita zauwazalna zmiana, jezeli chodzi
o zainteresowanie decydentow cukrzy-
cg. Stala sie ona jednym z priorytetow
w ochronie zdrowia, co skutkowato

m.in. objeciem refundacja pokaznej
puli nowych lekéw i technologii dedy-
kowanych tej grupie pacjentow.

Kwestia dostepnosci leczenia
,Dostep do nowoczesnych, szcze-
g6lnie dhugo dziatajacych analogéw
insulin, jest weigz dosy¢ ograniczony
dla pacjentéw z cukrzyca typu 2.
Srodowisko Klinicystéw i pacjentéw
oczekuje ztagodzenia kryteriéw refun-
dacyjnych, ktére sa przestarzate i nie
maja zadnego uzasadnienia, a sa barie-
ra ograniczajaca chorym dostep do
nowych mozliwosci leczenia” — poin-
formowala prezes Sliwiriska.

W uzupehieniu powiedziata: ,,Po
ztagodzeniu kryteriow refundacyjnych
wieksza grupa chorych ma za to dostep
do flozyn i inkretyn. Niestety, 1 listopa-
da z refundacji wypadly dwie flozyny.
Wierzymy, ze — jak deklaruje mini-
sterstwo — na poczatku przyszlego
roku bedg one ponownie refundowane.
Jedna z oczekiwanych, pozytywnych
zmian stat sie od 1 listopada szeroki
dostep chorych do gliptyn. Sa tez kolej-
ne decyzje zwiekszajace dostepnosé
systeméw monitorowania glikemii. Od
nowego roku z refundacji takich syste-
méw beda mogly skorzystaé ciezarne
z cukrzyca, takze te, ktére nie przyj-
muja insuliny, oraz dzieci i mtodziez
niestosujace pomp insulinowych”.

Odnoszac sie do pomp insulino-
wych, prezes Sliwiniska wskazata, ze
weiaz nie poprawia sie ich dostepnosé
dla populacji dorostych pacjentow.

Eksperci od unikania profilaktyki
,Cukrzyca to pierwsza niezakazna
choroba, ktéra zostala uznana za
epidemie XXI w. Leczymy ja, by
zapobiec rozwojowi powiklan, ktére
moga stanowic zagrozenie dla zycia,
irobimy to coraz skuteczniej. Jednak
szacuje sie, ze do 2045 r. odnotuje-
my globalny wzrost zachorowarn na
cukrzyce az 0 46 proc. Oznacza to, ze
z cukrzyca bedzie zyto ok. 800 mln
ludzi na $wiecie. Co gorsza, prognozy
te mogg by¢ mocno niedoszacowane,
bo juz teraz populacja chorych dawno
przekroczyta 500 mln. Ro$nie tez
grupa 0s6b ze stanem przedcukrzyco-
wym” — komentowata prezes PTD.
Jak podkreslata, cukrzyca zbiera
zniwo, poniewaz jesteSmy ekspertami
od nieprzestrzegania zalecet dotycza-
cych profilaktyki tej choroby, czego

dowodem jest alarmujacy wzrost
liczby 0s6b zmagajacych sie z choroba
otytosciows, ktdra jest wstepem do
cukrzycy typu 2. ,Widzimy, ze w ciagu
dekady odsetek osob w Polsce z prawi-
dlowa masg ciata istotnie sie zmniej-
szyt. Obecnie ma go mniej niz 50 proc.
dorostej populacji, a mniej niz 40 proc.
ma prawidtowy obwdd talii. Przyrost
tkanki thuszczowej w tym obszarze
predysponuje za$ do rozwoju cukrzy-
¢y’ — zaznaczyla.

Cel: upowszechnienie diagnostyki
Jak wskazata profesor, w Polsce
duzym problemem jest tez brak $wia-
domosci cukrzycy. ,Oceniamy, Ze nie
wie o niej jeden z dwdch chorych”
— stwierdzita. I dlatego, jej zdaniem,
nalezy upowszechni¢ diagnostyke
w kierunku cukrzycy, szczegdlnie
w grupach ryzyka.

»Zgodnie z zaleceniami PTD, co
3 lata kazda osoba powyzej 45. r.2.,
jezeli nie ma istotnych czynnikow ryzy-
ka cukrzycy, powinna wykonac bada-
nia w tym kierunku. Moze to zrobi¢ za
pomocg oznaczenia glikemii na czczo,
doustnego testu tolerancji glukozy lub
oznaczenia HbA1lc. Osoby z choroba-
mi ukladu naczyniowego, z nadwaga
iotyloScia, kobiety z przebyta cukrzyca
cigzowa powinny takie badania wyko-
nywac co roku” — przekazata.

Diabetolozka zaznaczyla, ze tym, co
zawsze przynosi korzysci w kontekscie
prewengji cukrzycy, jest interwencja
na poziomie modyfikagji stylu zycia.
Badania potwierdzaja bowiem, ze
odpowiednia zmiana diety i zwieksze-
nie aktywnosci fizycznej mogg w nie-
dlugim czasie istotnie zmniejszy¢ ryzy-
ko rozwoju cukrzycy, nawet o 58 proc.

Europejscy liderzy w amputacji
koiiczyn doinych

W trakcie spotkania eksperci wiele
czasu poswiecili kwestii leczenia zespo-
tu stopy cukrzycowej, weiaz pozostaja-
cej bolaczka polskiej diabetologii.

Jak podkreslano w trakcie spotka-
nia, Polska od lat jest niechlubnym
liderem w Europie w liczbie wykony-
wanych amputacji konezyn dolnych
z powodu zespotu stopy cukrzycowej.
Rocznie takich przypadkéw jest
ok. 7 tys. Uczestnicy konferencji
przyznali, Ze chcieliby, zeby liczba
amputacji w kraju zmniejszyta
sie o polowe, a szanse na to wiaza

z wdrozonym w sierpniu pilotazem
opieki nad pacjentem z zespotem
stopy cukrzycowe;j.

Potrzeba doszkolenia w leczeniu
trudno gojacych sig ran

Prof. Beata Mrozikiewicz-Rakowska,
prezes Polskiego Towarzystwa
Leczenia Ran (PTLR) i wiceprezes
D-Foot International, wskazala, ze
ponad 80 proc. amputacji w Polsce
jest spowodowane niedokrwieniem
koniezyn dolnych. Najwiecej operacji
ma zwiazek z zespolem stopy cukrzy-
cowej. Duzym problemem w kraju jest
tez wystepowanie trudno gojacych sie
ran w przebiegu owrzodzen zylnych
goleni oraz odlezyn.

Jak oceniata ekspertka, personelowi
medycznemu — zaréwno lekarzom,
jaki pielegniarkom — weciaz brakuje
wiedzy na temat leczenia tych stanéw.
»Irzeba pamietad, ze amputacja ozna-
cza nie tylko znaczne obnizenie jakosci
Zycia pacjenta, ale wigze sie tez z pod-
wyzszona $miertelnoscia. Dlatego
$rodowisko zgromadzone wokét
PTLR chce poprawic te niepokojace
statystyki. Celem, jaki sobie stawiamy,
jest doprowadzenie do tego, by za dwa
lata liczba amputacji w kraju zmniej-
szyla sie o potowe” — zadeklarowata
prezes PTLR.

Srodowisko wierzy, ze uda sie to osia-
gnaé poprzez przystapienie do progra-
mu tworzenia Wielodyscyplinarnych
Centréw Leczenia Ran, prowadzacych
terapie trudno gojacych sie ran oparta
na najnowszych standardach, opraco-
wanych przez $wiatowe towarzystwa
naukowe, i szerokich szkoleniach per-
sonelu medycznego.

Jak ocenita specjalistka, w Polsce
weiaz za rzadko decyduje sie o wpro-
wadzeniu interwencyjnego leczenia
stopy cukrzycowej, a za czesto wybor
pada na nieskuteczne leczenie zacho-
wawcze.

,Z poczatkiem przyszlego roku
rusza szkolenia dla r6znych specja-
listbw — diabetolog6w, chirurgow,
angiologdw, pielegniarek — dotyczace
umiejetnosci leczenia ran. To bardzo
wazne, poniewaz to, co dzieje sie w sto-
pie, czesto nie jest odczuwalne przez
pacjentow, a obserwujemy, ze wcigz
brakuje s$wiadomosci konsekwencji
niedokrwienia konczyn dolnych.

Tego dowodza statystyki dotyczace
liczby amputacji. Tylko odpowiednio

wczesne rozpoznanie tego zagrozenia
iwdrozenie adekwatnego postepo-
wania pozwoli zmniejszy¢ ich liczbe”
— podkrelita prof. Mrozikiewicz-
-Rakowska.

Opieka nad chorym zrang
pozostawia wiele do Zyczenia
Ekspertka zwrocita uwage, iz bolacz-
ka naszego systemu jest tez to, ze
pacjenci sa za p6zno kierowani

do odpowiedniego os$rodka, gdzie
zostaliby otoczeni adekwatng opieka.
sModel europejski zaktada, ze po

2 tygodniach nieskutecznosci lecze-
nia, np. przez lekarza rodzinnego,
pacjent z niegojaca si¢ rang powinien
trafi¢ do szpitala nizszego pozio-

mu referencyjnego. A po miesigcu
braku postepu w terapii powinien
by¢ z tego osrodka skierowany do
placowki, gdzie sa dostepni lekarze
wszystkich specjalnoéci” — przedsta-
wila prof. Mrozikiewicz--Rakowska.
Medycy skupieni wokot PTLR cheg,
by podobnie to wygladato w Polsce.
W tym celu podpisali tzw. Deklaracje
kazimierzowska, ktéra ma mobili-
zowac to Srodowisko do dziatan na
rzecz zmiany ksztattu opieki nad
chorym z rang.

W zatozeniach deklaracji sa zawarte
plany na:
® ograniczenie niepelosprawnosci

wéréd chorych;
® zmniejszenie liczby amputacji z powo-

duran;
® zmniejszenie Smiertelnoéci z powo-
duran.

Ekspertka zwrécita uwage, ze szko-
lenia, do ktérych mozna zglaszac sie
juz od stycznia 2024 1., sa skierowane
do réznych specjalistow, poniewaz,

o leczeniu takich probleméw, jak
zespot stopy cukrzycowej powinien
decydowac zespot: chirurg, diabe-
tolog, pielegniarka, takze kardiolog
czy neurolog.

Podkreslita, ze wszelkie procedury,
ktére sa niezbedne do wlasciwego
postawienia diagnozy i wlasciwej
$ciezki terapeutycznej, s $wiadcze-
niami gwarantowanymi. W ostatnim
czasie poprawia sie takze dostepnosé
do lek6w i wyrob6w medycznych
stosowanych u tych pacjentéw.
Problemem za$ pozostaje dobra
jakos¢ opieki, a doktadniej wspotpra-
ca specjalistow.

Katarzyna Lisowska
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Analogi GLP-1zmieniaja medycyne,
nie tylko diabetologie

Leki z grupy analogéw GLP-1 sg tematem numer jeden podczas swiatowych kongreséw diabetologicznych. ,Ich rozwdéj jest
szalenie dynamiczny i — w moim odczuciu — zmieni medycyneg, nie tylko diabetologig, ale medycyne metaboliczng, a przez to
wptynie takze na wiele innych obszarow” — uwaza prof. Leszek Czupryniak, kierownik Kliniki Diabetologii i Choréb Wewnetrznych
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego.

O tym, ze dzieki analogom

GLP-1 nastapit przetom w lecze-

od jakiegos czasu. Jeszcze glo$niej
jest o tym, jaki za ich sprawg
dokonuje sie postep w leczeniu
otylosci. I to wlasnie leki z grupy
analogow GLP-1 byly wiodacym
tematem podczas zjazdu zar6wno
Amerykanskiego Towarzystwa
Diabetologicznego (American
Diabetes Association, ADA), jak

i Europejskiego Towarzystwa Badan
nad Cukrzyca (European Association
for the Study of Diabetes, EASD).

Inkretyny nie maja
dawki maksymalnej?
,Rozwsj lekow inkretynowych jest
szalenie dynamiczny i — w moim
odczuciu — zmieni medycyne, nie
tylko diabetologie, ale medycyne
metaboliczna, a przez to wplynie
takze na wiele innych obszaréw”
— komentuje prof. Czupryniak.
W trakcie amerykanskiego zjazdu
diabetologéw przedstawiono kierun-
ki rozwoju tej grupy terapeutycznej.
Prof. Czupryniak przypomina,
ze w Polsce sa dostepne preparaty
z analogami GLP-1, ktore maja
rejestracje takze w leczeniu otytosci,
. liraglutyd i semaglutyd. Preparat
z semaglutydem obecny na naszym
rynku nie jest jednak tym, ktory jest
stosowany w innych krajach w lecze-
niu otylosci.
Jak wskazal prof. Czupryniak,
w trakcie kongresu ADA ogloszono
wyniki badania z duzo wyzszymi
dawkami doustnego leku, ktére
wykazalo, Ze sa one skuteczniejsze,
niz obecnie ordynowane, przy czym
ich tolerancja byta zblizona do osia-
ganej w przypadku nizszych dawek.
Ten kierunek badan jest takze zgod-
ny z tym, co wezeSniej podejrzewano,
ze analogii GLP-1 naleza do lekéw,
ktére nie majg dawki maksymalne;.
,W medycynie mamy takie leki.
To sg: insulina, opiaty, morfina,
adrenalina. Insuliny trzeba dac¢
tyle, zeby cukier spadl, morfiny tyle,
Zeby nie bolato. I wyglada na to,

ze réwniez tak to dziata w odnie-
sieniu do GLP-1. Jedni pacjenci
beda wymagac nizszych, drudzy
wyzszych dawek” — wyjasnia prof.
Czupryniak.

Nadchodzi nowy, podwéjny agonista
receptoréw GLP-1i GIP
Jak przyznaje diabetolog, najwieksze
wrazenie na lekarzach, i to réznych
specjalnosci, wywotuja badania
dotyczace skutecznodcei lekow, ktére
dopiero wejda na rynek. Pierwszym
w kolejce jest tirzepatyd.

+To pierwszy wprowadzony poli-
peptyd, ktéry jest nie tylko agonistg
receptoréw glukagonopodobnego
peptydu typu 1 (GLP-1), ale tez ago-
nista receptorow polipeptydu insu-
linotropowego zaleznego od glukozy
(ang. glucose-dependent insulino-
tropic peptide, GIP). Wyniki badan
dotyczace mechanizmu dzialania
tirzepatydu dowodza, ze zmniej-
sza on apetyt oraz spozycie kalorii
w positku. W efekcie daje jeszcze
wieksza redukcje masy ciala niz
dotad stosowane preparaty. Lekarze
zlecajacy juz ten lek w Stanach
Zjednoczonych, z ktérymi miatem
okazje rozmawiac, sa do niego entu-
zjastycznie nastawieni” — zaznacza
polski specjalista.

W kolejnych badaniach wyka-
zano, ze lek ten moze prowadzié
do obnizenia masy ciala, w zalez-
nosci od dawki, nawet do 25 proc.
,Oprocz bardzo wysokiej skutecz-
nosci w leczeniu cukrzycy typu
2 i otylosci, tirzepatyd wykazal tez
pozytywny wplyw na metabolizm
komorek beta trzustki oraz insu-
linowrazliwos¢. Przypisuje mu sie
réwniez korzystny wplyw na uktad
krazenia, chociaz — jak zaznacza
prof. Czupryniak — czekamy jeszcze
na wyniki badania oceniajacego
jego bezpieczenstwo sercowo-naczy-
niowe. Dotychczasowe badania
wskazuja, ze leki z grupy analogéw
GLP-1, oprécz obnizenia cukru,
redukeji masy ciata, zmniejszaja
ryzyko sercowo-naczyniowe, dlate-
go spodziewamy sie, ze tirzepatyd
bedzie miat podobne dziatanie”.

Lekarze czekajg na potréjnego
agoniste: GLP-1, GIP i glukagonu
Prof. Czupryniak informuje, ze
kolejnym lekiem oczekiwanym
cate medyczne $rodowisko, ktéry
byt omawiany na wspomnianych
kongresach, jest retatrutyd. ,My na
niego jeszcze poczekamy, pewnie
2-3 lata, poniewaz dotychczas byly

prezentowane wyniki badan IT

Oprocz bardzo
wysokiej skutecz-
nosci w leczeniu
cukrzycy typu 2 i otyto-
sci, tirzepatyd wykazat
tez pozytywny wpiyw
na metabolizm komo-
rek beta trzustki

oraz insulinowrazli-
WOSC.

prof. Czupryniak

fazy. Ale to lek, ktory moze zmienic¢
wszystko” — zapowiada ekspert.

Jak wyjasnia, to potréjny agoni-
sta: dla GLP-1, GIP oraz glukagonu.
Przy najwyzszej dawce (12 mg)
po 24 tygodniach kuracji $red-
nia redukcja masy ciata wynosita
17,5 proc., a po 48 tygodniach az
24,2 proc., czyli ok. 26,2 kilogra-
moéw. Wedtug autoréw badania,
okres 48 tygodni nie wyczerpat
w pelni efektow leku, co wskazuje na
potencjal kontynuowania korzy$ci
przy dtuzszym stosowaniu. Badanie
wykazalo réwniez pozytywne dzia-
fanie na ci$nienie krwi, parametry
cholesterolu i glukozy.

W trakcie badania odnotowano
dziatania niepozadane leku w posta-
ci umiarkowanych probleméw
zotadkowo-jelitowych, ktére jednak
ustepowaly wraz ze zmniejszeniem
poczatkowej dawki. Zaobserwowano
réwniez tymczasowy wzrost tetna,
osiagajacy szczyt po 24 tygodniach,
ale potem spadajacy.

Coraz wiecej technologicznych
innowacji w terapii cukrzycy
Diabetolog zwraca uwagge, ze na obu
kongresach nie zabraklo nowinek
technologicznych, m.in. w zakresie
terapii pompowej, ktére catkowi-

cie zmieniajg sytuacje pacjentéw
z cukrzyca typu 1.

,Widzimy triumfalny pochod
nowych technologii w diabetologii.
Dotyczy to zaréwno osobistych pomp
insulinowych, jak i wprowadzania
zaawansowanych pomp hybrydo-
wych, czyli takich, ktére w przypadku
pacjentéw z cukrzyca typu 1 dawki
insuliny podaja autonomicznie, nieza-
leznie od woli pacjenta. Te urzadzenia
steruja podaza insuliny na podstawie
glikemii, kt6rg same odczytuja”

— przekazuje prof. Czupryniak.

W jego ocenie, juz jesteSmy bar-
dzo blisko wprowadzenia pomp,
ktdre beda autonomicznie sterowaly
wlewem insuliny, po prostu beda
sztuczna trzustka. Jak podkredla,
szczegolnie na kongresie ADA byto
widoczne, Ze temu wydarzeniu towa-
rzysza w wiekszosci firmy technolo-
giczne, a nie oferujace tabletki czy
zastrzyki na cukrzyce. To za$ — jak
uwaza — dowdd, Ze to technologie
coraz czebciej decyduja, jak nalezy
leczy¢ chorych.

Zdaniem specjalisty, technologia,
ktdéra moceno weszla do diabetologii
iz ktérg musi zapoznac sie kazdy
lekarz leczacy cukrzyce, takze na
poziomie podstawowej opieki zdro-
wotnej, s systemy ciggltego moni-
torowania glikemii. Staja sie one juz
standardem w terapii i monitorowa-
niu cukrzycy. ,Widzimy, ze ich zasto-
sowanie wszedzie przynosi korzysci:
czy to ciezarnym, czy pacjentom ope-
rowanym, czy poddawanym ciezkim
zabiegom albo intensywnie uprawia-
Jjacym sport” — wymienia.

Wedlug relacji prof. Czupryniaka,
w trakcie obu kongreséw silnie akcen-
towano, ze w cukrzycy typu 2 nalezy
od poczatku stosowaé jak najwiecej
lekéw. ,Czyli nie dawaé jednego leku
iczekad, a potem drugiego i trzeciego,
gdy pogorszy sie stezenie cukru, tylko
szybko wprowadzaé nowe preparaty.
Tak jak leczone jest nadcisnienie.
Krétko méwiae, leczenie skojarzone
cukrzycy typu 2 nalezy zaczaé jak naj-
wezes$niej” — podsumowuje.

Katarzyna Lisowska

FOT. ADOBE STOCK
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Antidotum na ciezksa

W Polsce od 10 lat istnieje program lekowy pozwalajgcy na stosowanie leczenia
biologicznego u chorych na ciezkg postac astmy oskrzelowej, z ktorej korzysta
obecnie tylko 10 proc. pacjentow majgcych wskazania do leczenia. Jak poprawic
te sytuacije, zapytalismy prof. Macieja Kupczyka i dr. Piotra Dgbrowieckiego.

Panie profesorze, jakie czynniki maja wptyw na
rozwoéj astmy ciezkiej i jaka jest skala jej wyste-
powania w Polsce?
Prof. Maciej Kupczyk: Jedna z postaci przewleklej astmy
oskrzelowej jest astma ciezka, ktora definiujemy na pod-
stawie potrzeby stosowania duzych dawek lekéw kontro-
lujacych chorobe — glikokortykoidéw wziewnych i, naj-
czesciej, diugo dziatajacych beta,-mimetykéw. Na cigzka
postac tej choroby cierpia zatem pacjenci, ktorzy pomimo
przyjmowania wymienionych lekow, w dalszym ciagu
maja objawy astmy (dzienne i nocne), wykazujg zapotrze-
bowanie na dodatkowe leki ratunkowe, a przy zaostrze-
niach — stosowanie steroidow systemowych. Ponadto
osoby te, z powodu objaw6w, odbywaja nieplanowane
wizyty lekarskie, nierzadko zglaszaja sie na SOR-y.
Ciezka astma oskrzelowa to choroba obciazajaca
pacjenta, jego rodzine i system opieki zdrowotnej.
Szacuje sie, Ze objawy astmy oskrzelowej ma 3,5 mln
Polakéw. W wiekszoSci przypadkow to lekka i umiarko-
wana postac astmy, kt6ra potrafimy skutecznie leczyc za
pomoca niskich dawek lekéw wziewnych. Astma ciezka
dotyczy ok. 4-5 proc. populagji tych chorych. Szacuje sie,
ze w Polsce jest ok. 32-38 tys. pacjentow z ciezkg posta-
cig astmy oskrzelowej.

Jak przebiega Sciezka diagnostyki astmy
w Polsce? lle Srednio mija czasu od pojawienia sie
objawéw u pacjenta do ustalenia rozpoznania?
Rozpoznanie astmy ciezkiej nie jest tatwe. Opieramy
sie tu na obrazie klinicznym pacjenta, czyli wspotist-

O KIM MOWA
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nieniu takich objawow, jak: duszno$é, Swisty, kaszel,
ucisk w Klatce piersiowej, pogorszenie tolerancji wysit-
ku. Objawy astmy oskrzelowej nie sg charakterystycz-
ne dla tej jednostki chorobowej, na dodatek sg one
zmienne w czasie. Obserwujemy u pacjentow okresy,
w ktérych dochodzi do zaostrzen na skutek infekgji
wirusowej, zanieczyszczenia powietrza, kontaktu

z alergenem, ale takze okresy dobrostanu, gdy pacjent
nie odczuwa zadnych objawéw choroby, a w bada-
niach dodatkowych nie widzimy odchylen. Prowadzac
diagnostyke astmy, patrzymy nie tylko na objawy
Kliniczne, ale takze wykonujemy badania dodatkowe
wydolnosci uktadu oddechowego. Jesli uda sie w nich
potwierdzi¢ typowe objawy astmy oskrzelowej, czyli
odwracalng obturacje oskrzel, to daje nam pewnos¢é,
ze mamy do czynienia wlasnie z ta jednostka choro-
bowa.

Ponadto mamy caly szereg badan dodatkowych,
ktdre pozwalajg zdiagnozowac astme oskrzelowsa,
badania w kierunku alergii, badania choréb wspotist-
niejacych. Korzystamy z nich gtéwnie w celu przepro-
wadzenia diagnostyki r6znicowej. Biorac pod uwage
caly obraz tego procesu, widaé, ze rozpoznanie astmy
oskrzelowej nie jest proste. Badania przeprowadzone
w ostatnich latach sugeruja, ze w niektérych przy-
padkach mija nawet 7 lat od wystapienia pierwszych
objawéw choroby do postawienia ostatecznego rozpo-
znania i wdrozenia leczenia. Dlatego tak duzy nacisk
kladziemy na propagowanie wiedzy dotyczacej obja-
wow -tej choroby.

O ile najczesciej my, lekarze, nie mamy problemoéw
z rozpoznaniem astmy tzw. alergicznej, o wezesnym
poczatku, ktéra najczesciej wystepuje u dzieci, mio-
dziezy i mtodych dorostych, gdy wspdlistnieje z innymi
chorobami alergicznymi (niezytem nosa, zapaleniem
spojowek), o tyle inne postacie astmy, wystepujace
u starszych dorostych, trudniej rozpoznaé.

Czy chorzy na astme ciezka majq w Polsce
dostep do nowoczesnych terapii stosowanych
na swiecie?

Chorujacy na astme ciezka wymagaja podawania
wysokich dawek lekéw kontrolujacych objawy cho-
roby — steroidéw wziewnych i dhugo dziatajacych
beta,-mimetykéw. Wedlug standardéw GINA (The
Global Initiative for Asthma) , maja tutaj takze zasto-
sowanie dtugo dzialajace leki antycholinergiczne.
Wszystkie grupy tych lekéw sa dostepne w Polsce
i refundowane dla pacjenta. Jesli chodzi o leczenie
najciezszych postaci astmy oskrzelowej, to jest ono
realizowane w ramach programu terapeutycznego,
ktory jest dostepny w Polsce od ponad 10 lat. Program
lekowy opisuje kryteria wlgczenia do leczenia bio-
logicznego pacjentdéw z najciezsza postacia astmy
oskrzelowe;j.

Przez lata program ewoluowal, dzieki wspdtpracy
konsultanta krajowego i Ministerstwa Zdrowia udato
sie dotaczac do terapii kolejne grupy lekéw biologicz-
nych. W Polsce mamy dostepne niemal wszystkie leki,
ktore stosuje sie w ciezkiej astmie na $wiecie. Obecnie
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czekamy na wlaczenie do programu lekowego najno-
woczesniejszego leku, ktory pojawit sie w standardach
miedzynarodowych GINA w 2022 r. Warto zwrdci¢
uwage, ze kryteria wlaczenia do programu B.44 sa
nieco wezsze, niz prezentowane w charakterystyce
produktu leczniczego. Stad caly czas staramy sie ape-
lowa¢ do ministra zdrowia, aby byly one sukcesywnie
aktualizowane.

W ilu oSrodkach w Polsce jest leczona astma
ciezkai ilu pacjentéw korzysta z terapii biolo-
gicznej?

Mamy w Polsce ponad 60 o$rodkéw, ktére pod-
pisaly umowe na leczenie astmy ciezkiej w ramach
programu lekowego. W kraju funkcjonuja osrodki
referencyjne, w ktorych jest leczonych wiecej chorych
oraz o$rodki w mniejszych miejscowosciach, gdzie
leczy sie do kilkunastu pacjentow. Wydaje sie, ze sa
one obecnie do$¢ réwnomiernie roztozone., W kaz-
dym wojewddztwie pacjent ma dostep do leczenia
w swojej okolicy.

Ku naszemu zdziwieniu, obecnie w programie
lekowym B.44 jest leczonych zaledwie 3 tys. chorych,
co stanowi tylko 10 proc. populacji, ktéra — jak wyni-
ka z naszych badan — spelnia kryteria wlaczenia do
programu terapeutycznego. Biorac pod uwage fakt,
Ze program istnieje juz od 10 lat, widoczna r6znica
wydaje sie niezwykle istotna. Wynika ona z wielu
ograniczen zwigzanych z funkcjonowaniem programu
lekowego.

Przez lata udawato nam sie modyfikowa¢ wiele
zapiséw tego programu, dotyczacych nowych lekéw,
poszerzenia niektorych kryteriéw kwalifikacji do
leczenia. Najwiekszy problem stanowia aspekty
logistyczne, administracyjne i finansowe. Nie ulega
watpliwoéci, ze aspekty finansowe ustalane 10 lat
temu, gdy program powstawal, nie odpowiadaja
dzisiejszym standardom zwigzanym z opieka nad
pacjentem. Nie wpisujg sie one w zasade wspotpra-

u Cth’VCh na
ciezka astme sto-
sujgcych lecze-
nie hiologiczne
widzimy znaczag-
cy spadek liczhy
zaostrzen, niepla-
nowanych wizyt
lekarskich, ogra-
niczenie zapo-
trzebowania na
leki steroidowe,
poprawe jakosci
zycia, wynikajgce
7 kontroli
choroby.

cy miedzy oérodkiem POZ a specjalista i osrodkiem
referencyjnym. Mysle, ze glownie z tych powodow
wynikaja klopoty i ograniczenia.

Czy dostepnosé do leczenia biologicznego
moze by¢ zalezna od tego, w jakim systemie
podawany jest lek — np. w warunkach szpital-
nych, w ramach AOS czy w domu?

To bardzo wazny aspekt. Jak w wielu innych choro-
bach przewleklych, lekarzom zalezy na tym, aby sto-
sujac tak nowoczesne terapie, osiagnaé jak najlepsza
kontrole choroby, by pacjent nie musiat czesto poja-
wiac sie w oérodku na kolejne podanie leku i wizyty
kontrolne. Wiemy, ze dostepne dzis terapie biologicz-
ne sa niezwykle bezpieczne i skuteczne. U chorych
stosujacych leczenie widzimy znaczacy spadek liczby
zaostrzen, nieplanowanych wizyt lekarskich, ograni-
czenie zapotrzebowania na leki steroidowe, poprawe
jakosci zycia — wynikajace z kontroli choroby.

Jeste$my $wiadomi tego, ze skuteczne leczenie
moglibySmy kontynuowac w ramach tzw. wydania
leku domowego. Wéwczas pacjent mogtby podawac
sobie lek samodzielnie, a w osrodku pojawiat sie tylko
na wizyty kontrolne. To jest wlasnie przyktad niedo-
stosowania zapiséw programu lekowego do obecnych
realiéw. Pacjenci, u ktérych obserwujemy dobre wyni-
ki leczenia, powinni méc przyjmowac lek w domu. To
pozwoli zdjaé obcigzenie z pacjenta zwiazane z logisty-
ka przyjazdu do osrodka oraz zdjaé obciazenie finanso-
we 1 kadrowe z o$rodka, w ktorym lek jest podawany.

Jakie kroki podejmuje PTA, by zmieni¢ system
leczenia astmy ciezkiej w Polsce, dostosowujac
go do wytycznych GINA?

Kilka lat temu Polskie Towarzystwo Alergologiczne
powotato Koalicje na Rzecz Leczenia Astmy. Jej
przewodniczacym jest prof. dr hab. n. med. Marek
Kulus. Koalicja uruchomita bardzo aktywna platforme
wspdlpracy pomiedzy specjalistami, o§rodkami refe-

rencyjnymi, oSrodkami akademickimi, organizacjami
pacjentéw. W tym miejscu staramy sie opracowac
rozwiazania, proponowac konkretne schematy dla
poprawy sytuacji pacjenta z ciezka astma oskrzelowa.
Dobrym przyktadem naszych dziatan sg raporty, ktére
opisuja sytuacje dotyczaca opieki nad pacjentami

z astmg w Polsce. Ujmujg spojrzenie pacjenta na jego
problemy, obrazuja $ciezke dostepu do terapii biolo-
gicznej.

Obecnie mamy dwa najnowsze raporty, w kto-
rych prezentujemy spojrzenie lekarza specjalisty na
funkcjonowanie systemu i istniejace w nim bariery.
Przygotowali$my takze raport, bedacy analiza farma-
koekonomiczng, punktujaca problemy finansowe,
ktérych rozwigzanie wplynie na lepsza dostepnoséé
pacjenta do leczenia zgodnego ze standardami.

Od ok. 6 lat w programie lekowym jest dostep-
ny mepolizumab. Jakg korzys¢ z tego leczenia
odnoszg pacjenci i jakie efekty terapii obserwu-
jecie w swojej praktyce klinicznej?

Mepolizumab nalezy do grupy lekow ukierunko-
wanych na patomechanizmy zapalenia eozynofilo-
wego, a ciezka astma eozynofilowa jest najczestsza
postacia choroby u dorostych pacjentéw. Po zasto-
sowaniu tego leku obserwujemy spektakularng
poprawe w zakresie kontroli choroby, jakosci zycia
naszych pacjentéw, spadku liczby zaostrzen i potrze-
by stosowania steroidéw systemowych, przy bardzo
wysokim profilu bezpieczenistwa terapii. Co ciekawe,
ze wzgledu na te same mechanizmy choroby, obser-
wujemy tez doskonata poprawe, jeéli chodzi o typo-
wa wspotchorobowosc¢ astmy ciezkiej eozynofilowej,
czyli przewlekle zapalenie zatok przynosowych
z polipami nosa. Najnowsze badania wskazuja na
skuteczno$¢ mepolizumabu w innych chorobach,
takich jak zespot hipereozynofilowy i eozynofilowe
zapalenie naczyn z ziarniniakowatos$cia.
Rozmawiata Monika Rachtan

Dla chorych na astme ciezka leczenie biolo-
giczne jest czesto jedyna szansa na poprawe
jakosci zycia. Jakie korzysci odnosza pacjenci
z tej terapii?

Dr Piotr Dabrowiecki: Leczenie biologiczne zmniej-
sza w sposoOb bezposredni liczbe objawdw choroby.
Pacjenci, ktorzy przed rozpoczeciem leczenia skarza sie
na kaszel, sprawiajacy, ze zyja oni pod dyktando choro-
by, po zastosowaniu leku zauwazaja, ze intensywno$é
kaszlu sie zmniejsza, az wreszcie ustepuje. Podobnie
jest w przypadku innych objawow. To niezwykle istotne
dla chorego. Brak objaw6w choroby jest dla pacjentow
najbardziej pozadany, bo bezpoérednio przektada sie na
jakos¢ zycia.

My, Klinicysci, skuteczno$é leczenia mierzymy nato-
miast liczba zaostrzen choroby, ktére sa czynnikiem
zagrazajacym zyciu pacjenta. Mozemy je poréwnaé
do zawahu miesnia sercowego w przypadku choréb
kardiologicznych. Do$wiadczenie takiego zdarzenia
jest wyniszczajace dla pacjenta, a dzieki leczeniu bio-
logicznemu mozemy zmniejszy¢ czesto$é zaostrzen.

U czedcei chorych, ktérymi sie opiekuje, zaostrzenia
zostaly wyeliminowane i nie nawracajg przez caly okres
leczenia biologicznego. Jego skuteczno$é w zakresie
zmniejszania liczby zaostrzen siega niemal 90 proc. Co
wiecej, chorzy na astme ciezka stosuja doustne leki ste-
roidowe, a terapia biologiczna pozwala u 50 proc. z nich
catkowicie zrezygnowac z przyjmowania tych lekéw. To
niewyobrazalny przelom w terapii astmy ciezkiej.

Co na temat skutecznosci i bezpieczeristwa
terapii biologicznej méwig badania kliniczne
i obserwacyjne RWE?

Badania Kliniczne sg tworzone w taki sposob, aby
umozliwi¢ sprawdzenie, czy osiagniety zostal punkt
koncowy danej proby. Twardym punktem koncowym
badania jest bardzo czesto zgon z powodu choroby, ale
takze liczba zaostrzen, hospitalizacji. W przypadku zasto-
sowania terapii biologicznej liczba zaostrzen zmniejsza
sie 0 80-90 proc., wiekszos¢ pacjentéw juz ich nie
dos$wiadcza. Podobnie jest w przypadku liczby zgonéw
— stosowanie leczenia biologicznego znaczaco redukuje
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ryzyko wystgpienia zgonu. Leczenie biologiczne umozli-
wia takze ograniczenie liczby przyjmowanych steroidéw.
Konstruujac badanie Kliniczne, staramy sie przede
wszystkim odpowiedzie¢ na pytanie: jak zastosowanie
leczenia zmieni jako$¢ zycia pacjenta, jak zmodyfiku-
je przebieg choroby? Na podstawie badan i naszych
doswiadczen mozemy powiedziec, ze leczenie biologicz-
ne bardzo istotnie modyfikuje przebieg choroby. Patrzac
na pacjentéw, u ktérych stosujemy to leczenie, jesteSmy
zdumieni. Chorzy na astme ciezka, kt6rzy przychodza
do mojego gabinetu, pytaja: ,panie doktorze, czy ja dalej
musze braé leki wziewne?”. Przy czym, jeszcze kilka mie-
siecy temu ten pacjent 10 razy dziennie uzywat inhalato-
ra, bral doustne steroidy, a teraz pyta, czy moze odstawic¢
leki, bo czuje sie tak dobrze! To jest dla nas szokujaca, ale
jakze pozytywna zmiana.

Czy chorzy na astme cigzka majq jakies trud-
nosci w dostepie do terapii biologicznej?

Terapia jest dostepna dla wszystkich chorych, ktorzy
spetniajg kryteria kwalifikacji do programu lekowego.
Terapie biologiczng mozemy od razu zaproponowac
pacjentom, ktorzy: stosuja wysokie dawki steroidow
wziewnych wraz z lekami rozszerzajacymi oskrzela,
maja niekontrolowana chorobe, pomimo leczenia na
5. stopniu terapii astmy, doswiadczaja zaostrzen i aby
z nich wyjs¢, siegaja po doustne steroidy. Na czym
polegaja problemy z dostepem i wlaczaniem chorych
do programu lekowego? Niektdrzy pacjenci przyzwy-
czaili sie do tego, ze muszg by¢ ciezko chorzy. Sa zre-
zygnowani, zniecheceni, mowia, ze skoro lecza sie juz
10 lat, to nowoczesna medycyna nie ma dla nich nic
wiecej do zaproponowania. A to nieprawda.

My, lekarze, powinni$my ich zacheci¢ do podjecia
takiego leczenia, jednak aby to zrobi¢, musimy co$
o nim wiedzie¢. Tak, wiec drugi problem stanowi nie-
wystarczajaca wiedza i zaangazowanie lekarzy. Lekarze
specjalici, w tym lekarze rodzinni, powinni propo-
nowacé chorym co$ wiecej niz tylko doustne steroidy.
Niestety, caly czas chorzy na astme ciezka, gdy maja
kolejne zaostrzenie, otrzymuja tani lek — doustny
steroid. Kiedy spojrzymy na to z szerszej perspektywy,

to okaze sie, ze jest on drogim lekiem pod wzgledem
kosztéw zdrowotnych, jakie ponosi pacjent.

Moze jest on tani w ztotéwkach, ale jesli chodzi
o szkody, jakie powoduje w organizmie, to za jego przyj-
mowanie trzeba ptacié bardzo wysoka cene. Przyczynia
sie on do zwiekszonego ryzyka wystepowania cukrzycy,
osteoporozy, choréb ukladu krazenia, zaburza prace
przysadki, dalej — kory nadnerczy, a zatem zaburza
uklad wydzielania wewnetrznego.

Za stosowanie tych lekéw pacjent ptaci w ratach
ijest to splata odraczana, bo powoduje wystepowanie
kolejnych schorzen u osoby juz chorej na astme ciezka.
Mimo uptywu lat, wychodza na jaw ogromne zanie-
dbania edukacyjne, ktére skutkuja tym, ze pacjenci, ale
takze lekarze, nie wiedzg, czym jest leczenie biologiczne?
Ten brak wiedzy powoduje, ze w programie lekowym
leczymy dzi$ tylko 3 tys. chorych zamiast 38 tys., ktorzy
majg do takiej terapii wskazania.

Moze samodzielne podawanie lekéw biologicz-
nych w warunkach domowych utatwitoby dostep
do terapii chorym z ciezka astma?

Mysle, ze tak. Naturalng potrzeba kazdego pacjen-
ta jest przyjmowanie leku w sposob najbardziej dla
niego wygodny. Na tym wiaénie polega leczenie
domowe. W tym trybie chory, ktérego zakwalifiko-
wali$my do leczenia biologicznego, dostaje pierwsze
dawki leku w szpitalu, w ambulatorium czy w porad-
ni alergologicznej. Nastepnie, po szkoleniu, jesli
pacjent wykaze, ze jest w stanie prawidlowo wykony-
wac takie podania, zadanie to zostanie mu powierzo-
ne do realizacji w domu.

Oczywiscie, nie kazdy bedzie kandydatem do takiej
opieki domowej, bo czeéé z nas boi sie samodzielnego
podawania zastrzykéw. Chorym, ktérzy sa do tego
przekonani i na to gotowi, przekazujemy cze$¢ podan
leku. Realizuja je w domu, a cze$¢ podajemy w poradni,
w czasie wizyt kontrolnych. Pacjenci bardzo cenig sobie
takie rozwigzanie, bo zdecydowanie rzadziej zglaszaja
sie na wizyty u lekarza, ktorych celem byto dotychczas
jedynie zrealizowanie procedury medycznej, jaka jest
podanie leku.

Jak wyglada jakos¢ zycia chorych na astme
ciezka w Polsce? Z jakimi problemami muszg
sobie radzi¢ na co dzien? Czy choroba wyklu-
czaich z zycia spotecznego i zawodowego? Czy
doswiadczajg stygmatyzac;ji?

Ta choroba ogranicza zycie pacjentéw. Astma ciez-
ka to choroba, w ktdrej pacjenci budza sie z duszno-
Scia 1ida spac z dusznoscia. To problem, ktéry dotyka
ich przez 365 dni w roku. Czesto muszg zrezygnowaé
7 pracy, szczeg6lnie gdy wymaga ona wysitku fizyczne-
go. Podobnie dzieje sie w sytuacji, gdy chorzy sg nara-
zeni na kontakt z zanieczyszczonym powietrzem albo
ich praca moze przyczyniaé sie do zaostrzen astmy.
Woéwezas pacjenci najczesciej rezygnuja z takiej
aktywnosci zawodowej. Nastepnie przechodza na
rente, wycofuja sie z zycia zawodowego, a czesto takze
spotecznego.

‘Wyobrazmy sobie sytuacje, w ktorej pacjent idzie do
teatru lub na przyjecie rodzinne i nagle zaczyna kastac.
Nikt z otoczenia nie mysli o tym, ze ten czlowiek ma
astme, a raczej, ze jest chory na COVID-19 lub gruzli-
ce. Takie doswiadczenia powoduja, ze chory czuje sie
niekomfortowo i unika takich sytuacji. Choroba bardzo
powaznie zaburza zycie spoleczne i zawodowe tych ludzi.

Mimo ze program lekowy obowiazuje w naszym kraju
10 lat, dzi$ leczymy zaledwie 10 proc. pacjentow z astma
ciezka. Reszta, stanowigca az 90 proc., cierpi, jest styg-
matyzowana i wykluczona. A jeszcze raz przypomne, ze
dysponujemy skutecznymi lekami, ktére mogg zreduko-
wac objawy choroby nawet w 90 proc.

Jaka role w procesie leczenia i kontroli astmy
odgrywa sam pacjent? Jak moze podnosi¢ jakosé
swojego zycia?

Tez jestem pacjentem i tez choruje na astme. Moje
doswiadczenia méwia mi, ze prawie wszystko zalezy od
pagjenta. Jezeli pacjent jest proaktywny, poszerza swojg
wiedze nt. choroby, przestrzega zalecen, jest otwarty na
propozycje lekarza, wymaga od niego napisania planu
leczenia, sprawdzenia poprawnosci stosowania aerozo-
loterapii, a jak ma astme ciezka, sam pyta: ,Panie dokto-
rze, moze bySmy zastosowali terapie biologiczna?” — to

.
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jest to pagjent, ktéry walczy o realizacje swoich praw.
Jesli mamy w Polsce dostepny program i pacjentow,
ktorzy kwalifikuja sie do niego, to decyzja o podaniu leku
powinna by¢ automatyczna.

Moim marzeniem jest, aby kazdy pacjent, ktdry zyje
pod dyktando choroby i moze umrze¢ z powodu astmy
ciezkiej, mégl otrzymac leczenie biologiczne. Patrzac
na wyniki badarn, mozemy powiedziec, ze jest ono
swoistym antidotum na astme ciezkg. Chorzy, ktérzy
otrzymuja leczenie biologiczne, reaguja na nie wspa-
niale. Nawet jesli nie odpowiedza na jeden lek, to otrzy-
muja drugi, a jak i ten nie okaze sie skuteczny, dostaja
kolejny. Juz za chwile ma byé dostepna kolejna terapia
biologiczna -tezepelumab, dedykowana chorym, ktérzy
nie odniesli korzysci po zastosowaniu czterech dotych-
czas dostepnych lekéw. Stanowi ona pigte przeciwcialo,
ktdre jest w stanie pomdc kolejnym 10/20 proc. cho-
rych na astme ciezka.

Jakie narzedzia, rozwigzania nalezatoby wpro-
wadzié, by poprawi¢ jako$¢ zycia tych pacjen-
tow?

Poprawa jakosci zycia pacjentéw z astma ciezka
wiaze sie z tym, ze kazdy chory z takim rozpoznaniem
powinien otrzymywac leczenie biologiczne. W okresie
obowiazywania programu stworzone zostaly narze-
dzia systemowe, ktdre wymagaja pilnego wdrozenia.
Inicjatywa Polskiego Towarzystwa Alergologicznego jest
projekt ,,E-recepta 2.0 — astma”, dzieki ktéremu lekarze
ordynujacy leki na astme beda mogli tatwiej zauwazy¢
pacjenta z ciezka jej postacia.

Lekarz bedzie dostawat informacje zwrotne po
przeprowadzonej przez system analizie. ,Jesli wypi-
sujesz duza liczbe lekow ratunkowych, uwalniajacych
twojego pacjenta od dusznosci, to oznacza, Ze nie
zostala u niego osiagnieta kontrola choroby”. Kolejna
informacja od systemu: ,moze w zwigzku z tym twdj
pacjent ma ciezka postac astmy”. Nastepna sytuacja,
w ktorej system podejmie interwencje, bedzie wtedy,
gdy lekarz wypisuje pacjentowi z astma doustne stero-
idy, bo rodzi to przypuszczenie, ze moze on cierpie¢ na
ciezkg postac astmy.

System bedzie podpowiadat lekarzowi, na ktérego
pacjenta powinien zwrdcic szczegdlng uwage. Wreszcie,
jesli leki beda wladciwie stosowane, a pacjent nadal nie
osiagnie kontroli choroby, to system zasugeruje, Ze jest
to chory, ktérego nalezy skierowaé do poradni leczenia
astmy ciezkiej. Systemowy sposob realizacji projektu
JE-recepta 2.0 — astma” ma wymusza¢ na lekarzu wiek-
sze zainteresowanie pacjentem.

Drugim waznym filarem zmian jest poprawa wyceny
$wiadczen zwigzanych z terapig biologiczng oraz reorga-
nizacja poradni leczenia astmy ciezkiej i powotanie koor-
dynatora terapii biologicznej w tym schorzeniu. Taka
osoba mogtaby poméc nam, lekarzom, lepiej zarzadzaé
procedurami zwigzanymi z leczeniem.

Rozmawiata Monika Rachtan

Tresci zamieszczone w materiale majg wytgcznie cha-
rakter informacyjny, nie moga by¢ traktowane jako forma
konsultacji medycznej i nie moga zastgpic lekarza, do
ktérego nalezy ostateczna decyzja o sposobie i zakresie
stosowanego leczenia. Wszystkie dziatania niepozadane
produktéw leczniczych nalezy zgtasza¢ do Departamentu
Monitorowania Niepozgdanych Dziatari Produktéw
Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktéw Leczniczych,
Wyrobéw Medycznych i Produktéw Biobdjczych, Al.
Jerozolimskie 181C, 02-222 Warszawa, Tel.: + 48 22 49
21 301, Faks: + 48 22 49 21 309, zgodnie z zasadami
monitorowania bezpieczenstwa produktéw leczniczych.
Formularz zgtoszenia niepozgdanego dziatania produktu
leczniczego dostepny jest na stronie Urzedu www.urpl.gov.
pl lub Podmiotu Odpowiedzialnego za produkt, ktérego
zgtoszenie dotyczy.
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Notujemy gwattowny
Wzrost zachorowan
na alergie

WHO przewiduje, ze w 2050 r. co druga osoba na swiecie, zwiaszcza w kra-
jach uprzemystowionych, bedzie chorowac na alergie. O skali zachoro-
wan w polskiej populacji rozmawiamy z alergologiem prof. dr. hab. n. med.

Zhigniewem Bartuzim.

Na jakim poziomie szacuje si¢ obecnie zapadal-
nos$¢ na choroby alergiczne?

Ostatnie lata przyniosty gwattowny wzrost zachoro-
wan na choroby z kregu nadwrazliwosci typu alergicz-
nego. Dotyczy to zaréwno alergicznego niezytu nosa,
astmy, ale przede wszystkim alergii pokarmowej.
Szacuje sie, ze réznego typu alergie dotykaja 40 proc.
populacji europejskiej. To oznacza, ze tyle os6b
zmaga sie z co najmniej jedng chorobg alergiczng.
Oczywiscie, pacjent moze mie¢ kilka takich chordb,
one mogg sie na siebie nakladac.

Jaki odsetek stanowia alergie pokarmowe?

Europejska Akademia Alergologii i Immunologii
Klinicznej uznata alergie pokarmowe za epidemie
XXI w. To ma swoje podstawy w danych plynacych
z r6znych osrodkow epidemiologicznych, ktére
wskazuja, Ze w ciagu ostatnich 10-15 lat podwo-
ita sie liczba alergikéw pokarmowych. Liczba
pacjentow, ktérzy zglaszaja sie na SOR-y z powodu
r6znego rodzaju niepozadanych reakeji na pokar-
my zwiekszyla sie az 7-krotnie. Ocenia sie, Ze ok.
8 proc. alergikéw pokarmowych to osoby zagro-
zone wstrzasem anafilaktycznym, a co dziesigty
ma ciezka postac alergii. To pokazuje, z jak nieby-
watym wzrostem tych probleméw mamy obecnie
do czynienia. A warto wiedzieé, ze jakoS¢ zycia tej
populacji pacjentow jest poréwnywalna do os6b
cierpigcych na cukrzyce insulinozalezng.

Jakie alergie pokarmowe stanowia obecnie
najwiekszy problem w polskiej populacji?

Dane z badania Epidemiologia Choréb
Alergicznych w Polsce (ECAP) za rok 2021 wskazuja,
ze ok. 20 proc. populacji cierpi na alergiczny niezyt
nosa, ok. 5 proc. ma astme, a alergia pokarmowa
wystepuje gtéwnie u dzieci i dotyczy ok. 8 proc. tej
populacji; rzadziej problem ten dotyka dorostych, bo
ok. 5 proc. Fenotyp alergii dzieciecej jest jednak inny
niz u oséb dorostych.

Przez lata méwiono, ze z alergii pokarmowej
sie wyrasta, ale badajac czestos¢ jej wystepowania,
zauwazono, iz w kolejnych latach odsetek pacjentéw
wyrastajacych z choroby alergicznej zaczat malec.
Przez lata wiedzieli$my, ze dzieci nabierajg z wiekiem
tzw. immunotolerancji, np. na biatka mleka krowiego.
Jeszcze dekade temu widzieliSmy, Ze to ma miejsce
ok. 8.-10. r.z. Teraz coraz czeSciej obserwujemy, ze to
zjawisko nastepuje w wieku p6zniejszym, a czasami
alergia rozcigga sie na cale zycie.

W polskiej populacji najwiekszym problemem
jest alergia na roztocza kurzu domowego, podobnie
zreszta jak i w innych krajach. Ona jest odpowie-
dzialna m.in. za astme. Duzym klopotem sg tez pytki
roélin, ktérych aktywnos¢ wystepuje wiosna i jesie-
nia. Natomiast zgodnie z ustaleniami Swiatowej
Organizacji Alergii (WAQO), mamy 8 alergen6w
pokarmowych, ktére powodujg 95 proc. reakcji aler-
gicznych osob uczulonych. Wsréd produktow znalazly
sie: mleko krowie, jaja, ryby, skorupiaki i mieczaki,
orzechy, orzeszki arachidowe, soja oraz pszenica. Do
tej grupy ostatnio dodano tez sezam.

|
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Dane za rok 2021
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FOT. ARCHIWUM

Oczywiscie, kazda populacja ma swoja specyfike,
a to, jaki rodzaj alergenu w niej dominuje, ma zwigzek
chociazby z nawykami zywieniowymi. To ekspozycja
na dany pokarm sprawia, ze staje sie on najczestszym
czynnikiem alergicznym. W Polsce w przypadku
dzieci sg to mleko i jaja, a w odniesieniu do oséb
dorostych: orzechy laskowe, orzeszki arachidowe, ryby
i mieczaki. Trzeba jednak pamieta¢, ze uczuli¢ moze
kazde biatko.

Jak zidentyfikowaé wtasciwy alergen? Naiile
w ostatnich latach zmienity si¢ standardy dia-
gnostyki alergii pokarmowych?

Identyfikacja alergii pokarmowych wciaz jest
wyzwaniem, poniewaz diagnostyka wiaze sie
z obecnoécia réznych mechanizméw alergicznych,
jakie u danego pacjenta moga wystapi¢. Méwimy
o réznych mechanizmach, réznych pokarmach,
roznych reakcjach krzyzowych. To sprawia, ze nie
mozemy mowic o jednym narzedziu badawczym,
ktére zastosowane w danym przypadku pozwala
uzyska¢ odpowiedz, jaka jest przyczyna zdarzen.
Kolejne narzedzia diagnostyczne dobiera sie indy-
widualnie, w zalezno$ci od informacji z wywiadu,
wieku pacjenta i okolicznos$ci, w jakich nastapit np.
epizod anafilaksji.

Standardowe postepowanie zaczyna sie od wywia-
du, testéw skérnych, testéw natywnych, ale takze
badan immunologicznych. Od 2007 r. do praktyki
Klinicznej zostata wprowadzona diagnostyka mole-
kularna (w naszej klinice jest dostepna od ok. 13 lat),
ktéra istotnie zmienita sytuacje w tej dziedzinie.

Z pomoca testéw molekularnych nie tylko identyfi-
kujemy Zrédlo alergenu, ale mozemy réwniez okresli¢
wlasciwe czastki uczulajgce. Dzieki tym testom moze-
my tez ocenié, czy dany pacjent rokuje, ze nabedzie
immunotolerancje, i czy spozycie danego alergenu
moze wywola¢ u niego wstrzas anafilaktyczny.

Jeszcze glebszym wejéciem w biatko uczulajace niz
wspomniane testy molekularne sg testy epitopowe.
Dodatkowo stwarzaja one mozliwo$¢ opracowania
szczepionek, ktore beda podawane jako forma immu-
noterapii.

Kolejnymi testami, ktére zostaly wprowadzone sto-
sunkowo niedawno, sg testy komérkowe, tj. test akty-
wagcji bazofili (BAT), ktéry wykonujemy w Polsce,
oraz wprowadzany na Zachodzie, jeszcze niedostepny
w kraju, test aktywacji mastocytow. Oba moga zaste-
powac test prowokacji endoskopowej alergenem,
ktory jest bardzo ucigzliwy i nie w pelni bezpieczny,
poniewaz w jego trakcie moze doj$¢ do wstrzasu ana-
filaktycznego, chociaz uchodzi on za zloty standard
diagnostyki alergii pokarmowej.

Obecnie w USA jest dostepny test komercyjny
stuzacy do badania pacjentéw uczulonych na orzesz-
ki arachidowe. Mysle, ze niebawem pojawi sie on
iw Europie. Opracowywane sa tez takie testy skiero-
wane na inne alergeny.

Czy za postepem, jaki dokonuje sie w dia-
gnostyce, idzie tez postep w terapii choréb
alergicznych? Czy nadal to dieta eliminacyjna

pozostaje gtéwnym orezem w walce z alergiami
pokarmowymi?

Faktycznie, do tej pory uwazano, ze proces leczenia
tych pacjentéw mozna sprowadzi¢ do: edukacji, elimi-
nagcji i epinefryny (adrenaliny). Obecnie podchodzimy
do tego nieco inaczej, takze dlatego, ze istnieje juz
pierwszy lek stuzacy do zapobiegania zagrazajacych
zyciu reakcji alergicznych u oséb zmagajacych sie
z alergig na orzechy ziemne. Lek ten jest dedykowany
dzieciom w wieku od 4 do 17 lat. Z kolei w alergii na
mleko krowie, pszenice czy jaja stosuje sie tez immu-
noterapie.

Przetom w leczeniu alergii moze przynie$¢ wypro-
dukowanie szczepionek, ktérych baza bedzie diagno-
styka epitopowa, i na nie czekamy. Jestem przeko-
nany, ze w kolejnych latach coraz wiecej bedziemy
méwili juz o leczeniu alergii, a nie tylko unikaniu
pewnych alergenéw.

Obecnie szeroko dostepne sa komercyjne
testy, stuzagce do wykrywania nietolerancji
pokarmowych IgG-zaleznych, np. na gluten. Jaka
jest wartos¢ diagnostyczna takich testow?

One nie majg zadnego znaczenia diagnostycznego.
Nalezy podkresli¢, ze objawy alergii pokarmowej
wynikaja z pewnego procesu immunologicznego, sg
czym innym niz nietolerancje pokarmowe. W tym
przypadku ich objawy dotycza zjawisk nieimmuno-
logicznych i 0s6b, u ktérych np. wystepuja pewne
niedobory enzymatyczne. Méwi sie, ze kto§ ma nie-
tolerancje laktozy, a to wynika wtasnie z niedoboréw
enzymu. To nie ma nic wspdlnego z alergia i inaczej
tez to sie leczy.

Ostatnio wiele méwi sie o nietolerancji glutenu.
Oczywiscie, istnieje celiakia, ktora dotyczy ok. 2 proc.
populacji. To nie jest tak czesty problem jakby sie
wydawalo, sadzac po tym, jak wiele os6b wskazuje,
ze stosuje diete bezglutenows. Na przyklad stosuje ja
ok. 17 proc. Amerykanéw, chociaz to nie ma zadnego
uzasadnienia medycznego, a przynajmniej u czesci
tych 0séb jest to swego rodzaju moda. Trzeba pamie-
taé, ze stosowanie diety bezglutenowej przez osoby
zdrowe nie jest pozbawione pewnych negatywnych
konsekwencji.

Nietolerancje pokarmowe mozna diagnozowac,
ale nie testami dostepnymi na rynku komercyjnym,
bardzo reklamowanymi, jak np. testy IgG. Wedlug
wytycznych Europejskiej Akademii Alergologii
i1 Immunologii Klinicznej, nie sg one zalecane jako
narzedzie diagnostyczne. Obecno$é przeciwciat IgG
jest jedynie odzwierciedleniem wielokrotnego nara-
zenia na pokarm, ktéry przez uklad odpornoSciowy
jest traktowany jako obcy i nie nalezy tego uwazaé za
marker nadwrazliwosci. Te testy powinny by¢ przyj-
mowane jako niekonwencjonalne, obok takich testow,
jak analiza sktadu wtosa.

Opieranie diety eliminacyjnej na wyniku takich
testéw moze prowadzi¢ do powaznych powiklan.
Obserwujemy to w klinice, leczac pacjentow z powaz-
nymi niedoborami bedacymi skutkiem stosowania
réznych diet.

Rozmawiata Katarzyna Lisowska
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Nowoczesne podejsScie do leczenia nikotynizmu
i redukcji szkod u natogowych palaczy

Nikotynizm jest wcigz znaczacym wyzwaniem dla zdrowia publicznego, ale rowniez dla psychiatrow. Praktyka lekarska i wiele
badan naukowych potwierdzajg bowiem, ze uzaleznienie od tytoniu dotyczy istotnego odsetka pacjentéw z zaburzeniami
psychicznymi. Jakie strategie terapeutyczne mozna im zaproponowac? Jakie miejsce wsrdd nich zajmuje znana od dawna

metoda redukcji szk6d?

Rozwdj uzaleznienia jest zwigza-

ny z bezposrednim zaburzeniem
jednego z trzech wielkich ukla-

dow w mézgu: uktadu nagrody.
Posrednio zaburzenie jest takze przy-
czyna dysfunkcji w pozostatych ukta-
dach — pobudzenia oraz poznaw-
czym.

Uzaleznienie to choroba mézgu
+Nasze zachowanie pozostaje wypad-
kowa dziatania wszystkich trzech
wspominanych uktadéw. Poniewaz
uzaleznienie wplywa bezposrednio
na uklad nagrody, a posrednio na
uklady pobudzenia i poznawczy, to
jego osiowym objawem bedg nawro-
ty. Nagrody stymulujace nasz mézg
mozna podzieli¢ na naturalne i che-
miczne. Naturalne to np. pokarm,
seks, hazard, agresja czy bodzce inte-
lektualne. Do nagréd chemicznych
zaliczamy te legalne, takie jak alko-
hol, tyton czy kofeina oraz nielegal-
ne, jak np. narkotyki” — wprowadzit
w temat prof. dr hab. n. med. Jerzy
Samochowiec, kierownik Katedry

i Kliniki Psychiatrii Pomorskiego
Uniwersytetu Medycznego

w Szczecinie.

Jak dalej wyjasniat psychiatra:

»W rozwoju uzaleznienia od nikoty-
ny duza role odgrywa cholinergiczny
receptor nikotynowy alfa 4 i beta 2.
W sytuacji emocjonalnego napiecia
idoznania stresu pobudzone zostajg
w mozgu uklady glutaminergiczny
inoradrenergiczny, a takie substan-
cje, jak etanol czy nikotyna pozwa-
1ajg osobie uzaleznionej wyciszyé

w takich przypadkach ich aktywnosé
idoznac uczucia ulgi”.

Ze wzgledu na istotna role czynni-
kéw biochemicznych w rozwoju uza-
leznienia obecnie dominuje poglad,
Ze jest to jedna z choréb mozgu.
Zespot uzaleznienia od nikotyny/
tytoniu stwierdza si¢ pod warunkiem
obecnosci co najmniej trzech z sied-
miu objaw6w:
® zwiekszajaca sie tolerancja niko-

tyny;

@ wystepowanie zespotu abstynencyj-
nego od tytoniu;
® wieksze niz zamierzone uzywa-

nie tytoniu i trudnosci z kontrola

tego zachowania,

@ palenie tytoniu, pomimo checi

jego zaprzestania;

@ znaczna ilo$¢ czasu poSwiecanego
na palenie;

o przedkladanie uzywania tytoniu
ponad inne zajecia;

® uporczywe kontynuowanie palenia,
pomimo $wiadomosci obecnosci
probleméw zdrowotnych, jak

i psychologicznych wynikajacych

z nalogu.

Zaspokajanie gtodu nikotynowego

i objawy abstynencyjne

,U 0s6b uzaleznionych od tytoniu

W pewnym momencie pojawia sie
tzw. gtéd nikotynowy. Powoduje on,
ze osoba ta chce zapali¢, by pozby¢
sie zwigzanego z nim dyskomfor-
tu, a jednocze$nie wzrost stezenia

FOT. ARCHIWUM

nikotyny w organizmie poprzez
stymulacje dopaminergiczng
iuwalnianie tego neuroprzekaz-
nika skutkuje przyjemnoscig dla
palacego. Tak tworzy sie bledne
koto uzaleznienia: w miare rozwoju
uzaleznienia konieczne jest osiaga-
nie przez pacjenta coraz wyzszych
stezen nikotyny w organizmie,

a wiec liczba wypalanych papiero-
s6w sie zwieksza” — thumaczyt prof.
Jerzy Samochowiec.

W sytuacji proby odstawienia
nikotyny pojawiaja sie u osob uza-
leznionych objawy abstynencyjne,
obejmujace:

o lek;

® zaburzenia koncentracji uwagi;

® dysforyczny lub depresyjny nastréj;

® zwiekszenie apetytu i przyrost
masy ciala;

® drazliwos¢, frustracja, ztosc;

® niepokdj;

® zmiany w zakresie ci$nienia krwi
itetna;

® sucho$¢ w jamie ustnej.

Cele terapeutyczne w walce
znatogiem
Jak zwraca uwage prof. Jerzy
Samochowiec, z punktu widzenia
zdrowotnego to nie nikotyna stano-
wi najwieksze zagrozenie. Glowna
przyczyna rozwoju chordéb odtyto-
niowych u 0séb uzaleznionych od
palenia oraz palaczy biernych stano-
wi ekspozycja na zwiazki toksyczne
i rakotworcze dymu tytoniowego.
»Dym papierosowy zawiera ok.
100 zwigzkow o dziataniu toksycz-
nym, z czego ponad 70 ma udowod-
nione dzialanie rakotworcze. Z tego
powodu produkty nikotynowe,
ktore nie spalajg tytoniu, moga by¢
wykorzystane w strategii reduk-
¢ji szkdd. Zaktada ona bowiem,
ze w przypadku niepowodzenia
w pozbyciu sie uzaleznienia, ogra-
niczeniem szkodliwych nastepstw
zdrowotnych natogu bedzie dostar-
czanie nikotyny w mniej ryzykownej
postaci. Skoro z réznych powodow

Madra redukcija
szkod moze
polegac rowniez na
wprowadzaniu
wyzszych podatkow
na wyroby tytonio-
we, przy jedno-
czesnym
utrzymywa-
niu nizszych
na produkty
mniej
szkodliwe.

prof. Jerzy
Samochowiec

nie mozna catkowicie wyeliminowaé
zdrowotnego zagrozenia w postaci
palenia (do czego oczywiscie nalezy
dazy¢ w pierwszej kolejnosci), trzeba
zaproponowac postepowanie umoz-
liwiajace zmniejszenie ryzyka zdro-
wotnego wynikajacego z palenia”

— wskazat prof. Samochowiec.

Optymalne postepowanie:
farmako- i psychoterapia...
Ekspert podkredla, ze podstawe
postepowania terapeutycznego u osob
uzaleznionych od nikotyny stanowig
metody psychoterapeutyczne oraz
leczenie farmakologiczne. Najlepsze
efekty terapeutyczne uzyskuje sie
natomiast poprzez potaczenie farma-
Kkoterapii z psychoterapia. Podejscia
psychologiczne uwzgledniaja: pro-
gramy samopomocy, poradnictwo,
bardziej intensywne programy psy-
choterapii oparte na terapii wzmac-
niajacej motywacje i terapii poznaw-
czo-behawioralnej (CBT) oraz krétkie
interwencje kliniczne, prowadzone
przezlekarzy i innych pracownikéw
opieki zdrowotne;.

,Gléwnym celem terapii jest
zbudowanie dobrej wspdtpracy
z pacjentem i przekazywanie mu
informacji dostosowanych do
poziomu zrozumienia osoby uza-
leznionej, co bywa nietatwe w przy-
padku pacjentéw psychiatrycznych”
— przyznal ekspert.

~ewentualnie nikotynowa terapia
zastepcza
Prof. Samochowiec zwraca uwage,
iz mozna takze rozwazy¢ uzupetnie-
nie dziatan psychoterapeutycznych
o krétkotrwate podawanie nikotyny.
,W Polsce i na $wiecie dostepne sa
r6zne formy nikotynowej terapii
zastepezej w postaci np. gum, pla-
stréw, tabletek nikotynowych czy
inhalatoréw doustnych i ptucnych”
— wymienia specjalista.
Farmakoterapia zatwierdzona
przez FDA obejmuje rézne formy
nikotynowej terapii zastepczej,

a takze bupropion i warenikline.
Badania potwierdzaja, ze palacze
otrzymujacy kombinacje leczenia
behawioralnego z farmakoterapia
rzucaja palenie czesciej od tych, kto-
rych terapia oparta jest na minimal-
nej interwencji.

Trzy strategie
ograniczenia palenia tytoniu
Obecnie istnieja trzy gtéwne syste-
mowe strategie ograniczenia palenia
tytoniu: prohibicja, ograniczenie
konsumpcji i sprzedazy wyrobéw
tytoniowych (poprzez np. wzrost
ich cen oraz wprowadzenie barier
dostepnosci) oraz redukgja szkod.
Skuteczno$é pierwszej pozostaje
dyskusyjna: wprowadzenie prohi-
bicji skutkuje zazwyczaj spadkiem
wplywoéw z akeyzy, ale jednocze$nie
rozwojem przemytu. Efektywnosé
redukgji szkdd zostata natomiast
sprawdzona w leczeniu os6b uzalez-
nionych od alkoholu i opiatéw.
+,Madra redukcja szkéd moze
polegac réwniez na wprowadzaniu
wyzszych podatkéw na wyroby
tytoniowe, przy jednoczesnym
utrzymywaniu nizszych na produkty
mniej szkodliwe. Mianem redukeji
szk6d okreéla sie wszelkie dziatania,
ktérych celem pozostaje minimali-
zacja szkdd i zagrozen zwigzanych
z paleniem tytoniu. Celem progra-
moéw redukgji szkdd nie bedzie wiec
catkowite wyleczenie z uzaleznienia,
ktére w tym podejsciu uznane jest za
prawie nieosiagalne. Obecnie dyspo-
nujemy wieloma dowodami nauko-
wymi na skuteczno$é programéw
redukeji szkéd, choc¢ nalezy wspo-
mnied, ze podejscie to nadal budzi
pewne kontrowersje. Przeciwnicy
tej metody wskazuja, Ze nie jest ona
dobra droga do osiagniecia catko-
witej abstynencji, a wrecz zacheca
do zazywania substancji psychoak-
tywnych lub stanowi krok w strone
ich legalizacji” — powiedziat prof.
Samochowiec.

Wyroby tytoniowe
o zmodyfikowanym ryzyku
Jak dodaje ekspert, dziatania
w ramach ograniczenia ryzyka zdro-
wotnego wynikajacego z palenia
tytoniu byly podejmowane od lat,
ale przez dtuzszy czas nie przepro-
wadzano rzetelnych badan, potwier-
dzajacych efekt w postaci realnego
zmniejszenia szkodliwosci. Pierwsze
naukowe podejscie do redukeji
szkéd wywolanych paleniem tytoniu
znalazlo odzwierciedlenie w rapor-
cie Akademii Nauk USA z 2001 r.
Wsréd metod redukeji szkéd o udo-
wodnionej skutecznoéci w uzaleznie-
niu od nikotyny stosuje sie niektére
srodki farmakologiczne, e-papierosy
oraz inne innowacyjne technologie.
53 to wyroby tytoniowe o zmo-
dyfikowanym ryzyku, ktére zostaly
wprowadzone jako odrebna kate-
goria produktoéw po raz pierwszy
w USA w 2009 r. Wéré6d nich do
najbardziej popularnych naleza bez-

dymne produkty tytoniowe, w tym
podgrzewacze tytoniu, doustny
snus oraz przebadane i wystanda-
ryzowane e-papierosy. W polskich
realiach najwiekszym problemem
pozostaje fakt, ze w zasadzie nie
wiemy do konca, ile nikotyny zawie-
raja dopuszczone na rynek e-papie-
rosy, poniewaz nikt tego nalezycie
nie kontroluje” — zaznacza prof.
Samochowiec.

Jak wyjasnia, badania potwierdza-
ja, ze ryzyko nowotworu jest wysoce
skorelowane z paleniem papieros6w
tradycyjnych i cygar. ,Ale w przypad-
ku stosowania podgrzewaczy tytoniu
i e-papieroséw z kontrolowang
iloscia nikotyny, to ryzyko bedzie
znaczaco nizsze. Sam dym tytoniowy
zawiera silnie uzalezniajace sktad-
niki, takie jak: harman, noharman
i aldehyd octowy, dzialajace jak
inhibitory monoaminooksydazy.
Tymczasem produkty bezdymne
sa ich pozbawione, dzieki czemu
charakteryzuja sie znacznie nizszym
potencjatem uzalezniajacym” — pod-
kreéla prof. Samochowiec.

Ekspert przypomnial takze, ze
zgodnie z polskimi przepisami
zawarto$¢ plynu w e-papierosie nie
musi by¢ zbadana, a przy dopusz-
czeniu do sprzedazy wymagana
jest jedynie deklaracja producenta.
»W przeciwienstwie do podgrzewa-
czy tytoniu, nie wiem wiec, jaki jest
sktad chemiczny wiekszosci e-papie-
rosow dostepnych na polskim rynku.
Co wiecej, pierwszy system podgrze-
wania tytoniu zostal szczegbtowo
przebadany przez FDA.

LW swoim stanowisku amerykan-
ski regulator podkreslil, Ze bezpiecz-
ny system podawania nikotyny nie
istnieje, ale systemy podgrzewania
tytoniu sg bezpieczniejsze niz sto-
sowanie tradycyjnych papierosow.
Europejska Agencja Lekow réwniez
dopuscita to rozwigzanie jako jedna
z metod redukgji szkod. Niezaleznie
od tego, czy osoby z zaburzeniami
psychicznymi maja motywacje do
rzucenia palenia, nalezy z oczy-
wistych wzgledow podejmowac
interwencje terapeutyczne w tym
kierunku” — wskazal profesor. Jak
powinny one przebiega¢?

»W pierwszym kroku warto
zaproponowac pacjentowi porade
lekarska, wsparcie psychologiczne,
nastepnie terapie nikotynozastep-
czg oraz leczenie farmakologiczne,
ajesli te metody nie przynosza
efektu — redukcje szkod. W przy-
padku pacjentéw z zaburzeniami
psychicznymi bez wgladu w natég
nikotynowy (i ewentualnie w cho-
robe podstawowa) mozna byloby
przejéé od razu do procedur redukeji
szk6d” — podsumowugje prof. Jerzy
Samochowiec.

Emilia Grzela

Na podstawie wyktadu wygtoszonego
podczas konferencji szkoleniowo-
-naukowej ,Farmakoterapia, psychoterapia
i rehabilitacja zaburzen afektywnych”,
ktéra odbyta sie 26-28 pazdziernika

w Krakowie.
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Sttuszczeniowa choroba watroby
jako problem interdyscyplinarny

Zaawansowanie widknienia watroby jest najwazniejszym czynnikiem rokowniczym u 0séb ze sttuszczeniowg chorobg watro-

by, niezaleznie od jej przyczyny. Skuteczne zahamowanie progresji widknienia, a zwtaszcza jego regresja chroni pacjenta przed
powaznymi powiktaniami, zwigzanymi nie tylko z przewlektg chorobg watroby i pogarszaniem sie funkcji tego narzadu, ale takze
z powiktaniami pozawatrobowymi, takimi jak: cukrzyca typu 2, choroby nowotworowe innych narzgddw, choroby uktadu krazenia,

przewlekta choroba nerek czy powiktania infekcyjne.

Sttuszezeniowa chorobe watroby, zwia-
zang z zaburzeniami metabolicznymi,
weze$niej nazywano niealkoholowa
sthuszczeniowa choroba watroby
(wcigz obowiazuje skrét angielskiej
nazwy nonalcoholic fatty liver disease,
NAFLD). Jej patogeneze oparto na
teorii tzw. wielu réwnoleglych uderzen,
na ktére sktadajg sie insulinoopor-
no$¢ i otylos¢ brzuszna oraz zwigzane

z nimi: ogdlnoustrojowy, przewlekly
proces zapalny o matym nasileniu
(obejmujacy takze tkanke thuszczowa),
atakze stres oksydacyjny. Towarzysza
im: zaburzenia wydzielania cytokin,
adipokin i hepatokin, uszkodzenie
bariery jelitowej z towarzyszaca dysbio-
za i translokacja bakteryjna, zaburzenia
wydzielania hormondw jelitowych oraz
czynniki genetyczne.

Glowne kryterium rokownicze
u chorych z NAFLD
Sttuszczeniowa choroba watroby
wystepuje u ok. 30 proc. ogdlnej popu-
lacji na $wiecie. Odsetki zapadalnosci
na NAFLD wahaja sie od 25 proc.
w Europie do 50 proc. w Ameryce
Potudniowej i niekt6rych krajach azja-
tyckich. Choroba ta obejmuje szerokie
spektrum zmian, poczawszy od pro-
stego stluszczenia, przez sttuszezenie
z zapaleniem, sttuszczenie z wiéknie-
niem, az po marsko$¢ watroby i raka
watrobowokomérkowego. Warto
zauwazy¢, ze NOWOtwor ten w prze-
biegu NAFLD moze rozwing¢ sie na
kazdym etapie choroby, niezaleznie od
obecnosci i zaawansowania wioknienia.
~Najpowazniejszym problemem
w sttuszczeniowej chorobie watroby
jest rozwdj i postep widknienia tego
narzadu. Stanowi ono podstawowe
kryterium rokownicze u tych chorych.
Od zaawansowania wioknienia watro-
by zalezy Smiertelno$¢ w tej grupie
pacjentéw — nie tylko z przyczyn
watrobowych, ale tez pozawatrobo-
wych. Zaawansowane wiGknienie
zwieksza ogélne ryzyko Smiertel-
nosci, a takze ryzyko $miertelnosci
zwigzane z wystapieniem chorob
sercowo-naczyniowych, niektérych
nowotwor6w oraz powiklan infekeyj-
nych. Infekcje dotycza gtéwnie drog
moczowych i uktadu oddechowego.
Niebezpieczenstwo ich wystgpienia
u chorych z zaawansowanym wiok-
nieniem lub marskoécia watroby
wzrasta trzynastokrotnie w porow-
naniu z pacjentami bez marskosci
watroby” — ttumaczy prof. dr hab. n.
med. Michat Kukla, specjalista choréb
wewnetrznych, gastroenterolog i hepa-
tolog z Kliniki Chor6b Wewnetrznych
i Geriatrii Collegium Medicum
Uniwersytetu Jagiellonskiego
oraz Zakladu Endoskopii Szpitala
Uniwersyteckiego w Krakowie.

Trudnos$ci diagnostyczne

Istotne dla rokowan pacjenta jest
rozpoznanie choroby na jej weze-
snym etapie. Ekspert przypomina, ze

wykonujac badania diagnostyczne,
nie nalezy sugerowac sie aktywnoscig
aminotransferazy alaninowej (ALT),
poniewaz prawidlowa wartos¢ nie
wyklucza zapalenia ani zaawansowa-
nego widknienia czy nawet marskoéci
w przebiegu sthuszczeniowej choroby
watroby. ,W zaleznoSci od punktu
odciecia dla prawidtowej aktywnosci
ALT, stwierdzamy, ze nawet 40 proc.
pacjentéw z zaawansowanym wiok-
nieniem ma prawidlowa aktywnos¢
tego enzymu” — przestrzega prof.
Kukla.

Zdaniem eksperta, pierwszym i naj-
bardziej skutecznym badaniem prze-
siewowym wydaje sie ultrasonografia
jamy brzuszne;j. ,Nalezy jednak pamie-
tac¢, ze badanie wykrywa sttuszczenie,
jezeli procesem jest objetych wiecej
niz 20-30 proc. hepatocytéw, co daje
dopiero obraz migzszu watroby o pod-
wyzszonej echogeniczno$ci. W zwigz-
ku z tym wykonujac takie badanie
nalezy pamieta¢ o ograniczeniach tej
metody, sprawiajacych, ze spora cze$¢
chorych zostaje przeoczona” — zwraca
uwage hepatolog.

Pomocne w diagnostyce tej choroby
jest jeszcze inne badanie — elasto-
grafia dynamiczna. ,Zasada dziatania
opiera sie tu na pomiarze szybkosci
rozchodzenia sie fali mechanicznej
w tkance watroby. Ocenia ona nie
tylko sztywnos¢, ktora przeklada sie
zaawansowanie wloknienia watroby,
ale réwniez okresla stopien thumienia
(atenuacji) fali, co jest SciSle zwigzane
z nasileniem sttuszczenia watroby.
Stworzenie algorytmu, obejmujacego
warto$¢ sztywnodci, stopien thumienia
fali i aktywnosci aminotransferazy
asparaginianowej (AST), pozwala
z duzym prawdopodobienstwem
wybra¢ pacjentow z istotnym ryzykiem
wystapienia niealkoholowego sthusz-
czeniowego zapalenia watroby (ang.
nonalcoholic steatohepatitis, NASH),
co jest czynnikiem ryzyka szybszej pro-
gresji choroby” — wyjasnia specjalista.

0d testu FIB-4 do hiopsji watroby

W praktyce lekarskiej najprostsze do
przeprowadzenia sg nieinwazyjne
metody oceny sttuszezenia i wioknienia
watroby. ,W warunkach funkcjono-
wania podstawowej opieki zdrowotnej
rekomendowanym testem diagno-
stycznym u chorych na NAFLD jest
FIB-4. Do jego zastosowania potrzebne
sg: znajomo$¢ wieku pacjenta, danych
dotyczacych aktywnos$ci ALT, AST oraz
liczby plytek krwi. Istnieja kalkulatory,
dostepne m.in. na stronie ptmr.info.pl,
ktére pozwalaja szybko dokonac obli-
czen” — informuje prof. Kukla.

Na podstawie uzyskanego wyniku
pagcjent moze zosta¢ zakwalifikowany
do grupy chorych z malym ryzykiem
lub z duzym ryzykiem zaawansowa-
nego widknienia. ,Ten drugi pacjent
powinien podlegac szybkiej dalszej
diagnostyce u specjalisty i ewentu-
alnemu leczeniu. Czasami jednak
zdarza sie, ze mamy problem z dia-
gnostyka tych pagjentéw i wymagana
jest pomoc patomorfologa. Musimy
wowczas wykonac biopsje watroby,
ktodra jest ztotym standardem pozwa-
lajacym zdiagnozowaé NASH. Aby
postawi¢ diagnoze NASH, w bioptacie
watroby musza by¢ obecne trzy cechy:
stluszezenie >5 proc. hepatocytow,
obecno$é hepatocytéw balonowatych
(baloniastych) i zapalenia $rodzrazi-
kowego. Do tego rozpoznania nie jest
potrzebne widknienie, mimo Ze jest
podstawowym elementem rokowni-
czym” — uzupehnia profesor.

Zagrozenie rozwojem

cukrzycy typu 2

Najistotniejszym predyktorem
zaawansowanego wioknienia watroby
w NAFLD jest cukrzyca. Prof. Kukla
wyjasnia, ze cukrzyca zwieksza ponad
18 razy ryzyko zaawansowanego wiok-
nienia watroby w omawianej grupie
chorych. ,W przypadku BMI powyzej
30 kg/m? ryzyko to jest zwigkszone
ponad dziewieciokrotnie” — dodaje.

+Zjednej strony, cukrzyca jest pod-
stawowym czynnikiem ryzyka wysta-
pienia NAFLD i rozwoju zaawanso-
wanego wioknienia. Z drugiej strony,
badania jasno wskazuja, ze rozwdj
inasilenie NAFLD zwieksza istotnie
ryzyko rozwoju cukrzycy. U pacjen-
téw z NAFLD wzrost aktywnosci
ALT o 6 jednostek zwigksza wzgled-
ne ryzyko rozwoju cukrzycy typu
2 0 16 proc. Ryzyko rozwoju cukrzycy
typu 2 u pacjentéw z NAFLD jest
0 2-5 razy wieksze w stosunku do
pacjentéw bez sthuszezenia” — uscisla
hepatolog.

Jednocze$nie thumaczy obustronna
zaleznoé¢ pomiedzy sthuszezeniem
icukrzyca. ,Z jednej strony, cukrzyca
zwieksza ryzyko rozwoju sthuszezenia.
Z drugiej, im szybciej narasta sthusz-
czenie watroby, tym wieksze ryzyko
rozwoju cukrzycy. Wynika z tego
wniosek, ze skrining w kierunku
cukrzycy typu 2 jest obowiazkowy
u pacjentéw ze sthuszezeniem watro-
by, a skrining w kierunku stluszczenia
jest réwniez obowigzkowy u pacjen-
tow z cukrzyca typu 2” — méwi prof.
Kukla.

Powiktania sercowo-naczyniowe
Sttuszczeniowa niealkoholowa choro-
ba watroby jest SciSle zwigzana z ryzy-
kiem incydentéw i zgonéw z powodu
chorob sercowo-naczyniowych (s-n).
Izolowane sttuszczenie watroby zwiek-
sza ryzyko wystepowania tych choréb.
Zagrozenie to dodatkowo wzrasta, jesli
dochodzi do rozwoju NASH i wiok-
nienia.

+Ryzyko incydentéw sercowo-
-naczyniowych jest dwukrotnie wiek-
sze u pacjentow z NAFLD w poréw-
naniu do pagjentéw bez sttuszczenia.
Wystapienie NASH zwieksza to
ryzyko 2,5 razy w stosunku do
pacjentéw z prostym stluszczeniem.
Smiertelnoé z powodu incyden-
tow s-n wzrasta ponad trzykrotnie
u pacjentéw z NAFLD i zaawanso-

FOT. ADOBE STOCK

wanym widknieniem, niezaleznie od
aktywnosci stanu zapalnego watroby.
Dodatkowo NAFLD wiaze sie z wiek-
szym ryzykiem zaburzen rytmu serca,
obecnosci zmian strukturalnych

i niewydolno$ci mie$nia sercowego.
Wida¢ zatem, ze wezesne wykrycie
stluszczenia watroby oraz zapobiega-
nie progresji do NASH i zaawanso-
wanego wioknienia zmniejsza ryzyko
powiklan s-n i zgonu z powodow
sercowo-naczyniowych w tej grupie
chorych” — podkresla ekspert.

Zbawienne efekty

redukcji masy ciata
Najskuteczniejsza metoda leczenia
NAFLD jest zmiana stylu zycia, obej-
mujaca redukcje masy ciala i aktyw-
nos¢ fizyczna. Aby osiagnaé poprawe
obrazu histopatologicznego watroby,
redukcja masy ciata powinna wyno-
si¢ przynajmniej 7 proc., a najlepiej
10 proc.

»Wiemy, ze u niekt6rych os6b
uzyskanie trwalego obnizenia masy
ciala jest niemozliwe. Szczegdlnie
w grupie chorych, ktérych BMI jest
powyzej 35 kg/m?, z dodatkowymi
obciazeniami metabolicznymi.

Z pomoca przychodzi tu chirurgia
bariatryczna, ktéra pozwala na
stala i znaczna redukeje masy ciata.
Widzimy, Ze utrzymanie obnizonej
masy ciala po leczeniu bariatrycz-
nym powoduje ustgpienie sttusz-
czenia u 2/3, zapalenia u 50 proc.,
obecnos$ci hepatocytéw baloniastych
u 3/4, a regresje lub ustapienie
wldknienia u 40 proc. pacjentéw”
— wskazuje prof. Kukla.

Szansa na zahamowanie

postepu wiéknienia

Stres oksydacyjny to ogniwo acza-
ce r6zne choroby watroby, w tym
niealkoholowa stluszczeniowa cho-
robe watroby i alkoholowa chorobe
watroby.

,Niedobdr naturalnych antyok-
sydantéw, szczegodlnie glutationu,
jak i aktywacja enzymow mikro-
somalnych, wytwarzanie wolnych
rodnikéw powodujg progresje cho-
roby. Stad wydaje sie, ze dziatanie
antyoksydacyjne tioproliny/tymona-
cyku u chorych na NAFLD w dawce
dobowej 600 mg przez 6 miesiecy
znamiennie obniza warto$¢ Fibro-
Test, co moze przetozy¢ sie na
zmniejszenie zasiegu wi6knienia.
Szesciomiesieczny okres leczenia tio-
prolina powoduje spadek aktywnosci
ALT i GGTP oraz stezenia alfa2-
-makroglobuliny i wzrost stezenia
apolipoproteiny Al, co przemawia
za regresja wioknienia i zmniejsze-
niem stopnia procesu zapalnego.
Hamowanie progresji wiéknienia
watroby u chorych z NAFLD przez
stosowanie tioproliny wymaga
potwierdzenia w przyszlych bada-
niach” — komentuje hepatolog.

Notowata Monika Rachtan
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Okreslenie postaci ZJN
utatwi wybor terapii dla pacjenta

Zespot jelita nadwrazliwego (ZJN) to jedno z najczestszych schorzen, a wsrdd jego pierwszych objawow jest bél brzucha.
Skuteczne leczenie tego zespotu obejmuje nie tylko terapie farmakologiczng, ale rowniez metody uwzgledniajgce zmiane stylu
zycia, w tym znaczng eliminacje stresu.

WyKkluczenie choréb organicznych
i wlasciwa ocena zglaszanych przez
pacjenta objawéw to najwazniejsze
elementy diagnostyki zespotu jelita
nadwrazliwego. O etapach diagno-
zowania przez lekarzy podstawowej
opieki zdrowotnej, a nastepnie lecze-
niu os6b skarzacych sie na bol brzu-
cha wywolany ZJN rozmawiali pod-
czas webinarium ,,Pulsu Medycyny”:
@ dr hab. n. med. Dorota Wasko-
-Czopnik, specjalistka choréb
wewnetrznych, gastroenterologii
idietetyki;
o lek. Mateusz Babicki, specjalista
medycyny rodzinnej.

Doktadny wywiad — zrodto
niezhednych informaciji

Podstawa komunikacji pacjenta

z lekarzem jest wywiad chorobowy.
Dr hab. Dorota Wasko-Czopnik
zauwaza, ze jesli lekarz potrafi
dobrze pokierowaé rozmowa z cho-
rym, to uzyska od niego wszystkie
niezbedne informacje dotyczace jego
stanu.

»Taki chory opowie nam o swoich
dolegliwosciach, a nawet podej-
rzeniach dotyczacych rozpoznania.
Naszym zadaniem jest nastepnie
przetozyé to wszystko, co powiedziat
nam pacjent, na konkretna diagnoze
izaordynowac leczenie. Nalezy jed-
nak zawsze zwrécié szczeg6lng uwage
na pewne elementy, ktdre mogg
naprowadzi¢ nas na okreslone objawy
alarmowe. Wskazujg nam one, czy
objaw, np. bdl brzucha, jest potencjal-
nie wynikiem choroby organicznej czy
zaburzen czynno$ciowych. Czasami
bardzo trudno to rozstrzygnaé, nawet
w badaniu fizykalnym, szczegdlnie
w przypadku takiego objawu, jak
bdl brzucha, ktérego pochodzenie
iréznorodnosc sa bardzo szerokie”

— méwi gastroenterolozka.

Lekarz musi pytaé

Ekspertka zaznacza, Ze przeprowa-
dzajac wywiad z pacjentem, lekarz
zawsze powinien zapytaé, kiedy
wystepuja dolegliwosci i jaki maja
charakter. Czy pacjent odczuwa bol
ciagly w okres§lonym miejscu, czy
béle w zmiennej lokalizacji?

,Bole ciagte, wystepujace zawsze
w tej samej lokalizacji, o tym samym
charakterze, sa, paradoksalnie, bar-
dziej niepokojace, niz te, ktdre sa
boélami przeszywajacymi, ktujacymi,
o zmiennej lokalizacji. Te ostatnie sa
dla pacjenta bardziej niepokojace,
ale tez bardziej dokuczliwe, jednak
sa to najczesciej bole czynnosciowe,
zZwigzane z przemieszczaniem sie
gazéw w jelicie, a zatem dla nas,
lekarzy, nie powinny by¢ alarmujace”
— wskazuje dr hab. Dorota Wasko-
-Czopnik.

Wedtug niej, takze pora wyste-
powania dolegliwoéci bélowych jest
istotna. ,Jesli bole wystepuja w nocy
iwybudzaja pacjenta ze snu, to tez
jest objaw niepokojacy. Natomiast
wszystkie bole, ktére sa zwigzane

z porannym przebudzeniem (pacjent
moé6wi: budze sie, otwieram oczy

i czuje bol brzucha), nie powinny
nas niepokoi¢, bo takze najprawdo-
podobniej sg to béle czynnoéciowe”
— mowi ekspertka.

Dodaje, ze jesli jednak lekarz
ma jakie$ watpliwosci, ,np. obawia
sie zespotu naktadania, ktérego
spektrum objawow jest bardzo
réznorodne i czesto ten sam objaw
wystepuje zaréwno w blahej jedno-
stce chorobowej, jak i w powaznej
chorobie organicznej, to zawsze
powinien poglebi¢ diagnostyke.
Moze nie od razu wykorzystujac
caly mozliwy panel diagnostyczny,
ale zaczynajac od prostych badan
laboratoryjnych czy ultrasonografii
badZ innych dostepnych metod,
coraz czeSciej obecnych takze
w gabinetach lekarzy pierwszego
kontaktu” — wyjasnia dr hab.
Dorota Wasko-Czopnik.

Co ogranicza diagnostyke w POZ
Na bdle brzucha skarzy sie istotna
cze$¢ pacjentéw zglaszajacych sie do
lekarzy podstawowej opieki zdro-
wotnej.

,Waznym zagadnieniem z per-
spektywy lekarza POZ w kontekscie
pacjenta zglaszajacego bdl brzucha
jest ustalenie, czy chodzi o sytuacje
nagla, ktora wymaga pilnego skiero-
wania do SOR i ewentualnie lecze-
nia szpitalnego. Czy raczej mowa
jest o sytuacji przewleklej i mozliwe
jest u chorego rozpoczecie wstepnej
diagnostyki i leczenia w ramach
gabinetu podstawowej opieki zdro-
wotnej” — opisuje sytuacje lek.
Mateusz Babicki.

W gabinecie lekarza rodzinnego
moze takze pojawic sie pacjent, ktéry
wymaga skierowania do poradni
specjalistycznej, ale nie potrzebuje
pilnego skierowania do oddziatu
gastroenterologicznego czy tez
szpitalnego oddziatu ratunkowego”
— przypomina lek. Mateusz Babicki.

Na pytanie, co sprawia mu naj-
wieksze problemy w diagnozowaniu

pacjent6w z bélami brzucha, lekarz
rodzinny odpowiada, ze w przy-
padku pacjentéw ze schorzeniami
przewleklymi ma nieco ograniczone
mozliwosci diagnostyczne.

,Badan ukierunkowanych na
diagnostyke jelitowo-zotadko-
wa nie mamy w POZ zbyt wielu.
Oczywiscie, posiadamy arsenal,
jakim jest gastroskopia, kolonosko-
pia, ale nie mam mozliwosci zlecania
badania stezenia kalprotektyny
w kale, ktéra jest bardzo istotna
w procesie diagnostycznym. Nie
mamy takze narzedzi diagnostycz-
nych umozliwiajacych diagnozowa-
nie zespotu SIBO w postaci testu
oddechowego, co stanowi znaczace
ograniczenie” — wymienia lek.
Mateusz Babicki.

Uwaza, ze waznym aspektem jest
takze podejscie samych pacjentow
do ich dolegliwosci. ,,Spotykamy np.
osoby, ktére lekcewaza dolegliwosci
izglaszaja sie do naszych gabinetéw
na p6znym etapie choroby, gdy
mamy ograniczone mozliwosci co
do odpowiedniej diagnostyki. Na
drugim biegunie sg pacjenci przy-
chodzacy z btahymi dolegliwosciami,
ktdore moga by¢ zwykla niestrawno-
$cig” — opowiada lekarz.

Wskazuje on takze, ze duzym
wyzwaniem w codziennej praktyce
sa osoby, ktore podejmuja proby
samoleczenia. ,Pacjenci czesto
mowia nam, ze sami przyjeli jakis
lek, bo np. polecita go im sasiadka
albo przyjmowat go inny cztonek
rodziny i zostalo p6t opakowania
tabletek, wiec postanowili je zasto-
sowacé. Pacjenci nie zdaja sobie
sprawy, ze to nieodpowiednie
samoleczenie moze jeszcze nasilaé
i pogorszy¢ ich stan kliniczny czy
tez przebieg choroby” — zaznacza
lekarz rodzinny.

Cztery postacie ZJN

Szacuje sie, ze nawet 20 proc.
spoleczenstwa moze mieé objawy
zespotu jelita nadwrazliwego. Dr
hab. Dorota Wasko-Czopnik wyja-

$nia, ze dla powodzenia terapii
bardzo istotne jest okreélenie, jaka
posta¢ ZJN ma chory.
4Rozr6zniamy 4 postacie zespotu
jelita nadwrazliwego: biegunkowa,
zaparciowa, mieszana i nieokres$lona.
To, ze zdiagnozujemy ktéras z nich
podczas jednej wizyty, weale nie
oznacza, ze owa posta¢ nie zmieni
sie za jaki$ czas. Stad bardzo wazne
jest, aby rozmawiaé z pacjentem
0 jego aktualnych dolegliwosciach,
pytac, czy ktdres z objawéw udato sie
wyciszy¢ i czy pojawily sie nowe, kt6-
rych dotychczas nie obserwowano”
— wskazuje specjalistka.

Postepowanie niefarmakologiczne:
zmiana nawykow zywieniowych
Gdy jest juz rozpoznana odpowied-
nia postaé zespotu jelita nadwrazli-
wego, kolejnym krokiem jest wdro-
zenie odpowiedniej terapii. Mozna
zastosowaé metody niefarmakolo-
giczne i farmakologiczne.

sTerapia niefarmakologiczna
jest dobrze znana lekarzom. Nasz
pacjent powinien zmieni¢ nawyki
zywieniowe, wykluczy¢ z diety okre-
$lone pokarmy, pi¢ wtasciwe iloSci
wody, zachowa¢ aktywnosc¢ fizyczna.
Zdaje sobie sprawe, ze trudno jest
nam za kazdym razem przypominaé
o tym pacjentom, bo sg to dla nas
sprawy oczywiste. Warto jednak to
robié, bo to, co dla nas wydaje sie
jasne, dla pacjentow nie zawsze takie
jest” — przypomina.

Sprawdzone leki

wyciszajace dolegliwosci

Dr hab. Dorota Wasko-Czopnik
kontynuuje: ,W zaleznosci od tego,
jaka postaé zespotu jelita nadwraz-
liwego rozpoznali$émy u pacjenta,
dobieramy wilasciwe leczenie farma-
kologiczne. W postaci biegunkowej
bardzo dobrze sprawdza sie w lecze-
niu mebeweryna. Ma ona dzialanie
przeciwbiegunkowe, zwieksza
wechlanianie zwrotne wody, ma
powierzchowne dzialanie znieczu-
lajace na btone Sluzowa, co w takim

bélu i dolegliwosciach trzewnych

u chorych biegunkowych, z wzdecia-
mi, rozpieraniem przynosi bardzo
dobre efekty. Mebeweryna takze
powoduje uformowanie perystaltyki,
jej wyciszenie, stad biegunki nie sa
juz tak nasilone” — wyjasnia gastro-
enterolozka.

Natomiast w przypadku postaci
zaparciowej zespotu jelita nadwrazli-
wego, jego podlozem jest nadmierny
skurez jelita. ,W tej postaci ZJN
takze leki rozkurczowe, takie jak
mebeweryna, bardzo dobrze si¢
sprawdzaja. Dzialaja one rozkurczo-
wo, rozluzniajaco, przywracajac pra-
widlowg perystaltyke jelit” — wska-
zuje specjalistka.

I dodaje: ,Takze w postaci mie-
szanej ZJN, w ktdrej naprzemiennie
wystepuja biegunki z zaparciami,
mozemy poleci¢ pacjentom mebe-
weryne. W ostatnich europejskich
wytycznych, dotyczacych zaburzen
czynnoS$ciowych przebiegajacych
z biegunka, kladzie si¢ nacisk na
stosowanie lekéw rozkurczowych, na
mebeweryne, a takze na wyciszenie
iuspokojenie pacjenta przez wla-
czenie lekow antydepresyjnych, aby
jednocze$nie wygasi¢ rowniez kom-
ponente autonomiczng’.

Korzystnym elementem terapii
sa leki, ktére mozna dotaczy¢ do
dotychcezasowego leczenia. ,Mam tu
na mysli alweryne czy drotaweryne,
ktdre dotaczamy systematycznie albo
doraznie, w zaleznosci od tego, jakie
dolegliwosci zglasza pacjent, jak
dhugo sie utrzymuja, czy wymagaja
bardziej intensywnego dziatania
— wyjasnia ekspertka.

Z uwagi na to, ze zespot jelita nad-
wrazliwego jest chorobg przewlekla,
wdrozone leczenie nie dziala natych-
miast. Gastroenterolog przypomina,
ze zawsze nalezy uprzedzi¢ pacjenta
o tym fakcie i poprosi¢ go o cierpli-
wos¢ oraz stosowanie sie do zalecen
lekarskich.

Monika Rachtan

Na podstawie programu,
ktérego partnerem byta firma Viatris.
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Farmakoterapia zaburzen psychicznych u dzieci
i mtodziezy — mozliwosci i ograniczenia

Czestos¢ wystepowania choroby afektywnej dwubiegunowej w populacji dziecieco-mtodziezowej szacuje sie na ok. 1-2 proc.
Prawidtowe postawienie diagnozy zaburzen afektywnych u pacjentéw ponizej 18. roku zycia oraz wigczenie skutecznego, bez-
piecznego leczenia nadal nastrecza jednak specjalistom pewnych trudnosci.

W $rodowisku psychiatréw panuje
zgoda co do tego, ze zaburzenia afek-
tywne dwubiegunowe swdj poczatek
biora w okresie adolescencji. To istot-
na zmiana, poniewaz w przesziosci
psychiatrzy stali na stanowisku, ze
zaburzenia z tej grupy zaczynaja sie
rozwijac dopiero u oséb dorostych.
60 proc. 0sob z diagnoza choroby
afektywnej dwubiegunowej deklaru-
je, ze pierwsze objawy manifestowaly
sie w ich przypadku przed 20. rokiem
zycia. Czesto$¢ wystepowania ChAD
u dzieci i mlodziezy szacuje sie na ok.
1-2 proc., cho¢ warto zdawac sobie
sprawe z tego, ze moga to nie by¢
dane do konica aktualne. Na stalym
poziomie szacuje sie wystepowanie
w populacji dziecieco-miodziezowej
schizofrenii o wezesnym poczatku:

to 1 proc.

,Nawet 70 proc. osob dorostych
cierpiacych na zaburzenia dwubie-
gunowe potwierdza, ze w okresie
dzieciecym wystepowaly u nich
réwniez objawy charakterystyczne
dla zespotu nadpobudliwosci psy-
choruchowej z deficytem uwagi, czyli
ADHD. Nie obserwujemy jednak
tego trendu w sytuacji odwrotnej.
Badania potwierdzajg, ze ok. 20 do
30 proc. pacjentéw manifestujacych
objawy ADHD moze by¢ zagrozo-
nych rozwojem zaburzen afektyw-
nych bez kreski pomiedzy afektyw-
nych a dwubiegunowych” — moéwi
prof. dr hab. n. med. Malgorzata
Janas-Kozik, kierownik Katedry
i Oddziatu Klinicznego Psychiatrii
i Psychoterapii Wieku Rozwojowego
Slaskiego Uniwersytetu Medycznego
w Katowicach, pelnomocnik mini-
stra zdrowia ds. reformy psychiatrii
dzieci i mlodziezy.

Choroba afektywna dwubiegunowa
u dziecka — na czym polega
jej odmiennosé?
Diagnoza i adekwatne do rozpoznania
dobranie postepowania terapeutyczne-
go w populacji dziecieco-mlodziezowej
nadal nastrecza psychiatrom wielu
probleméw. W jakich przypadkach
nalezy postawi¢ rozpoznanie zaburzen
osobowosci, a kiedy ukierunkowaé
diagnostyke na zaburzenia afektywne?
Jak zwraca uwage prof. Janas-Kozik,
prawidlowe postawienie rozpoznania
trwa nawet ok. 10 lat od momentu
pojawienia sie pierwszych objawow.
Wiekszoé¢ dzieci i miodziezy z ChAD
otrzymuje leczenie adekwatne do
wspotwystepujacych zaburzen zamiast
choroby afektywnej dwubiegunowe;.
,W polskich realiach pacjent
otrzymuje odpowiednie leczenie
irozpoczyna proces terapeutyczny,
jesli sprzyja mu szczescie i trafi na
do$wiadczonego lekarza. Wielu
pacjentéw trafia, niestety, np. do
miodziezowego osrodka socjo-
terapeutycznego lub placowki
wychowawczej z ogdlnikowa
diagnoza zaburzen zachowani
— wskazuje prof. Janas-Kozik.
Jakie beda zasadnicze odmien-
nosci w zakresie przebiegu ChAD
u dorostych i dzieci? Réznice te obej-
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muja miedzy innymi czesto$¢ wyste-
powania objawéw kardynalnych i ich
role w prawidtowej diagnozie. Chodzi
tu np. 0 wzmozony nastrdj i wielko-
$ciowosé, ktdre u dzieci i adolescen-
tow wystepuja jedynie odpowiednio
u 641 57 proc. Nie beda to wiec
symptomy wystepujace bezwzglednie
w kazdym przypadku.

,Odmienne bedzie takze znaczenie
drazliwego nastroju jako objawu.
Drazliwo$¢ wystepuje u ponad
77 proc. dzieci z diagnoza ChAD,
zwlaszcza w przebiegu epizodu mania-
kalnego. Bywa to objaw naduzywany
w diagnostyce zaburzen psychicznych
u dzieci i mlodziezy. Nie wystepuje
jedynie w przebiegu epizodu mania-
kalnego, moze sie réwniez manifesto-
wac podczas epizodu depresyjnego.
W przypadku dzieci nie jest takze
konieczne wystapienie jasno zazna-
czonych epizodéw depresji i manii,
zwlaszcza jesli zachodzg duze trudno-
$ci w jasnym rozdziale konkretnych
epizodéw przy szybkiej zmianie faz
u dziecka lub adolescenta. Co wiecej,
w nowej klasyfikacji ICD-11 wyodreb-
niono epizody depresyjne i maniakal-
ne o charakterze mieszanym” — doda-
je prof. Janas-Kozik.

Ponadto wielu autor6w w angloje-
zycznej literaturze zwraca uwage na
to, Ze epizody mieszane w populacji
dziecieco-mlodziezowej moga trwaé
nawet okoto 2 lat. Dla prawidtowego
rozréznienia zaburzen depresyjnych

W polskich
realiach
pacjent otrzy-
muje odpowied-
nie leczenie
irozpoczyna
proces terapeu-
tyczny, jesli
sprzyja mu
szczescie i trafi
na doswiadczo-
= nego lekarza.

Wl

‘E prof. Matgorzata
& Janas-Kozik

od afektywnych istotny bedzie sze-
roko i prawidtowo zebrany wywiad.
Psychiatra powinien szczeg6lowo
dopytac o historie zaburzen psy-
chicznych i niewyjasnionych zgonéw
w rodzinie, zaburzenia snu u dziecka
lub adolescenta.

Leczenie zaburzei afektywnych
dwubiegunowych u dzieci

i miodziezy

Prof. Malgorzata Janas-Kozik pod-
kresla, ze farmakoterapia w przebiegu
zaburzen afektywnych dwubieguno-
wych jest bezwzglednie koniecznym
warunkiem skutecznoéci postepowa-
nia terapeutycznego.

»Warunkiem wigczenia leczenia
farmakologicznego pozostaje pra-
widlowa diagnoza. Jesli liczba rdl
spotecznych, z ktorych wypada miody
czlowiek jest coraz wieksza, a dzialania
psychoterapeutyczne nie przynosza
efektu, zdecydowanie warto rozwa-
zy¢ diagnostyke ukierunkowana na
zaburzenia afektywne dwubiegunowe’
— podkresla prof. Janas-Kozik.

Jak mé6wi ekspertka, ostatnie lata
to zmiana roli kwasu walproinowego
(WPA) w leczeniu zaburzen afektyw-
nych dwubiegunowych. W 2018 r.
opublikowano nowe wytyczne NICE,
zgodnie z ktérymi kwas walproinowy
nie jest juz rekomendowany w popula-
¢ji rozwojowej, szezegblnie w przypad-
ku dziewczynek. W przebiegu ostrych
epizodéw maniakalnych, hipomania-
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kalnych lub mieszanych jego wlacze-
nie jest zalecane jako leczenie II rzutu
tylko w sytuacji, gdy dotaczenie litu
okazalo sie nieskuteczne lub istnieja
do niego przeciwwskazania.

Zazywanie kwasu walproinowego
w okresie ciazy wiaze sie z bardzo
wysokim ryzykiem wad rozwojowych
u ptodu. Tymezasem w przypadku
dziewczat z zaburzeniami afektyw-
nymi dwubiegunowymi nalezy liczy¢
sie z tym, ze wysoce prawdopodobne
pozostaje to, ze pacjentka podejmie
ryzykowne zachowania seksualne”

— mo6wi prof. Janas-Kozik.

Zgodnie z wytycznymi schemat
farmakoterapii ostrych epizodéw
maniakalnych, hipomaniakalnych lub
mieszanych powinien obejmowacé:

1. Neuroleptyk atypowy;

2. Przy nieskutecznosci zmiana na
inny neuroleptyk;

3. Przy nieskutecznoéci dodanie

litu lub w razie przeciwwskazan

kwasu walproinowego;

4. Przy nieskutecznoéci litu zmiana na
kwas walproinowy.

»Nalezy przy tym pamietac, ze
o braku skutecznosci leczenia neuro-
leptykami mozemy méwié tylko wow-
czas, gdy siegneliémy po odpowiednio
wysoka dawke, a terapia trwata odpo-
wiednio dtugo. Bledem w sztuce bedzie
zmiana leku, jesli nie zostata weze$niej
zastosowana optymalizacja dawki,
lub leczenie z wykorzystaniem kilku
réznych dawek neuroleptykéw poda-
wanych w nieoptymalnych dawkach”
— podkresla prof. Janas-Kozik.

W przebiegu ostrych epizodow
depresyjnych nie nalezy wiaczac
wylacznie lekéw przeciwdepresyjnych.
Jesli pacjent z epizodem depresji
w przebiegu ChAD byt w trakcie lecze-
nia WPA w ramach terapii podtrzy-
mujacej, nalezy skorygowaé dawke do
osiagniecia poziomu terapeutycznego,
anastepnie, w razie utrzymywania sie
objawéw, dotaczyé olanzaping + fluok-
setyne lub kwetiapine.

wLeczenie podtrzymujace powinno
trwac od roku do dwdch lat. Jego celem
jest uzyskanie mozliwie jak najnizszej
dawki, a nie catkowite odstawienie
farmakoterapii po 2-3 miesigcach.

W przebiegu leczenia podtrzymujacego
WPA mozna zastosowaé wylacznie

w przypadku nietolerangji litu lub
niezadowalajacych efektéw Klinicznych
jako leczenie IT rzutu. Ewentualnie
zastosowanie WPA bedzie dopusz-
czalne w terapii podtrzymujacej, jezeli
byt to lek, ktérym opanowano epizod
depresji/manii i pacjent wyrazi taka
wole” — méwi prof. Janas-Kozik.

Bezpieczenistwo i skuteczno$é lecze-
nia z wykorzystaniem WPA nalezy
monitorowac za pomoca wykonywania
oznaczania stezenia kwasu walproino-
wego we krwi.

W zapobieganiu nawrotom epizo-
dow afektywnych w leczeniu dzieci
imtodziezy z ChAD stwierdzono
skuteczno$é¢ w odniesieniu do litu, wal-
proinianéw, aripiprazolu, ziprasidonu,
asenapiny i lamotryginy, przy czym,
jak zaznacza prof. Janas-Kozik, nadal
potrzebne sa dalsze badania w tym

zakresie. Atypowe leki przeciwpsy-
chotyczne, mimo dobrej skutecznosci,
powoduja u miodych os6b wiecej zabu-
rzen metabolicznych niz leki normoty-
miczne i I generacji.

,Ich wlaczeniu powinna zatem
towarzyszy¢ edukacja zdrowotna
z zakresu stylu zycia, zdrowej diety
iznaczenia aktywnoci fizycznej. Co
wiecej, wszystkie atypowe neurolepty-
ki w mniejszym lub wiekszym stopniu
wydhuzaja odcinek QT. Na poczatku
leczenia bezwzglednie konieczne jest
wiec wykonanie EKG z oceng odcinka
QT. Po wlaczeniu leku badanie nalezy
wywiad potwierdzi dodatkowe obcia-
zenie kardiologiczne” — wskazuje
prof. Janas-Kozik.

Gorsze wyniki leczenia zespotéw
maniakalnych lub mieszanych w popu-
lagji pediatrycznej zwigzane sa ze
wspOtwystepowaniem ADHD i zabu-
rzen zachowania, a takze wiekszym
wyj$ciowym nasileniem tych zespotow.

Rola arypiprazolu w leczeniu ChAD

u dzieci i miodziezy

Arypiprazol nalezy do neuroleptykéw
atypowych, grupy najczesciej stosowa-
nych lekéw przeciwpsychotycznych

w terapii psychoz wérdd populacji
dzieciecej. W Polsce lek jest zareje-
strowany w terapii schizofrenii u os6b
w wieku powyzej 15 lat oraz epizodow
maniakalnych o nasileniu umiarkowa-
nym do ciezkiego w przebiegu zabu-
rzenia afektywnego dwubiegunowego
typu I u miodziezy w wieku powyzej
13 roku zycia trwajacym do 12 tygodni.
Lek w obu wskazaniach jest objety
refundacja.

~Pacjenci czesto wybieraja arypi-
prazol, poniewaz jego wlaczenie nie
wigze sie ze wzrostem masy ciata.
Zastosowanie kwetiapiny poczatkowo
moze powodowaé niewielki przyrost
masy ciata, ale przy normalizacji nastro-
ju, masa ciata zwykle sie wyréwnuje.
Uzasadnieniem do wlaczenia u dzieci
imlodziezy selektywnych neurolepty-
koéw sa istotne odmiennosci farmako-
kinetyki wieku rozwojowego, takie jak:
szybsza absorpcja, wieksza przepusz-
czalnoé¢ bariery krew-moézg, szybszy
metabolizm, ostabienie efektywnosci na
skutek wptywu hormonéw plciowych
czy zmniejszenie wydalania przez nerki”
— méwi prof. Janas-Kozik.

Innym nowym lekiem przeciwpsy-
chotycznym stosowanym w leczeniu
pacjentéw ponizej 18 roku zycia jest
lurazydon. W Polsce jest zarejestro-
wany wylacznie w terapii schizo-
frenii u 0s6b powyzej 13 roku zycia.
Amerykanska Akademia Zywnosci
i Lekow przyznata lurazydonowi reje-
stracje rowniez w leczeniu epizodéw
depresyjnych w przebiegu ChAD
u 0s6b powyzej 10 roku zycia w sche-
macie monoterapii lub w potaczeniu
z litem/walproinianem.

Emilia Grzela

Na podstawie wyktadu wygtoszonego
podczas konferencji szkoleniowo-
-naukowej ,Farmakoterapia, psychoterapia
i rehabilitacja zaburzen afektywnych”,
ktéra odbyta sie 26-28 pazdziernika

w Krakowie.
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Radca prawny Marcin Andrzejewicz, specjalizujgcy sie w
zagadnieniach prawa medycznego i prawa procesowego. W swojej
praktyce skupia sie przede wszystkim na reprezentacji stron w
procesach karnych, cywilnych i dyscyplinarnych. Prezentowany cykl

publikacji jest wiec oparty na doswiadczeniach zdobywanych na

salach sagdéw powszechnych i lekarskich.

Marihuana medyczna jako

przedmiot dziatalnosci

przedsiebiorcy

Co jaki$ czas pojawiajg sie

w prasie artykuty o zastoso-
waniu medycznej marihuany

w leczeniu roznych jednostek
chorobowych i dolegliwosci.
Przekazywane s tez informa-
cje o planowanych zmianach

w przepisach albo pracach nad
ustawami. A jakie regulacje obo-
wigzujg w przypadku checi pod-
jecia dziatalnosci gospodarcze;j,
polegajacej na wprowadzaniu do
obrotu medycznej marihuany?

Taka dziatalnosc jest jak najbardziej
mozliwa, cho¢ podobnie jak lecznicza,
jest dziatalnoscia regulowang. I zde-
cydowanie wiecej formalnosci oraz
oficjalnych zezwolen nalezy uzyskac,
zeby moc taka dziatalnos¢ prowadzic.

Surowiec farmaceutyczny do
wytwarzania lekéw recepturowych
Medyczna marihuana to formalnie
ziele konopi innych niz widkniste
oraz wyciagi, nalewki farmaceutycz-
ne, a takze wszystkie inne wyciagi

z konopi innych niz wtékniste, ktore
stanowig $rodki odurzajace grupy
I-N. Srodki odurzajace, substancje
psychotropowe, nowe substancje
psychoaktywne lub ich preparaty
oraz prekursory kategorii 1. moze
posiadaé wylgcznie przedsiebior-
ca, jednostka organizacyjna lub
osoba fizyczna uprawniona do tego
na podstawie przepiséw ustawy.
Przedsiebiorca musi posiadaé¢

wiec co najmniej jedno z zezwolen
wydawanych na podstawie ustawy
o przeciwdziataniu narkomanii.

W mysl ustawy, ziele konopi
innych niz wldkniste oraz wyciagi,
nalewki farmaceutyczne, a takze
wszystkie inne wyciagi z konopi
innych niz wldkniste oraz zywi-
ca z tych konopi moga stanowi¢
surowiec farmaceutyczny, prze-
znaczony do sporzadzania lekéw
recepturowych. Oczywiscie, po
uzyskaniu pozwolenia na dopusz-
czenie do obrotu, wydanego
przez prezesa Urzedu Rejestracji
Produktéw Leczniczych, Wyrobéw

Medycznych i Produktow
Biobdjczych (URPL).

Uzyskanie przez podmiot odpo-
wiedzialny wyzej wskazanego
pozwolenia nie prowadzi do utraty
przez ziele konopi statusu $rodka
odurzajacego grupy I-N. Po uzy-
skaniu pozwolenia na dopuszczenie
do obrotu ziele konopi nadal jest
srodkiem odurzajacym, z ta jednak
r6znica, ze moze stanowic surowiec
farmaceutyczny, z ktdrego beda
wytwarzane leki recepturowe.
Kwestia ta ma kluczowe znaczenie
przy ustaleniu zakresu koniecznych
do uzyskania zezwolen — w zalez-
nosci od planowanego zakresu pro-
wadzonej dzialalnosci.

Obrot hurtowy zielem konopi

1. Najprostszym formalnie i organi-
zacyjnie biznesem jest prowadzenie
dziatalno$ci gospodarczej, polegaja-
cej na obrocie hurtowym gotowym
produktem, j. zielem konopi innych
niz widkniste, ktore posiadaja juz
pozwolenie na dopuszczenie do
obrotu, wydane przez prezesa URPL.
Sprzedaz do aptek dopuszczonego
do obrotu surowca farmaceutyczne-
go w postaci ziela konopi wymaga
ponadto uzyskania zezwolenia glow-
nego inspektora farmaceutycznego
(GIF) na obrét hurtowy srodkami
odurzajacymi. GIF wydaje decyzje
zezwalajaca na podjecie dziatalno$ci
gospodarczej w zakresie obrotu hur-
towego Srodkami odurzajacymi, jezeli
wnioskujacy spelnia warunki wyni-
kajace z przepis6w ustawy. Przede

wszystkim wiec przedsiebiorca musi

spelniaé nastepujace kryteria:

1) posiadaé procedury obejmujace
zapewnienie ciggtosci dziatania,
podzial obowiazkow i ustanawianie
zastepstw oraz system kontroli
dotyczacy zakresu prowadzonej
dziatalnosci;

2) zatrudniac osobe odpowiedzialng
za nadzor nad obrotem $rodka-

mi odurzajgcymi, ktdra posiada
tytul zawodowy magistra, magi-
stra inzyniera lub réwnorzedny,
uzyskany w wyniku ukonczenia
studiow wyzszych zwiazanych

z ksztalceniem w zakresie: anality-
ki medycznej, biologii, biotechno-
logii, chemii, farmacji, medycyny
lub weterynarii;

3) posiadaé system zabezpieczenia
pomieszczen, w ktorych sa prze-
chowywane Srodki odurzajace lub
substancje psychotropowe, przed
dostepem 0s6b nieupowaznionych;

4) przechowywa¢ Srodki odurzajace
grup I-N, II-N i IV-N lub sub-
stancje psychotropowe w sposéb
zabezpieczajacy przed kradzieza
lub dostepem o0séb nieupowaznio-
nych, w odrebnych pomieszcze-

niach wyposazonych w instalacje
alarmowg oraz w drzwi o odpo-
wiedniej konstrukgji, zamykane
co najmniej na dwa zamki, oraz
okna zabezpieczone przed wia-
maniem albo w zamknietych
metalowych szafach, lodéwkach
lub kasetach, przymocowanych
w sposéb trwaly do écian lub pod-
togi pomieszczenia;

5) posiadaé ewidencje przychodu
irozchodu $rodkéw odurzajacych
lub substancji psychotropowych;

6) prowadzi¢ dokumentacje doty-
czaca przechowywania i zabezpie-
czania Srodkéw odurzajacych lub
substancji psychotropowych.

Sprowadzanie surowca do Polski
Jezeli jednak przedsiebiorca chcial-
by nabywaé surowiec w jednym

z panstw cztonkowskich UE i spro-

wadzac¢ go do Polski, konieczne

bedzie uzyskanie zezwolenia na
wewngtrzwspoilnotowe nabycie
srodkéw odurzajacych z terytorium,
np. Republiki Federalnej Niemiec.

Zgodnie z przepisami, przywoz lub

wewngtrzwspoilnotowe nabycie

srodkéw odurzajacych lub substancji
psychotropowych (wszystkich) moze
nastapi¢ dopiero wtedy, gdy upraw-
niony przedsiebiorca uzyska dla kaz-
dej przesytki przywozonej do naszego
kraju dwa dokumenty:

1) pozwolenie gléwnego inspektora
farmaceutycznego na przywoéz albo
wewnatrzwspolnotowe nabycie;

2) pozwolenie na wywoz lub
wewnatrzwspolnotowa dostawe
wydane przez whasciwe wladze
kraju wywozu.

Wytwarzanie produktu leczniczego
ijego dystrybucja

II. Moze tez byé tak, ze przedsiebior-
ca ma zamiar dziata¢ szerzej, czyli
podejmowaé dziatalno$¢ gospodarcza
polegajaca na wytwarzaniu surowca
farmaceutycznego z ziela konopi

innych niz wikniste oraz jego dystry-
bugji. W tym wariancie przedsiebiorca
jest obowigzany do uzyskania wiekszej
liczby zezwolen oraz spelnienia znacz-
nie bardziej restrykeyjnych wyma-
gan, poniewaz staje sie jednoczeSnie
wytworeg surowca.

Musi wiec uzyskac pozwolenie na
podjecie dziatalnosci gospodarczej
w zakresie wytwarzania produktu
leczniczego. Po uzyskaniu zezwolenia
na wytwarzanie produktéw leczni-
czych nalezy ztozy¢ wniosek o wydanie
zezwolenia odnosnie do wytwarzania,
przetwarzania, przerabiania, przywozu
lub dystrybugji $rodkéw odurzajacych
lub substancji psychotropowych.

W zwiagzku z tym, ze ziele konopi
bedzie musialo zostaé sprowadzone
na terytorium RP z innego panstwa,
konieczne bedzie uzyskanie zezwole-
nia na przywoz lub wewnatrzwspol-
notowe nabycie Srodkéw odurzaja-
cych. W Polsce nie mozna bowiem
legalnie uprawia¢ konopi. Kolejnym
krokiem bedzie uzyskanie pozwole-
nia prezesa URPL na dopuszczenie
do obrotu.

Cho¢ procedury te i formalizmy
wydaja sie bardzo skomplikowane,
odpowiednie doradztwo do racjonal-
nych planéw biznesowych pozwala na
prowadzenie tej dziatalnosci z powo-
dzeniem. Jednak przedsiebiorcy
zajmujacy sie medyczna marihuang
podlegaja specjalnym wymogom
inadzorowi, dlatego przez caly okres
prowadzenia dziatalnosci nalezy utrzy-
mywaé wysoki standard biznesowy.
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Marcin Andrzejewicz
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Spacer po Powazkach Wojskowych

Zyja w pamieci, proszao westchnieni

Podczas spaceru historycznego po Cmentarzu Wojskowym na Powgzkach w Warszawie, zorganizowanego przez ,Puls
Medycyny” 12 listopada, zaproszeni goscie przypomnieli niezwykte osiggniecia spoczywajgcych tu pionieréw polskiej medy-
cyny. O zyciu i pracy zastuzonych kardiologow, chirurgdw, patologdw, okulistdw czy dermatolog6éw opowiadali: dr Adam
Tyszkiewicz oraz prof. Krzysztof J. Filipiak. W wydarzeniu wzieto udziat kilkadziesigt 0sob.

Po miejscach wiecznego spoczynku wybitnych przedstawicieli — rozpoczal, witajac zgromadzonych spacerowiczéw, prof. dr Grzybowskiego, dermatologéw Mariana Grzybowskiego
$wiata medycyny oprowadzili: dr Adam Tyszkiewicz, historyk hab. n. med. Krzysztof J. Filipiak, rektor Uczelni Medycznej im. i Stefanii Jablonskiej, neurolog Ireny Hausmanowej-
sztuki i varsavianista, oraz prof. Krzysztof J. Filipiak, rektor Marii Sktodowskiej-Curie (UM MSC) w Warszawie, ktora obje-  -Petrusewicz, histologa Juliusza Zweibauma, farma-
Uczelni Medycznej im. Marii Sktodowskiej-Curie. fa patronat merytoryczny nad wydarzeniem. ceuty Stanistawa Binieckiego, embriologa Mieczystawa
W 2021 r. bylismy na Cmentarzu Zydowskim, w 2022 — na Podczas spaceru dr Tyszkiewicz oraz prof. Filipiak przy- Konopackiego, kardiologa Zdzistawa Askanasa oraz wielu
Starych Powazkach, w tym roku czas na Powazki Wojskowe...”  blizyli sylwetki m.in.: anatoméw Edwarda Lotha i Jozefa innych. Partnerem wydarzenia byla firma Pierre Fabre.

-
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W spacerze wzieto udziat kilkadziesiat os6b, m.in.: lekarze, studenci medycyny, pasjonaci historii.

- f & u e
Przy grobie prof. Romualda Debskiego. ,,To byt prawdziwy lekarz kobiet” — powie- Powazki Wojskowe sa miejscem spoczynku wielu wybitnych Polakéw.
dziat prof. Krzysztof J. Filipiak, przyblizajgc sylwetke ginekologa.
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prof. dr hab. n. med. Matgorzata Janas-Kozik, kierownik Katedry i Oddziatu Klinicznego
Psychiatrii i Psychoterapii Wieku Rozwojowego Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

Klinika > 35

OSTRZEJ, ALE BEZ SKALPELA Marek Stankiewicz

KuRZ BITEWNY I RESZTKI WYBORCZYCH KON-
FETTI JUZ DAWNO OPADLY, A TYMCZASEM
GELOWA PANSTWA ZABAWIEA SIE Z NAMI

W ALGEBRAICZNY SOFIZMAT STULECIA. Czy dwa
razy dwa naprawde jest cztery? A dokladniej, czy

248 to jest to samo co 194. Sofizmaty to zwodnicze
,dowody” matematyczne, pozornie poprawne, lecz
faktycznie btedne, zawierajace wprowadzony btad
logiczny. Ale tym razem autorem tego rebusu jest
raczej chorek zachrypnietych sopranistéw, ktoremu

z dnia na dzien zdarza sie falszywie zabuczeé na wspo-
mnienie pozegnania z niewdzieczng im publiczno$cia.

0 ZDROWIU PUBLICZNYM — WCIAZ BEZ
SWIETLISTEJ WIZJI NA SZCZYTACH PRZYSZLEJ
KOALICJI NORMALNOSCI. ,Chcemy, podniesiemy,
zniesiemy, wprowadzimy, zapewnimy, zwiekszymy,
rozszerzymy i dotozymy wszelkich staran” to retoryka
ifrazeologia rodem z aktualnej umowy koalicyj-
nej nowych wlodarzy RP. To jest jezyk z katalogu
poboznych zyczen. Do realizacji kazdego konkretu,
procz zgrabnej narracji, trzeba dotozy¢ wybitnych
ludzi z kompetencjami, ciekawymi pomystami
iinnowacyjnoscia, a nade wszystko uczci-
wych i konsekwentnych. Bo tego wlasnie
zabraklo w ostatniej dekadzie. No i pienie-
dzy, pieniedzy i jeszcze raz pieniedzy. Bo
bez nich zdecydowana poprawa jako$ci
i dostepnosci systemu ochrony zdrowia
moze okazac sie tylko gorzkim wspo-
mnieniem.

NIE OCZEKIWALEM

ANI NOWEJ EWANGELII,

ANI PRECYZYJNEJ INSTRUK-
CJI O0BSLUGI WALKA DO CIA-
STA. Nie czepiam sie ogélnikow,
ale przestrzegam. Bo czy tak wiele
potrzeba do rozrzedzenia cienia
szezytow gor wyrostego magiczna
reka zbawcow narodu?

ZGADZAM SIE, ZE NAJPIERW

Z POTEZNEJ KOLEJKI PORZAD-
KOW PO DOBREJ ZMIANIE TRZEBA
PRZEDE WSZYSTKIM WYPROWA-
DZIC NA CZ0:0 POLSKA SZKOLE,
weigz jeszceze wiernych acz sponiewie-
ranych i systematycznie odzieranych
z marzen nauczycieli oraz bezczelna
indoktrynacje naszych dzieci
iwnukéw przez cwaniak6w i roz-
maitej masci czarodziejéw dusz.

ostry cien

TYMCZASEM TZW. POLSKA SEUZBA ZDROWIA
JEST NICZYM TUWIMOWSKA LOKOMOTYWA:
Lciezka, ogromna i pot z niej splywa, ....za§ w trzecim
wagonie (od ponad 30 lat — przyp. MS) siedzg gruba-
sy, siedza i jedza ttuste kietbasy”.

TYLE TYLKO, ZE DZISIEJSI PACJENCI WSTRZY-
MUJA ODDECH I ZA ZACISNIETYMI SZCZEKAMI
SKRYWAJA PRZEKLENSTWA NA MYSL O TER-
MINIE KOLEJNEJ WIZYTY U SPECJALISTY ZA
DZIESIEC MIESIECY LUB KONIECZNEJ OPERACJI
JESZCZE POZNIEJ. Kto ma jeszcze w poniczosze te
skromne trzysta zlotych, tego specjalista przyjmie
nawet jutro w dowolnym miejscu w kraju i uzgod-
nionym czasie. O dziwo, to ten sam pan doktor, na
ktérego spotkanie trzeba w panstwowej przychod-
ni NFZ poczekac¢ niemal rok. Chyba na naszych
oczach prawo tu wlasnie rozjechalo sie ze sprawie-
dliwo$cia, a nieprzyzwoito$¢ i pospolity spryt
staly sie recepta na sukces, rowniez juz
w szeregach najmlodszego pokole-
nia lekarzy.

DOSZ:i.0 DO PARADOKSTU,
BOWIEM SAMA MEDYCY-
NA MA SIE DZIS ZNACZ-

NIE LEPIEJ NIZ JEJ POD-

OPIECZNI. Poziom kadr
medycznych i wyposazenie
ich warsztatu pracy juz
dawno przestaty koja-

rzy¢ sie z dziadostwem
rodem z komuny i budzié
przerazenie standardéw
$wiatowych. Polskie
szpitale, réwniez te
powiatowe, w ostatnim
¢wieréwieczu uzbrojono
po zeby w aparature naj-
nowszych technologii, tony jedno-
razowego sprzetu, sztuczne nerki dla
wymagajacych... S tam przeszczepy
narzadow, liczone w dziesiatki tysiecy,
sa systemy informatyczne i recepty
na haslo, a takze nowoczesne karetki,

w ktdrych ratuje sie ludzkie istnienia,
anie tylko, z dusza na ramieniu,
ledwo dowozi sie do najblizsze-
go szpitala.

ALE TO WCIAZ ZA MALO, BO TEJ
POPRAWY, OSIAGNIETEJ DZIEKI

FOT. ARCHIWUM

y 4
GIGANTYCZNYM FUNDUSZOM BUDZETOWYM,
NIE ODCZUWAJA ANI NIE DOCENIAJA MILIONY
PRZEWLEKLE CHORYCH LUDZI. Budzac sie wcze-
snym rankiem z lekiem, marzy im sie znéw archetyp
wiejskiej/gminnej stuzby zdrowia, gdzie o$rodek zdro-
wia, z osiadlym w nim od 30 lat lekarzem, z powodu
swej urzedowej od godziny 18:00 niedostepnosci, nie
doprowadzal mieszkaricéw do szatu, gniewu i zaci-
$nietych warg lub, co gorsza, piesci.

GDY SCHOROWANY SYSTEM JUZ CALKIEM
WYPLUCZE SIE Z POZYTYWNEJ CHEMII,
PACJENT MACHNIE NAN REKA I ZROBI ZE
SWOIM ZDROWIEM, CO UWAZA. Albo w swej naiw-
nosci poszuka jakiego$ szamana, ktory go wystucha
ipo swojemu przebada, ale w konicu oszuka.

GORY LODOWE TEZ RZUCAJA CIEN, ALE NAJGOR-
SZA JEST ICH GREBIA. Sektor prywatnych ustug
medycznych od poczatku transformacji ustrojowej
robil swoje. Poczatkowo krytykowany za pazerno$c
iinne niecne zamiary, spokojnie rozwijal swoje
skrzydta i serwowal coraz szerszy wachlarz konku-
rencyjnych wobec NFZ ustug, czyli szerokiego menu
zabieg6w i operacji. Dzi$ systematycznie ro$nie w site
i cieszy sie satysfakcja swoich pacjentow. Szkoda
tylko, ze kolejne wladze publiczne nie sa w stanie tego
przetknad i ciagle duzym tukiem omijaja te gore.

ZACHODZE W GELOWE, JAK OBIECUJACY KARDIO-
LOG Z ANINA, PRZEZ CHWILE NAWET MINISTER
ZDROWIA PODCZAS PANDEMII, DAL SIE ZLAPAC
W RABUNKOWA PAJECZYNE SZAJKI RESPI-
RATOROWEJ. Krzycze z tej ostatniej strony ,,Pulsu
Medycyny”, bo nie tylko mnie to boli, ale 304 lekarzy
1257 pielegniarek juz stad nigdy nie przeméwi.

TYMCZASEM STUGEBNA PLOTKA POTWIERDZA,
NIESTETY, MOJE OBAWY SPRZED MIESIACA, Ze
na razie nie doczekamy sie ministra zdrowia, kt6ry
byltby jednoczesnie wicepremierem, koordynujacym
prace wszystkich ministrow, ktorzy maja przemozny
wplyw na zdrowie publiczne.

ZDANIEM STARYCH BYWALCOW NA SALONACH
WLADZY, FOTEL MINISTRA ZDROWIA JAKOS

NIE TYLKO PARZY, ALE I ODZIERA AMBITNYCH
POLITYKOW Z RESZTEK PRESTIZU. Cho¢ wyjat-
kiem byta i jest Ewa Kopacz. Co wiecej, jak dowodzi
historia ostatnich dekad, bywa réwniez dla niektorych
napalonych na te fuche przystowiowym politycznym
krzestem elektrycznym.

stankiewicz@hipokrates.org
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Zakrzepowo-zatorowe
nadcisnienie piucne czesto
dotyczy ludzi miodych

Jest to choroba ultrarzadka, a nieleczona cechuje sie postepujgcym przebiegiem i niekorzystnym rokowaniem. W Polsce jest
dostepne i wykonywane na Swiatowym poziomie leczenie zarowno zabiegowe, jak i farmakologiczne zakrzepowo-zatorowego
nadcisnienia ptucnego. Problemem sg jego p6zna wykrywalnos¢ i btedne diagnozy, przedtuzajgce czas do rozpoczecia leczenia.
Epidemiologie, patofizjologie oraz metody diagnostyki i leczenia tej choroby przedstawia prof. dr hab. n. med. Marcin Kurzyna,
specjalista choréb wewnetrznych i kardiologii, ordynator Oddziatu Kardiologii w Europejskim Centrum Zdrowia Otwock, kierownik
Katedry i Kliniki Krgzenia Ptucnego, Chordb Zakrzepowo-Zatorowych i Kardiologii CMKP.

Przewlekle zakrzepowo-zatorowe
nadci$nienie ptucne (ang. chronic
thromboembolic pulmonary hyper-
tension, CTEPH) jest niekorzystnym
zej$ciem ostrej zatorowosci plucnej,
ktore polega na tym, ze Swieze skrze-
pliny, pojawiajace sie w trakcie ostre-
go zatoru ptucnego, nie rozpuszczaja
sie w pelni pod wplywem stosowane-
go leczenia. To prowadzi do ich zwlok-
nienia i zaburzenia droznosci tetnic
phlucnych. Zwiekszony opér w ptucach
powoduje konieczno$é pompowania
krwi przez prawa komore pod wyz-
szym ciénieniem, a w konsekwencji do
rozwoju niewydolnosci serca.

W Polsce na CTEPH choruje ok.
1000 pacjentéw, a rocznie odnotowuje
sie ok. 80-100 nowych przypadkéw.
Jest to choroba ultrarzadka, nato-
miast dosy¢ czesto dotyczy mtodych
ludzi (jak w ponizszym przyktadzie)
iprowadzi do inwalidyzacji oraz skra-
ca dlugo$é zycia. Szacuje sie, ze ok.

25 proc. przypadkow tej choroby jest
w naszym kraju nierozpoznawana lub
nieprawidlowo diagnozowana.

Czynniki ryzyka

Do najwazniejszych czynnikow ryzy-
ka CTEPH zalicza sie: nawracajaca
zatorowo$¢ ptucng, trombofilie, czyli
sklonnos¢ do wzmozonego wykrze-
piania krwi, w tym zespdt antyfosfo-
lipidowy. Rozwojowi CTEPH moga
tez sprzyjac przewlekte choroby
zapalne, np. zapalenia kosci, choroby
nowotworowe lub usuniecie §ledziony.
Wéréd innych czynnikéw ryzyka
nalezy wymienic¢ zakazone elektrody
stymulatoréw czy koneéwki portow
naczyniowych w duzych zytach.

Diagnostyka

Osobami, ktére kwalifikuja sie do
diagnostyki w kierunku CTEPH,
sa pacjenci po przebytym ostrym
zatorze ptucnym, nieodzyskujacy
wezesniejszej formy fizycznej, nieza-
leznie od ich wieku, masy ciata czy
wspdtchorobowosci. Jesli pacjent po
trzech miesiacach leczenia przeciw-
zakrzepowego po ostrej zatorowosci
plucnej nie wraca do swojej formy
sprzed zatoru, to trzeba u niego
wykonaé echo serca. To jest bardzo
proste i uniwersalne zalecenie.
Mozna sobie wyobrazié tez
rézne inne $ciezki diagnostyczne,
ktore beda polegaly na oznaczaniu
stezenia peptydéw natriuretycz-
nych, czyli BNP i NT-proBNP,
lub wykonaniu préby wysitkowej

sercowo-ptucnej. Jednak najbar-
dziej uniwersalnym postepowaniem
jest badanie echokardiograficzne.
Kolejnym krokiem jest przeprowa-
dzenie kontrolnego badania obrazo-
wego tetnic ptuenych — scyntygrafii
perfuzyjnej lub angio-tomografii
komputerowe;.

W diagnostyce réznicowej nalezy
uwzglednié takze inne choroby, ktére
prowadza do nadci$nienia plucnego,
jak: niewydolno$é serca, POChP czy
wléknienie ptuc.

W przypadku obecnosci cech
podwyzszonego ci$nienia w prawej
komorze serca pacjent powinien
trafi¢ do specjalistycznego osrodka
zajmujacego sie leczeniem nadci-
$nienia ptucnego.

Naturalny przebieg choroby

CTEPH jest chorobg progresywna,
prowadzaca do rozwoju prawokomo-
rowej niewydolnosci serca, z postepu-
Jjacymi objawami, takimi jak: spadek
wydolnosci fizycznej, dusznosé wysit-
kowa i spoczynkowa, obrzeki koniezyn
dolnych, gromadzenie plynu w jamie
otrzewnej i w oplucnej, zastabniecia

i krwioplucie. To sg objawy zaawan-
sowanego zakrzepowo-zatorowego
nadcis$nienia ptucnego. Im wyzsze
jest ci$nienie w tetnicy ptucnej, tym
przebieg choroby jest bardziej ztodliwy
iszybciej prowadzacy do niewydolno-

$ci serca.
Metody leczenia

W Polsce sa dostepne wszystkie
metody leczenia CTEPH: farmakote-

rapia, ktora rozszerza tetnice plucne,
balonowa angioplastyka ptucna oraz
kardiochirurgia, ktéra jest wykonywa-
na w dwoch osrodkach (w Warszawie
i Wroclawiu), co w zupelosci zabez-
piecza potrzeby pacjentow z ta rzad-
ka choroba.

Kardiochirurgia

Ta metoda leczenia CTEPH ma
najdtuzsza historie. Pierwsza endar-
terektomie plucng w Polsce wykonat
prof. Zbigniew Religa. Profesora
kojarzymy z przeszczepami serca,
ale swoja habilitacje i szkolenie
w Stanach Zjednoczonych poswiecit
leczeniu przewleklej zatorowosci
plucnej, jak wowezas okreslano te
chorobe. Tradycje prof. Religii kon-
tynuowano w Zabrzu.

Drugi, bardzo doswiadczony
osrodek powstal w Warszawie
pod kierownictwem, obecnie juz
emerytowanego, prof. Andrzeja
Biedermana. Jego dzielo rozwija
lek. Dariusz Zielinski w Szpitalu
Medicover w Warszawie, a we
Wroctawiu operacje wykonuje dr
n. med. Roman Przybylski, tez ze
szkoly zabrzanskiej.

Endarterektomia tetnic ptuc-
nych jest dosyé trudng operacja,
ktéra wymaga od lekarzy duzego
doswiadczenia, a od pacjenta
w miare dobrego stanu zdrowia,
tj. braku ciezkich choréb wspét-
istniejacych. Operacje wykonuje
sie w krazeniu pozaustrojowym,
(krazenie musi by¢ na ok. 20 minut
zatrzymane), a ciato pacjenta jest
schtadzane do 20 st. C. W tym

PRZYPADEK KLINICZNY

Stan pacjentki

24-letnia kobieta przeszta rozlegty zator tetnicy ptucnej w zwigzku z przyjmo-
waniem antykoncepcji hormonalnej. Przez trzy miesigce byta leczona lekami
przeciwzakrzepowymi. Po ich odstawieniu nadal czuta sig Zle. Nie mogta
wykonywac¢ aktywnosci, do ktérych przywykta przed wystgpieniem choroby.
Meczyta sie, wchodzac na drugie pietro, nie mogta biegaé, co wczesniej lubita

i robita czesto.

Lekarz rodzinny, do ktérego kobieta sie zgtosita, uznat, ze przyczyna gorszego
samopoczucia sg: anemia zwigzana z krwawieniami miesiecznymi, leczenie
przeciwzakrzepowe oraz przyrost masy ciata, na ktéry sama chora zwrécita
uwage. Lekarz stwierdzit, ze ,pacjentka sie nad soba rozczula i wyglagda zupet-

nie normalnie”.

Przez kolejne kilka miesiecy kobieta byta diagnozowana z powodu réznych przy-
padtosci, az wreszcie trafita do kardiologa. Zalecit on pacjentce badanie echo-
kardiograficzne serca, w ktérym stwierdzono cechy nadcisnienia ptucnego.

Diagnostyka i rozpoznanie

Pacjentka zostata skierowana do Europejskiego Centrum Zdrowia w Otwocku,
gdzie rozpoczelisSmy diagnostyke zakrzepowo-zatorowego nadcisnienia ptuc-
nego. Wykonali$my badania obrazowe, takie jak: scyntygrafia ptuc, tomografia
komputerowa i cewnikowanie serca z pomiarami ciSnienia w tetnicy ptucnej

i podaniem kontrastu bezposrednio do tetnic ptucnych.

czasie chirurdzy musza oczyScié ze
skrzeplin najpierw jedna, a potem
drugg tetnice ptucna.

Dla niektdrych pacjentow,
szczegolnie tych, ktérzy maja duze
skrzepliny, potozone w centralnych
tetnicach ptucnych, jest to operacja
ratujaca zycie.

Balonowa angioplastyka ptucna

QOd 10 lat w Polsce jest wykonywana
balonowa angioplastyka ptucna.
Jest to metoda z wyboru w przy-
padku chorych, ktérzy maja nieco
mniejsze skrzepliny w drobniej-
szych naczyniach oraz pacjentow,
ktorzy z powodu wieku czy choréb
wspolistniejacych nie kwalifikuja sie
do leczenia kardiochirurgicznego.
Pierwszy zabieg tego typu
wykonaliSmy w 2013 r.
w Europejskim Centrum Zdrowia
w Otwocku. Rok pézniej ,,Puls
Medycyny” wyr6znit nasz zespoét
Ztotym Skalpelem za wprowadze-
nie tej metody jako najwiekszej
innowacji w polskiej medycynie.
,Puls Medycyny” sie nie mylit,
bo przez kolejne 10 lat metoda
ta z eksperymentalnej stala sie
standardem leczenia, reko-
mendowanym przez wszystkie
wytyczne postepowania klinicz-
nego. Natomiast Polska uzyskata
miano lidera, jesli chodzi o sto-
sowanie tej metody w praktyce.
Obecnie szkolimy i wdrazamy
te metode leczenia w o$rodkach
w Rumunii, Estonii, Serbii,
a takze na Wegrzech, Lotwie
i Litwie.

Farmakoterapia

Leczenie farmakologiczne dotyczy
segmentu mikrokrazenia ptucnego,
w ktérym naczynka maja p6t mili-
metra Srednicy. Terapia wplywa na
naczynia niezajete przez skrzepli-
ny, maksymalnie je rozszerza, by
krew mogta przez nie przeplynac.
W zwigzku z tym nie jest to lecze-
nie podstawowe, ale uzupelniajace
i powinno by¢ stosowane razem

z balonowg angioplastyka ptucna
lub postepowaniem kardiochirur-
gicznym.

Warto tez pamietac, ze wszyscy
pacjenci z CTEPH powinni by¢
bezterminowo leczeni przeciw-
zakrzepowo, a wiec otrzymywaé
tradycyjne antykoagulanty z grupy
antywitaminy K lub leki z grupy
DOAC, czyli rywaroksaban, apiksa-
ban albo dabigatran.

Zakrzepowo-zatorowe nadci$nienie
plucne jest rzadkim, ale bardzo
groznym powiklaniem ostrej zato-
rowosci plucnej. Charakteryzuje
sie niekorzystnym i postepujacym
przebiegiem, prowadzacym do
inwalidyzacji oraz skrécenia zycia
czesto miodych oséb. Pierwszym
elementem diagnostyki powinno
by¢ echo serca, zlecane przez leka-
rza POZ albo kardiologa w ambu-
latoryjnej opiece specjalistyczne;j.
Dalsza diagnostyka powinna by¢
prowadzona w ramach oérod-
kow specjalistycznych.

Oprac. Olga Tymanowska

Przeprowadzone badania pozwolity na ustalenie rozpoznania zakrzepowo-
-zatorowego nadcis$nienia ptucnego. Wedtug 4-stopniowej klasyfikacji
czynnos$ciowej NYHA pacjentka byta w klasie Ill. Miata objawy prawoko-
morowej niewydolnosci serca, ktéra czesto jest powiktaniem zakrzepowo-
-zatorowego nadcisnienia ptucnego. Nastepnie kobieta byta konsultowana
w ramach CTEPH team, czyli wielodyscyplinarnej grupy ekspertéw, ktéra
zajmuje sie doborem wtasciwego leczenia. W sktad takiej grupy wcho-
dza: kardiochirurg, kardiolog interwencyjny, kardiolog z doswiadczeniem
w leczeniu farmakologicznym nadcisnienia ptucnego i radiolog, ktéry
pomaga w interpretacji badan obrazowych.

Postepowanie farmakologiczne i zabiegowe

Lokalizacja skrzeplin ograniczona do tetnic segmentowych, a takze wysoki
ptucny opdr naczyniowy byty przeciwwskazaniem do zakwalifikowania
pacjentki do leczenia kardiochirurgicznego. U chorej zostato zastosowane
leczenie farmakologiczne riocyguatem w ramach programu lekowego NFZ.
Nastepnie pacjentka przeszta sze$¢ zabiegdw balonowej angioplastyki

ptucnej.

Uzyskano znaczacg poprawe kliniczng. W pomiarach hemodynamicz-
nych stwierdzono normalizacje cisnienia w tetnicy ptucnej, co przetozyto
sie na ustgpienie cech niewydolnos$ci serca i na bardzo duzg poprawe
wydolnosci fizycznej. Pacjentka wrécita do swoich poprzednich aktyw-
nosci: znowu biega, tanczy, cieszy sie zyciem i planuje szczesliwe macie-

rzynstwo.
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SMA leczymy dzis
w Polsce kompleksowo

Rocznie w Polsce rdzeniowy zanik miesni (SMA) stwierdza sie u 1 na 7 tys. noworodkow.
Oznacza to, ze kazdego roku w naszym kraju rodzi sie 40-50 dzieci z tg choroba. Dzieki
genetycznym badaniom przesiewowym mozna obecnie wykryc te chorobe w stadium
bezobjawowym i zastosowac leczenie, ktore niemal gwarantuje, ze objawy SMA nie
pojawig sie nigdy — rozmawiamy z ekspertka prof. Katarzyng Kotulskg-Jozwiak.

Jak pani ocenia dostep w Polsce do nowocze-
snych terapii stosowanych w leczeniu cho-
réb rzadkich?
W naszym kraju dostep do nowoczesnych terapii
w leczeniu chordb rzadkich jest z pewnoscig niewystar-
czajacy. Nadal nie mozemy powiedzieé, ze nasi chorzy
maja dostep do tych wszystkich lekow, ktdre sg propo-
nowane pacjentom w innych krajach europejskich czy
na $wiecie. Te ograniczenia wynikaja z niedofinansowa-
nia systemu opieki zdrowotnej, ale takze z dtugiego pro-
cesu wprowadzania refundacji terapii w naszym kraju.
W ostatnich latach zyskaliémy wprawdzie dostep
do innowacyjnych lekéw, na ktére czekalismy i o ktore
walczyli$my, ale sam proces — od rejestracji leku do
momentu, az mogliémy go podaé¢ naszym pacjentom
na oddziale — jest zdecydowanie za dtugi. Traca na
tym przede wszystkim pacjenci, ale takze system opieki
zdrowotnej, bo im dtuzej czekamy na lek, z tym wiekszy-
mi powiklaniami choroby musimy si¢ pdzniej mierzyc.

W ostatnich latach w systemie opieki zdro-
wotnej wprowadzono rozwigzania, ktére miaty
przyspieszyé proces refundacji innowacyjnych
terapii, szczegélnie w chorobach rzadkich. Czy
nie przyniosto to oczekiwanych efektow?

‘Wdrozone rozwigzania przyczynily sie do pewnych
zauwazalnych zmian, ale proces wprowadzania nowych
lek6w nie jest jeszeze tak sprawny i szybki, jak potrzebu-
ja tego pagjenci. Przyktadem pozytywnych zmian, ktére
mialy miejsce w ostatnich latach, jest szeroka refundacja
terapii stosowanych w leczeniu rdzeniowego zaniku
mieéni (SMA). Obecnie w naszym kraju mamy dostep
do trzech refundowanych terapii, ktore sg zarejestrowa-
ne w leczeniu tej choroby.

Mozna powiedzie¢, ze w przypadku SMA mamy
wszystkie leki, ktérymi leczy sie tych chorych na $wiecie,
anawet, ze leczymy ich lepiej i skuteczniej niz w innych
krajach. Dzieki szerokiemu dostepowi do preparatow,
kazdy chorujacy na rdzeniowy zanik miesni w Polsce
ma mozliwo$¢ otrzymania terapii, niezaleznie od postaci
choroby.

Ponadto obowiazujacy w naszym kraju program
lekowy B.102, dotyczacy wspomnianej jednostki cho-
robowej, jest wyjatkowy w skali §wiata. Obudowano go
dodatkowymi $wiadczeniami, ktére pozwalaja jeszcze
efektywniej leczy¢ pacjentéw. Mam tu na mysli badania
przesiewowe w kierunku SMA, ktore sg wykonywane
u wszystkich zywo urodzonych noworodkéw w Polsce.
Zapisy programu lekowego sprawiaja, ze nasi chorzy sg
objeci opieka koordynowana, w zwiazku z czym w ich
leczenie jest zaangazowany zespét skladajacy sie z wielu
specjalistow, m.in. gastrolog6w, alergologéw. Mamy
takze szeroki dostep do rehabilitacji, kt6rej program jest
indywidualnie dopasowywany do sytuacji pacjenta.

Program badan przesiewowych w kierunku
SMA obowiazuje w Polsce od ponad roku. Uilu
dzieci udato sie dzieki niemu postawi¢ wczesne
rozpoznanie rdzeniowego zaniku mie$ni?

Mysle, ze od kwietnia zesztego roku, gdy program
zostal wdrozony w catym kraju, do dzi$ zidentyfikowano
ponad 80 dzieci, u ktérych w przesiewowym badaniu
genetycznym zdiagnozowaliSmy rdzeniowy zanik mie$ni.
Drzieki postawieniu diagnozy w pierwszych dniach zycia
dziecka, mozemy na bardzo wezesnym etapie wdrozy¢
skuteczne leczenie. Dobra wspétpraca i pelne przygo-
towanie na taka sytuacje w wielu przypadkach pozwala
wdrozy¢ leczenie juz po kilku dniach od ustalenia rozpo-
znania — w trzecim, czwartym tygodniu zycia dziecka.

I
O KIM MOWA

Prof. dr hab. n. med.
Katarzyna Kotulska-
~-Jozwiak jest specjalistkg
w dziedzinie neurologii

i neurologii dzieciecej,
kierownikiem Kliniki
Neurologii i Epileptologii
Instytutu ,Pomnik

— Centrum Zdrowia
Dziecka" w Warszawie,
przewodniczgca Zespotu
Koordynacyjnego do
Spraw Leczenia Chorych
na Rdzeniowy Zanik Migsni.

Najwazniejsze dla jego rokowan jest to, Ze leczenie
otrzymuje w momencie, w kt6rym objawy choroby
jeszcze sie nie pojawily, a to daje duza szanse, ze nie
pojawia sie nigdy.

Dzieci, u ktérych w kwietniu zesztego roku
zdiagnozowano rdzeniowy zanik miesni, majg juz
ponad rok. Jak wyglada ich rozwéj?

To, iz do kwietnia 2022 r. nie mieliémy pelnego
programu badan przesiewowych w kierunku SMA, nie
oznacza, ze nie wykonywali$my badan genetycznych
przesiewowych w okre$lonych grupach pacjentow.
Program badan przesiewowych juz pare miesiecy weze-
$niej wystartowat w kilku wybranych wojewddztwach,
w kwietniu 2022 r. natomiast objat juz caly nasz kraj.
Zatem dzieci z wojewddztw, ktdre jako pierwsze przy-
stapily do programu, maja teraz juz nawet dwa lata.

Badania genetyczne w kierunku rdzeniowego zaniku
miesni robili$my nawet kilka lat temu takze w przypad-
ku dzieci, ktérych rodzenstwo chorowato na rdzeniowy
zanik mie$ni. Byly to badania prenatalne, w zwigzku
z tym, gdy dziecko przychodzito na $wiat, byliSmy goto-
wi na podanie leku.

Dzieki temu moge opowiedzie¢ dzi$ o przypadku
duzo starszej dziewczynki, ktéra ma juz 5 lat. Dziecko
otrzymalo terapie tuz po urodzeniu, a chorobe wykryli-
$my w badaniach genetycznych przeprowadzonych, gdy
mama dziewczynki byta jeszcze w cigzy. WykonywaliSmy
te badania, poniewaz starsze rodzenstwo chorowato na
SMA. Dziewczynka obecnie czuje sie dobrze. Gdy sie
na nig patrzy, nie mozna domysli¢ sie, ze cierpi ona na
$miertelng chorobe. Choroba jest w genach, ale dziew-
czynka rozwija sie tak, jak jej rowiesnicy.
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Czy kiedy poréwnuje pani sytuacje, z ktéra
musiaty niegdy$ mierzy¢ sie dzieci zSMA
iich rodziny, do sytuacji obecnej, ma pani tzy
w oczach?

Ezy w oczach to jedno. Ta nowa sytuacja sprawila, ze
istotnie zmienit sie komfort mojej pracy. Jeszcze kilka
lat temu, gdy nie mieli$my skutecznych lekéw, musia-
tam przekazaé rodzicom, ze ich dziecko choruje na
rdzeniowy zanik mie$ni i... nie miatam dalszych dobrych
wiadomoéci. Taka diagnoza wigzata sie z tym, ze w SMA
typu 1, u dziecka przed 6. miesigcem Zycia pojawilyby
sie pierwsze objawy choroby. Jest to moment, w kto-
rym dziecko nie potrafi jeszcze samodzielnie siadac.
Doskonale tez wiedzielismy, ze to dziecko juz nigdy
siada¢ nie bedzie.

W naturalnym przebiegu SMA jest choroba poste-
pujaca. Bez lekéw tylko garstka dzieci dozywata do 2.
roku zycia. A jesli udawalo sie to osiagnad, takie dzieci
wymagaly stalego podlaczenia do respiratora, aby méc
nadal oddychaé. Taka wlasnie informacje musialam
przekazywa¢ modym rodzicom. Dla nas, neurologéw,
rozpoznanie u dziecka rdzeniowego zaniku mieéni byto
jeszceze kilka lat temu najgorsza z mozliwych diagnoz.
Dzi$, gdy w badaniach genetycznych stwierdzamy te
chorobe, to informujemy o niej rodzicéw i méwimy, ze
moga by¢ spokojni. Ich dziecko jest chore, choroba jest
zapisana w genach, ale podanie terapii w pierwszych
tygodniach jego zycia sprawi, ze bedzie ono rozwijato
sie jak inni réwie$nicy. Takie dzieci, nawet jesli wystapia
u nich tagodne objawy choroby, z pewnoscig nie roz-
wing powiklan, ktére uniemozliwiatby im samodzielne
funkcjonowanie.

Rozmawiata Monika Rachtan
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Na Klatwe Ondyny nie ma jak

dotad leczenia przyczynowego

«Stymulacja nerwu przeponowego to nowa metoda leczenia CCHS, ktéra moze poprawic jako$¢ zycia chorych, zmniejszy¢
ryzyko powiktan, poméc w poprawie oddychania i ograniczeniu potrzeby stosowania wentylacji mechanicznej” — wskazuje
neurochirurg prof. dr hab. n. med. Wojciech Kloc, przedstawiajgc podstawowe informacje dotyczgce choroby, jej diagnozowania

i mozliwosci leczenia.

Schorzenie zwane klatwa Ondyny

to zespdt wrodzonej osrodkowej
hipowentylacji, inaczej pierwotna
hipowentylacja pecherzykowa (ang.
Ondine’s curse; idiopathic congenital
central hypoventilation syndrome,
CCHS; primary alveolar hypoven-
tilation). Jest to niezwykle rzadka
choroba genetyczna, objawiajaca

sie zaburzeniem kontroli oddechu:
mozliwoscig naglego zaprzestania
oddychania we $nie, a w konsekwen-
¢ji nawet Smierci. U oséb cierpigcych
na CCHS nie jest to proces automa-
tyczny i musza one pamietaé o tym,
aby wzia¢ oddech” — podkresla

prof. dr hab. n. med. Wojciech Kloc,
kierownik Oddziatu Neurochirurgii
w Szpitalu im. Mikotaja Kopernika
Copernicus w Gdansku.

Klatwa Ondyny zdarza sie raz na
200 tys. urodzen. W 2016 r. zdia-
gnozowano na calym $wiecie ponad
1200 chorych, w Polsce — 20 o0sdb.

Etiopatogeneza

~Przyczyna pierwotnej hipowentylacji
pecherzykowej jest mutacja gene-
tyczna, zachodzaca prawdopodobnie
w genie PHOX2B w locus 4p12.
Stwierdzono jg az u 91 proc. bada-
nych chorych. Doprowadza ona do
niedorozwoju osrodka oddechowego
znajdujacego sie w mézgu. Mutacja
polega na ekspansji powtdrzen
polialaninowych w eksonie 3 genu.
W 90 proc. sa to przypadki izolowane
— mutacje spontaniczne (de novo)”
— wyjasnia prof. Wojciech Kloc.
Réwniez inne mutacje zostaly powia-
zane z klatwa Ondyny. Choroba
moze by¢ dziedziczona w sposdb
autosomalny dominujacy.

Lstnieja pojedyncze doniesienia
o kobietach z CCHS, ktére urodzily
dzieci réwniez obcigzone tg choroba.
Opisywano tez bliznieta jednojajowe,
rodzenstwo i rodzenstwo przyrod-
nie, u ktérych wystepowata CCHS.
U czlonkéw rodzin pacjentéw z rozpo-
znanym zespotem wrodzonej o$rodko-
wej hipowentylacji stwierdzano czest-
sze wystepowanie SIDS (zespdt naglej
$mierci I6zeczkowej), a takze innych
choréb zwigzanych z dysregulacja
autonomicznego uktadu nerwowego”
— wymienia neurochirurg.

Diagnostyka

W 2002 r. zaproponowano kryteria

diagnostyczne CCHS:

® stata hipowentylacja podczas snu
(PaCO, >60 mm Hg);

® wystapienie objawow w ciagu
pierwszych lat zycia;

® brak wspdtistniejacej choroby ptuc
lub dysfunkcji nerwowo-mie$nio-
wej, mogacej powodowac hipo-
wentylacje;

® brak wspotistniejacej choro-
by serca.
»W diagnostyce réznicowej bierze

sie pod uwage pierwotne choroby

nerwowo-mie$niowe, w tym pier-

wotne zaburzenia genetyczne, m.in.:
miopatie miotubularng zwigzana

z chromosomem X, miopatie typu
multiminicore, wrodzony zesp6t mia-
steniczny, a takze uszkodzenia pnia
mozgu i niedojrzatoéé spowodowana
wezeSniactwem, asfiksja, infekeja, ura-
zem lub guzem” — podaje specjalista.

Patofizjologia

~Spowodowane nieprawidlowym
dzialaniem o$rodka oddechowego
ostabienie czynnosci oddechowej
ptuc (hipowentylacja) prowadzi do
ostrej niewydolnosci oddechowe;j.
Jej konsekwencja jest obnizenie
ilosci tlenu we krwi, a co za tym
idzie — niedotlenie organizmu.
Jednoczesnie dwutlenek wegla

nie jest dostatecznie eliminowany
z organizmu, a to z kolei objawia
sie wzrostem ci$nienia parcjalnego
dwutlenku wegla we krwi tetniczej”
— tlumaczy prof. Kloc.

Objawy kliniczne

Do najczestszych objawow wystepu-
jacych u pacgjentéw z CCHS naleza:
® problemy z zasypianiem, czeste
budzenie sie w nocy i koszma-
ry senne;
® przyspieszona czestotliwos¢ odde-
chu;
® dusznosé;
® nawracajace infekcje uktadu odde-
chowego;
® tachykardia;
© zmiana tonu glosu;
© fatwa meczliwosc;
® ogolne ostabienie organizmu;
® zaburzenia koncentracji;
® poranne bdle glowy;
® zgon nocny.
Wéréd choréb wspdtistniejacych
z zespotem wrodzonej osrodkowej
hipowentylacji nalezy wymienié:
chorobe Hirschsprunga, neuro-
blastome, refluks zotadkowo-prze-
ykowy, zaburzenia rytmu serca
(wydhluzone pauzy zatokowe), nie-
prawidlowa reakcje zZrenic na Swia-
tlo, omdlenia, nadmierna potliwosé
oraz nieprawidtowa motoryke prze-
yku. Pacjenci z CCHS Zle toleruja
alkohol. Po spozyciu wysokopro-
centowych trunkéw obserwowano
przypadki zapadniecia w $pigczke
lub $mierci wskutek zahamowania
dziatania o$rodka oddechowego.

Terapia

Wyleczenie z klatwy Ondyny nie jest
mozliwe. Wszyscy chorzy na CCHS
wymagajg dozywotniego wspomaga-
nia wentylacji podczas snu, a niekt6-
rzy przez caly czas. Wspomagajaco
stosowana jest tlenoterapia. Brak jest
leczenia przyczynowego.
Mozliwosci wspomagania odde-
chu polegaja na:
® wentylacji ujemnym ci$nieniem
(NPV) — kamizelki, urzadzenia
typu port-a-lung, ,zelazne ptuca’,

L
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Objawy zespotu wrodzonej oSrodkowej
hipowentylacji

Oddechowe

© hipowentylacja pecherzykowa podczas snu
(PaCO, >60 mm Hg),

© umiejetnos¢ wstrzymywania oddechu przez dtugi czas
(u noworodkoéw),

© ptytki oddech (zmniejszona objeto$¢ oddechowa),

® zachowana czestotliwo$¢ oddychania,

© obturacyjny bezdech senny;,

® zmniejszona wrazliwo$¢ na hiperkapnie i hipoksemie,

© epizody sinicy;

Sercowo-
-naczyniowe

© zmniejszona zmienno$¢ rytmu serca,
® ostabione tetno podczas ¢wiczen,

® arytmie,

® obnizone ci$nienie krwi w nocy,

® zwiekszona czestos¢ bradykardii,

® przedtuzajace sie pauzy zatok;

Neurologiczne

© opdznienie w rozwoju,

© napady padaczkowe,

® rozproszone astrocyty osrodkowego uktadu
nerwowedo, glejoza i atrofia,

® trudnosci w uczeniu sie;

Pokarmowe

® zwigzane z chorobg Hirschsprunga,
® zaparcia,
® zaburzenia motoryki przetyku;

Metaboliczne

© zmniejszona podstawowa temperatura ciata;

Onkologiczne

® nowotwory obecne w grzebieniach nerwowych,
® nowotwory obecne we wspotczulnym uktadzie
nerwowym (np. neuroblastoma, ganglioneuroma);

Psychologiczne

© zmniejszony lek.
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PIERWSZY W POLSCE

Osrodek interdyscyplinarnej opieki

nad chorymi na CCHS

W 2022 r. z inicjatywy Fundaciji ,Zdejmij Klgtwe", Oddziatu Neurochirurgii

Copernicus PL, Zespotu Choréb Rzadkich powstat w Uniwersyteckim Centrum
Klinicznym w Gdansku pierwszy w Polsce osrodek zajmujacy sie kompleksowg

diagnostyka i leczeniem CCHS. Pod jego opieka znajduije sie 12 dzieci. Do tej
pory przeprowadzono 9 operacji wszczepienia stymulatoréw nerwéw przepo-

nowych.

Chorzy na CCHS i ich rodziny moga uzyskac¢ wsparcie w Fundacji ,Zdejmij

Klatwe"oraz European CHS Network.

® wentylacji przez maske nosowa
lub twarzowa,

® wentylacji mechanicznej przez tra-
cheostomie,

® stymulacji nerwéw przeponowych.

Zalety i wady
wspomaganej wentylacji

Wentylacja ujemnym ci$nieniem,
cho¢ nie wiaze sie z koniecznoécig
przeprowadzenia leczenia zabiego-

wego i znaczaco zmniejsza liczbe
infekgji drog oddechowych, znacznie
ogranicza ruchomos¢ pacjenta.
Wentylacja przez maski rowniez
nie wiaze sie z konieczno$cia lecze-
nia operacyjnego, redukuje liczbe
infekgji drég oddechowych, nie ma
wplywu na mowe, wykazuje jednak
sporo mankamentéw. Nalezy do
nich wystepowanie: zapalen spo-
jowek, suchosci w ustach, wzdeé
brzucha, bélu skoéry twarzy, czeste-

PRZYPADEK KLINICZNY

Chtopiec, 4 lata, z pierwszej cigzy, pordd w 38. t.c., APGAR 9 przy porodzie; nagle w czasie snu zaczyna sie robi¢ siny
i przestaje oddychaé. Od pierwszej doby zycia wspomaganie oddechu przy uzyciu respiratora. W 3. tygodniu zycia,
dzieki badaniom genetycznym, postawiono rozpoznanie klgtwy Ondyny.

Przebieg i efekty leczenia

go przesuwania sie maski i zwigza-
nych z tym przeciekéw powietrza,

a takze deformacji srodkowej czesci
twarzy na skutek dlugotrwatego
ucisku oraz konieczno$¢ zabierania
ze sobg respiratora.

Inng metoda jest wentylacja przez
rurke tracheostomijng. Jest to pewny
sposob wentylacji, ktory nie wymaga
znacznego stopnia wspotpracy ze
strony dziecka i nie powoduje defor-
macji twarzy. Minusem tej metody
sa czestsze infekcje drég oddecho-
wych i koniecznos¢ opieki nad tra-
cheostomia.

Najmniej dziatan niepozadanych
powoduje stymulacja nerwow prze-
ponowych. ,Jest to skomplikowana
operacja, ktérej gtéwna trudnosé lezy
w prawidlowej identyfikacji nerwu
przeponowego. Srednica nerwu
przeponowego u dorostego czlowie-
ka wynosi 1,1-1,2 mm. Implantacje
czesto sa wykonywane u dzieci
w wieku 4-5 lat. Bliskie potozenie
splotu barkowego skutkuje jego
czesty stymulacja i niezamierzonymi
ruchami konezyny gérnej. Problem
stanowi takze brak refundacji
i wysoki koszt implantacji systemu”
— powiedzial neurochirurg.

Podsumowanie

Rokowanie w zespole wrodzonej
osrodkowej hipowentylacji zalezy od
stopnia nasilenia choroby. Pacjenci
moga umrzed, zanim postawi sie roz-
poznanie i wdrozy leczenie. ,Obecnie
rokowanie w CCHS jest znacznie
lepsze niz w przesztosci, dzieki poste-
pom w leczeniu, w tym wykorzysta-
niu wentylacji mechanicznej oraz
stymulatoréw. U niektdrych oséb

z CCHS objawy sa tagodne i wyma-
gaja jedynie stosowania wentylacji
mechanicznej w nocy. Inni pacjenci
potrzebuja tej wentylacji przez cata
dobe. Opieka nocna musi by¢ szcze-
golnie troskliwa, aby mozna byto pra-
widlowo zareagowac¢ na alarm respi-
ratora. Powiktania zwiazane z choro-
ba i czeste wspdlistniejace schorzenia
moga by¢ Smiertelne. Wezesne
rozpoznanie, kompleksowa opieka
ileczenie pozwalajg na normalne
zycie tych chorych w spoleczenstwie,
z niewieloma ograniczeniami. Opieke
nad chorymi z respiratorem sprawujg
zespoly wentylacji domowej” — pod-
sumowat prof. Wojciech Kloc.

Oprac. Olga Tymanowska

W wieku 2 miesiecy u dziecka wykonano tracheostomie i wprowadzono do tchawicy rurke tracheostomijng. Chtopiec
zaczat chodzi¢ w wieku 16 miesiecy. Z powodu rurki tracheostomijnej miat trudnosci z mowa. Od tego czasu $pi podta-

czony do respiratora.

W wieku 4 lat zaimplantowano chtopcu stymulator nerwéw przeponowych. Po roku usunieto rurke tracheostomijna.
Dziecko $pi na oddechu generowanym przez stymulator. Mama mowi, ze jako$¢ snu ulegta poprawie, a chtopiec ma

duzo wiecej energii i zaczat mowic.
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Terapla genowa jest
Szansg dla pacjentow
7 niedoborem AADC

SWprowadzenie terapii genowej od 18. miesigca zycia, bo od tego wieku jest
zarejestrowane to leczenie, sprawia, ze prawdopodobienstwo powrotu do pra-
widiowego lub prawie prawidiowego rozwoju dziecka jest bardzo duze. Im bar-
dziej odroczone podanie leku, tym szansa na to jest mniejsza, stad kluczowe jest
myslenie o tej chorobie juz na etapie jej pierwszych objawow” — wyjasnia neuro-
log dziecieca prof. Maria Mazurkiewicz-Betdzinska.

Deficyt dekarboksylazy L-aminokwaséw aroma-
tycznych (ang. aromatic L-amino acid decarboxy-
lase deficiency, AADCd) to rzadka, uwarunkowa-
na genetycznie choroba, prowadzaca do przed-
wczesnej Smierci. Jakie objawy moga sugerowagé,
Ze mamy do czynienia z tym schorzeniem?

Jak nazwa wskazuje, choroba ta polega na niedobo-
rze jednego z enzymow z klasy liaz, co wynika z muta-
¢ji genu DOPA-dekarboksylazy (DDC) i w efekcie
prowadzi do ciezkich manifestacji klinicznych, najcze-
Sciej ze strony ukladu nerwowego. Zwykle pojawiaja
sie one juz w 2. miesigcu zycia dziecka. Pacjenci z tym
zaburzeniem nie osiggaja kolejnych kamieni milo-
wych rozwoju. Wiekszoé¢ z nich nie nabywa umiejet-
nosci stabilnego trzymania glowy, siadania, stawania
i méwienia. Wynika to z istniejacej hipotonii (obni-
Zonego napiecia mieSniowego) oraz innych objawéw
uszkodzenia osrodkowego uktadu nerwowego, takich
jak np. dystonia.

Mimo tak wyraznych objawéw, niedob6r AADC
jest diagnozowany pézno. Dlaczego?

Rzeczywiscie, pomimo wezesnego ujawnienia sie
choroby, Srednia wieku, w jakim jest stawiana diagno-
za, wynosi 3 lata! Wynika to z faktu, ze AADCd jest
schorzeniem bardzo rzadkim, w zwiazku z czym nie
zawsze sie o nim mysli. Poza tym brak $wiadomosci
istnienia choroby sprawia, ze w diagnostyce réznicowej
popelnia sie wiele bledéw. Ogdlne op6znienie rozwoju,
hipotonia i dystonia czesto nasuwaja podejrzenie, ze
dziecko moze cierpie¢ na mézgowe porazenie dzie-
ciece. Inne objawy, ktére mogg wystapié, to: drgawki,
dystonia napadowa i dystonia oczna (tzw. kryzy
oczno-zakretowe), co sprawia, ze AADCd czesto jest
tez mylona z padaczka. Z kolei ogélne rozdraznienie,
bezsenno$é i zaburzenia zachowania moga sugerowac,
ze pacjent jest w tzw. spektrum autyzmu.

Reasumujac, rozpoznanie AADCd nie jest proste,
ale musimy myslec o tej chorobie w przypadku podej-
rzenia wielu innych schorzen neurologicznych i wysta-
pienia wymienionych, zwykle mato specyficznych
objawéw. W praktyce klinicznej dos¢ czesto zdarza
sie, ze gtéwnym symptomem AADCd sg wspomniane
kryzy oczno-zakretowe. W zwigzku z tym, jezeli mamy
pacjenta z takim objawem, zawsze warto zleci¢ wyko-
nanie badan w kierunku tej choroby. Tym bardziej, ze
od niedawna jest dostepne jej leczenie, a sam proces
diagnostyczny nie jest szczeg6lnie trudny.

Na jakiej podstawie stawia sie rozpozna-
nie AADCd?

Przede wszystkim w Polsce jest dostepny prosty, bez-
platny test przesiewowy z suchej kropli krwi, polegajacy
na oznaczeniu stezenia 3-O-metylodopy (3-OMD).
Testem tym mozna objaé duza populacje dzieci, u kto-
rych wystepuja weze$niej opisane przeze mnie objawy.
Do ostatecznego rozpoznania niezbedne jest jednak
przeprowadzenie badania genetycznego, w ktorym
uzyskujemy patogenne warianty genu DOPA-
-dekarboksylazy, oraz badanie neuroprzekaznikéw i ich
metabolitéw w ptynie mézgowo-rdzeniowym.

]

O KIM MOWA

Prof. dr hab. n. med.
Maria Mazurkiewicz-
-Betdzirniska jest specja-
listg w dziedzinie neurolo-
gii i neurologii dziecigcej,
kierownikiem Kliniki
Neurologii Rozwojowej
Gdanskiego Uniwersytetu
Medycznego, prze-
wodniczaca ZG

Polskiego Towarzystwa
Neurologéw Dziecigcych.
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Manifestacje kli-
niczne niedoboru
AADC pojawiajg
sie zwykle

w 2. miesigcu
zycia dziecka.
Pacjenci z tym
zaburzeniem nie
osiagajg kolej-
nych kamieni
milowych roz-
woju. Wigkszosc
z nich nie naby-
wa umiejetnosci
stabilnego trzy-
mania gtowy, sia-
dania, stawania

i mowienia.

lle jest w Polsce dzieci z AADCd?

Tego do konica nie wiemy. Sa nam znane pojedyn-
cze przypadki, ale z pewnoscig chorych jest wiecej.
Mamy dane z badan epidemiologicznych prowadzo-
nych na $wiecie, z ktorych wynika, ze czesto$¢ wyste-
powania AADCd w Stanach Zjednoczonych wynosi
1 na 64 tys. urodzen, w Japonii — 1 na 162 tys. uro-
dzen, w Tajwanie — 1 na 32 tys. urodzen, a w Unii
Europejskiej — 1 na 116 tys. urodzen. Zaktadajac,
ze w Polsce rocznie przychodzi na §wiat ok. 300 tys.
dzieci, mozemy podejrzewad, ze z kazdym rokiem
w naszym kraju moze przybywa¢ mniej wiecej
2 pacjentéw z AADCd.

Jest to wiec na pewno mocno niedoszacowana
jednostka chorobowa, gtéwnie ze wzgledu na brak
wiedzy na jej temat nie tylko w spoteczenstwie, ale
i wérdd lekarzy. By¢ moze zasadne bytoby powr6-
ci¢ do historii chordb niektérych pacjentéw, np.

z padaczka czy kryzami oczno-zakretowymi, ktérzy
nie reaguja na stosowane leczenie, i sprawdzic, czy
nie mamy do czynienia z niedoborem AADC.

Do jakiego oSrodka i na jakim etapie lekarz
rodzinny powinien skierowaé dziecko, ktére nie
osiagga kolejnych kamieni milowych, a dodatkowo
ma réwniez inne niepokojace objawy, wynikajace
z uszkodzenia oSrodkowego uktadu nerwowego?

Rodzice z takim dzieckiem powinni otrzymac
skierowanie i trafi¢ do neurologa dzieciecego.

Z kolei rolg specjalisty jest diagnostyka réznicowa,
w tym wykonanie testéw diagnostycznych w kierun-
ku AADCA.

W 2022 r. zostata zarejestrowana pierwsza
na Swiecie terapia genowa o nazwie eladoka-
gen eksuparwowek jako leczenie przyczynowe
AADCd. Na czym ona polega i jakie przynosi
korzysci pacjentom?

Podczas jednorazowego zabiegu stereotaksji
choremu podaje sie domézgowo kopie uszkodzo-
nego genu DDC za pomocg wektora wirusowego.
W efekcie transgen jest uwalniany w komérkach,
co powoduje wzrost produkeji brakujacego enzymu
AADC i wytwarzanie dopaminy. Wszyscy pacjenci
objeci badaniami klinicznymi, z 5-letnig obserwacja
po podaniu leku, osiagneli tzw. punkty koncowe.
Poprawa obejmowata zar6wno zdolnosci ruchowe,
jak i poznawcze. Badania dotyczyly dzieci lezacych,
ktore nie osiggnety kamieni milowych rozwoju.

Jezeli chodzi o hipotonie, to po roku od zastoso-
wania terapii eladokagenem eksuparwowekiem pra-
wie potowa pacjentow osiagneta poprawe. W przy-
padku pacjentéw z dystonia konezyn dolnych efekt
ten byt jeszcze bardziej spektakularny, poniewaz
objat prawie wszystkich badanych. Jest to niepraw-
dopodobny wynik! Z kolei kryzy oczno-zakretowe,
ktére wystepowaly poczatkowo u chorych srednio
przez ok. 12 godzin na tydzien, zostaly zredukowane
do ok. 8 godzin tygodniowo. Poprawie ulegly tez
funkcje uktadu autonomicznego, takie jak: poce-
nie, §linienie i niestabilnos$¢ temperatury ciata.
Wykazano progres w umiejetno$ci méwienia u tych
pacjentow oraz poprawe jakosci zycia.

Na materiatach filmowych z udzialem pacjentow
po terapii z uzyciem eladokagenu eksuparwoweku
widaé, jak niektdrzy z nich po 5 latach od zasto-
sowania leczenia zaczynajg chodzié¢! Tym samym
jakosé zycia zaréwno chorych, jak i ich opiekunow
znaczaco wzrasta. Zmieniaja sie takze perspektywy
dalszego rozwoju tych dzieci.

Czy leczenie to jest dostepne dla pol-
skich pacjentéow?

W naszym kraju po raz pierwszy eksperymental-
nego leczenia pacjentéw z deficytem AADC podjat
sie w 2019 r. prof. Mirostaw Zabek, ktéry zastosowat
je z powodzeniem u dwéch polskich pacjentéw oraz
18 innych z calego $wiata. W 2022 r. jako leczenie
przyczynowe zostala zarejestrowana terapia ela-
dokagenem eksuparwowekiem. Niestety, nie jest
ona jeszcze refundowana w Polsce. W tej chwili po
rozpoznaniu AADCd u dziecka rodzice moga starac¢
sie 0 jej podanie w jednym z o§rodkéw na zachodzie
Europy, gdzie te zabiegi sa wykonywane.

W Polsce czekamy na otwarcie wielodyscyplinar-
nego o$rodka dla pacjentéw z AADCA, ktéry bedzie
spelniat wszystkie standardy niezbedne do wdro-
zenia leczenia operacyjnego, ale réwniez zapewniat
specjalistyczna opieke nad ta grupa dzieci, w tym
intensywna rehabilitacje. Podkre§lam przy tym jesz-
cze raz, ze kluczowe jest to, aby myslec o tej choro-
bie juz na etapie jej pierwszych objawéw. Wlaczenie
terapii genowej od 18. miesigca zycia, bo od tego
wieku jest zarejestrowane to leczenie, sprawia, ze
prawdopodobienstwo powrotu do prawidtowego
lub prawie prawidtowego rozwoju dziecka jest bar-
dzo duze. Im bardziej odroczone podanie leku, tym
szansa na to jest mniejsza.

Rozmawiata Katarzyna Matusewicz
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LAM najczescie]j jest roz poznawana u kobiet
w wieku 30-40 lat, z dus 2znoscia wysiikowa
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Terapia niefarmakologiczna Dedykowany lek i wskazania do leczenia

L:r ¥ [ «Limfangio- Limfangioleiomiomatoza (tac., ang. lymphangioleiomyomatosis, LAM) jest ultrarzadka choroba, obecnie zaliczang do Postepowanie niefarmakologiczne jest podobne do tego, ktére 0d 2015 . jest dostepny dla chorych na LAM lek, ktéry badano w przesztosci w randomizowanym badaniu kli-
leiomiomatoza grupy nowotworéw o niskim stopniu ztosliwosci, w ktérej dochodzi do zaburzenia funkcjonowania genéw kompleksu zaleca sie w przypadku innych choréb ptuc, czyli: zaprzestanie nicznym o akronimie MILES (Multicenter International LAM Efficacy of Sirolimus Trial). Pacjentki przyjmowaty
I' (LAM) to ultrarzad- TSC1iTSC2 (ang. tuberous sclerosis complex, TSC). Powoduje to z kolei aktywacje szlaku sygnatowego kompleksu kinazy palenia papierosow, szczepienia przeciwko grypie, pneumo- sirolimus lub placebo przez rok, a nastepnie byty monitorowane przez kolejne 12 miesiecy. W grupie leczonej
ka choroba ptuc, mTOR/p70S6, co prowadzi do niekontrolowanego rozplemu niezréznicowanych komérek, zblizonych do miesniowych, kokom i COVID-19. Nie zaleca sig przyjmowania estrogenéw. stwierdzono stabilizacje wskaznika spirometrycznego natezonej objetosci wydechowej pierwszosekundowej

J w ktérej gtownymi wokot naczyn limfatycznych, krwionos$nych i oskrzeli (komérki LAM). Udowodniono takze, ze w czasie cigzy moze doj$¢ do progresji (FEV,) w poréwnaniu ze spadkiem o 11 proc. w grupie placebo. Odnotowano takze zmniejszenie wielosci

choroby. Pacjentke, ktéra planuje ciaze, nalezy o tym poinformo-
wac. W przypadku niewydolnosci oddechowej stosuje sig tleno-
terapie, a odme optucnowag mozna leczy¢ za pomoca chemicznej
pleurodezy. W razie braku skutecznosci stosuije sie postepowa-
nie chirurgiczne.

W przypadku naczyniakomigesniakottuszczakéw w nerkach nale-
zy wykonywa¢ regularnie badanie USG jamy brzusznej i moni-
torowaé wielko$¢ tych zmian. Srednica przekraczajaca 4 cm
grozi gwattownym peknigeciem zmiany i krwotokiem, ktéry moze

naczyniakomigsniakowtékniakéw nerek od 26 do 50 proc. Na podstawie tego badania sirolimus zostat zareje-
strowany w 2015 r. przez FDA do leczenia limfangioleiomiomatozy w USA, a przez Europejska Agencje Lekow
(EMA)w 2018r.

Na podstawie wspomnianego badania ustalono wskazania do leczenia LAM, do kt6rych nalezy obnizenie
wskaznika FEV, ponizej 70 proc. wartosci naleznej. Do terapii mozna zakwalifikowac pacjentéw z prawidto-
wym wynikiem spirometrii, w sytuacji, gdy obecne sg inne cechy cigezkiego przebiegu choroby, na przyktad:
szybki spadek FEV, powyzej 90 ml na rok;

® obnizony wskaznik transferu ptucnego dla tlenku wegla;

© desaturacja lub spadki saturacji w czasie wysitku, np. podczas 6-minutowego testu chodu;

doprowadzi¢ do zgonu chorej. Dlatego w przypadku wiekszych ® niewydolnos¢ oddechowa, hipoksemia lub nawracajagce odmy optucnowe;

zmian nalezy rozwazy¢ embolizacje lub oszczedzajgca resekcje ® chtonkotok w jamie optucnej czy otrzewnej.

nerki. W ostatnich latach pojawita sie publikacja, w ktérej analizowano wptyw leczenia sirolimusem na czestos$é
Wazna czgscig postepowania niefarmakologicznego jest rehabi- wystepowania odmy optucnowej. Okazato sig, ze sirolimus wptywa na zmniejszenie czestosci wystepowania
litacja oddechowa. W przypadku choroby postepujacej i niewy- odmy i redukcje wytwarzania chtonki w optucnej. Zaleca sie, zeby leczenie sirolimusem u chorych z chtonkg
dolnosci oddechowej w schytkowej postaci choroby brany jest w jamie optucnej czy otrzewnej rozpocza¢ przed postepowaniem inwazyjnym. Sirolimus powinien by¢ takze
takze pod uwage przeszczep ptuc. wtgczony do leczenia w przypadku zmian o typie naczyniakomiesniaka limfatycznego w przestrzeni poza-
otrzewnowe;.

objawami sa dusz-
: nos¢ wysitkowa

i nawracajagce odmy optucnowe. Z powo-
du rzadkiego wystepowania czesto
poczatkowo jest mylnie rozpoznawa-

na jako astma, POChP czy rozedma.
Ustalenie prawidtowego rozpoznania
moze by¢ op6znione nawet o 6 lat”

— mowi dr n. med. Matgorzata Sobiecka,
pulmonolog z I Kliniki Choréb Ptuc
Instytutu Gruzlicy i Choréb Ptuc w
Warszawie, przyblizajgc obraz kliniczny
tego schorzenia.

Czestos¢ wystepowania LAM ocenia sie na 3-8/1 min kobiet na Swiecie. Choroba wystepuje w dwdch postaciach.

W postaci sporadycznej LAM, ktéra dotyczy niemalze wytgcznie kobiet, dochodzi do mutacji genu TSC2 w komdérkach
somatycznych. W pismiennictwie mozna spotkaé pojedyncze opisy przypadkéw mezczyzn z tg choroba. Druga postaé,
zwigzana z chorobg genetyczna: stwardnieniem guzowatym (ang. tuberous sclerosis complex, TSC), wynika z mutacji

w genach TSC1/TSC2 w komoérkach zarodkowych. W tej postaci nie tylko dochodzi do zmian w ptucach, ale réwniez do
tworzenia mnogich guzéw o typie hamartoma w réznych narzadach, np. naczyniakomigsniakottuszczakéw w nerkach czy
guzéw mdzgu, zmian o typie hamartoma w oku, a takze zmian w watrobie i naczyniakowtékniakéw w skérze twarzy.

W przypadku stwardnienia guzowatego i wspétistniejgcej choroby LAM takie zmiany takze widoczne sg u mezczyzn.

W przypadku postaci LAM zwigzanej ze stwardnieniem guzowatym u 80 proc. kobiet po 40. roku zycia radiologicznie
stwierdza sie obecnos¢ zmian torbielowatych w ptucach. Takie zmiany wystepujg tez u ok. 10-38 proc. mezczyzn chorych
na stwardnienie guzowate. MezczyZni réwniez rzadziej zgtaszajg objawy ze strony uktadu oddechowego.

Do tej pory nie udato sie ustali¢ pochodzenia komérek LAM. Szacuije sie, ze na Swiecie u ok. 21 tys. oséb wystepuje spora-
dyczna posta¢ LAM, a u 80 tys.-160 tys. LAM zwigzana ze stwardnieniem guzowatym.

OT. ARCHIWUM

i

e

© © 0 0 0 000 0000000000000 0000000000 000000000000 00000000

ee 0000000000000 000000 00

@0 0000000000000 000000 0 00

W réznicowaniu bierzemy pod uwage inne choroby, ktére przebiegajg z tworzeniem torbieli w migzszu ptuc. Moze to by¢ bardzo czesta choroba, jak rozedma, lub inne, rzad-
sze schorzenia. Torbiele mogag wystepowac w limfoidalnym srédmigzszowym zapaleniu ptuc zwigzanym z chorobami uktadowymi tkanki tgcznej lub chorobach genetycz-
nych, w ktérych dochodzi do tworzenia guzéw w nerkach i zmian torbielowatych w ptucach (zesp6t Birta-Hogg-Dubégo).

W diagnostyce réznicowej nalezy réwniez uwzgledni¢ chorobe zwigzang z paleniem papierosoéw, tj. ptucng postac histiocytozy z komérek Langerhansa. Moga to by¢ tez
zmiany nowotworowe lub przerzuty nowotworowe, ktére dajg obraz torbieli w ptucach, a takze torbiele zwigzane z chorobg tancuchéw lekkich.
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Podczas zabiegu pobrano wycinek ptuca do badania
histopatologicznego.

Rozpoznanie i proby terapii przeciwestrogenowej

Na podstawie bioptatu i obrazu radiologicznego rozpozna-
no limfangioleiomiomatoze. Chora zostata skierowana na
oddziat pulmonologiczny, gdzie wykonano badania czyn-
nosci ptuc i zastanawiano sig, jakie decyzje terapeutyczne

wiec u pacjentki prébowano leczenia przeciwestrogenowe-
go. Choroba przez ten czas byta stabilna. Kobieta pozosta-
wata wiele lat bez leczenia.

Zastosowanie leku sirolimus

w sytuacji pogorszenia stanu chorej

Po zarejestrowaniu do terapii limfangioleiomiomatozy
leku sirolimus, zdecydowano o rozpoczeciu leczenia

spadki saturacji.

Pacjentka stosuje leczenie sirolimusem od pazdziernika
2018 . Tolerancja leczenia jest dobra. Stezenia leku, ktore
sg monitorowane okresowo, pozostajg w wartosciach tera-
peutycznych. Pacjentka zgtasza dusznosc wysitkowa po
wejsciu nawet na pierwsze pietro, ma kaszel i ogélne osta-
bienie, ale dolegliwosci sg stabilne i chora jest w spoczynku
wydolna oddechowo.

Objawy kliniczne :
Zmiany w przebiegu LAM moga by¢ wykryte przypadkowo. Obecnie mamy Postepowanie diagnostyczne . .
szeroki dostep do tomografii komputerowe (TK), ktdra jest wykonywana Juz w 2010 r. opublikowano europejskie wytyczne dotyczace dia- . . . .
zr6znych wskazan. Moze to by¢ nawet TK jamy brzusznej, obejmujaca dolne gnostyki i postepowania z chorymi na LAM. Potem uzupetnieniem . . LoD, D . . ) . : o , S
partie ptuc. Wéwczas zmiany w pQSta?' n'e_w_'em'Ch torbielek moga by¢ przy- byty wytyczne towarzystw amerykanskiego i japoriskiego, ktore . . Trwajgce obecqle Qadanla (bedgce.kontynuaqa badania MILES) ;a gklerunkowarle na obsgrwaqe chorych Ief:.zonych matymi dawkarm swghmusu. Wladomo, ze dziatanie tego Iekp
padkowp wykr.y.te u osoby. be.z obJawc_>w k||n|.cznych. opublikowano w 2016 r. Teraz ukazaty sie wytyczne francuskie. : . w LAM utrzymwe sie tak d%ygo,Jngest gn po.daV\fan.y. Pp ocllst.aW|ep|u leku wracajag patologlczne procesy;, czyI|Je§t odhamgwana prollferaga i nadmierne, n|ek.ontrolowalne namnaza-
LAM najczesciej rozpoznaje sie u kobiet w wieku 30-40 lat, u ktérych Rozpoznanie LAM opiera sie na zgodnym obrazie klinicznym : : nie sie komérek. W celu zminimalizowania objawdw i dziatar niepozadanych oraz utrwalenia przewlektego leczenia bada sig, czy podawanie tego leku w matej, ustalonej na 1 mg/dobe
pierwszym objawem jest postepujgca dusznosc¢. U ponad 70 proc. kobiet i charakterystycznych zmianach w tomografii komputerowej latki . . dawce, zabezpieczy chorych przed progresja (badanie MILED).
tak sig ta choroba zaczyna. Pacjentki trafiajg do lekarza rodzinnego lub do piersiowe. . . Innym badaniem jest ocena bezpieczenstwa i potencjalnych korzyscileczenia chorych na LAM loratydyng w potaczeniu z wczesniej stosowanym sirolimusem. W 2023 r. opublikowano
pulmonologa, kt6ry wykonujac spirometrig, moze stwierdzi¢ zmiany o cha- Typowa pacjentka jest kobieta w wieku rozrodczym, najcze- : : wyniki otwartego badania Il fazy z eskalacja dawki, oceniajacego bezpieczefstwo i skutecznosé rosweratrolu w potgczeniu z sirolimusem u chorych na LAM. Dodatnie rosweratrolu byto
rakterze obturacji, typowe dla LAM. U ok. 25 proc. chorych obturacja moze $ciej z postepujaca dusznoscig lub nawracajacymi odmami. . : bezpieczne i dobrze tolerowane przez chore. Autorzy badania podkreslaja, ze konieczne sg kontrolowane badania takiego potaczenia lekéw na wiekszej grupie chorych na LAM, aby
by¢ czesciowo odwracalna, co sugeruje rozpoznanie znacznie czestszych Charakterystyczny obraz w TK to obecno$é powyzej 10 torbielek . . okresli¢ jego skutecznos¢ w tym wskazaniu.
schorzen, jak astma oskrzelowa czy POChP. Czasami jest rozpoznawana cienkosciennych o regularnych ksztattach, rozrzuconych réwno- : :
rozedma. _ _ _ miernie w catych ptucach. Stwierdzenie tego charakterystycznego . :
Czestym objawem poczatkowym jest takze samoistna odma optucnowa, obrazu w TK, bez cech innej choroby $rédmiazszowej, nie wystar- N .
ktc’)rauok.50proc.kobietmoiewystapiéjakopierwszyobjaw.Odma Czydousta|eniapewnegorozpoznania_Muszawystapiétezinne : e e o o e e e s o e e s s e e s s e e e s s e e s s e e e s s e e s s s e e s s e e s s e e e e s e e s s e e e s e e e e s e e s s e e e s e e e s s e e e s ees s eeceseeceeeeseeceseecssccseeooss
optucnowa ma charakter nawrotowy, dopéki nie jest zaopatrzona chirur- cechy, jak: obraz histologiczny spetniajacy kryteria LAM Iub roz- .
gicznie_. Cr_lorc?ba moze takz_e rozpoczac §ie obecnoscia ptynu o charakterze poznanie stwardnienia guzowatego albo obustronne naczyniako- .
Eﬂ&ngmja?'e oph:]cnol\(/{ej, ee obserwun'arnytutokd 1 6;'2()' proc. chorych na miesniakottuszczaki nerek, albo naczyniakomigéniaki limfatyczne . Rokowanie Podsumowanie
To mbga gcéaten;%?zyar::dkiwj Vx;akcrijtaecgr#igiy vrvuugaG j:milcgl?zrﬂ:.znej o cha- ﬁjrtf('a;rtr:izeegltcm;var?;'rzg\gansc;vrﬁjSégzg?ézgﬁgfggéﬁgr:;ﬁpLJ{XI(\:/IneJ . Mediana przezycia chorych na LAM wynosi powyzej 20 lat. Do niekorzystnych czynni- Obecnie mamy mozliwo$é leczenia chorych na limfangioleiomiomatoze. Bardzo istotne
rakterze naczyniakomiesniakottuszczakéw nerek czy obecnosci chtonki w b{a daniu cvtolo iJc.:zn m wysiekow lub weztow chionnych N kéw prognostycznych zalicza sie: postepujacg dusznosé, rozpoznanie choroby w okre- jest wczesne rozpoznanie, gdy pojemnos¢ ptucna i wskazniki objetosciowe ptuc sa
w jamie optucnowej lub brzusznej, jak miato to miejsce u jednej z moich Metoda diagynostg/czn;/ ktc’n}g T M powsz):ech.nie : sie przedmenopauzalnym, szybkie tempo spadku wartosci wskaznika FEV, i wysokie zachowane. Rokowanie jest dobre w przypadku wczesnego rozpoznania choroby, zanim
pacjentek. Pierwszym objawem byto u niej powiekszenie obwodu brzucha dostepna, jest ocena st'ezenia VEGF-D. czyli czynnika warostudia : stezenig VEGF-D. Natomiast k'orzysl;tr.\y wptyw na roko.w'anie ma rozpozr]apie chorqby dojdzie do naw.racajacyc'h,odm, ktc?re w konsekwencji moga tez znacznie uposledzié
i podejrzenia guza jajnika. Okazato sig, Zze to zmiana o charakterze limfan- érodbtonka naczyniowego. Stezenie tego czynnika przekraczajace . w okresie pomenopauzalnym i wyjsciowe FEV, powyzej 70 proc. wartosci nalezne;j. czynnosé ptuc i prowadzi¢ do powiktan.
gioleiomioma (duzego, torbielowato poszerzonego naczynia limfatycznego) 800 pg/ml w surowicy, przy charakterystycznym obrazie tomografii .
w przestrzeni pozaotrzewnowej w jamie brzusznej, ktéra powodowata dole- komputerowej, jest serologicznym potwierdzeniem rozpoznania :
gliwosci bolowe. Natomiast torbielek w ptucach byto stosunkowo niewiele, limfangioleiomiomatozy. Chorobe mozna rozpoznaé réwniez pobie- :
gle<_:a+oééobrazu,’raczniezbiopsja,pozwala’ranarozpoznanielimfangiole— rajac bioptaty ptuc w czasie leczenia operacyjnego odmy optucnej. .
iomiomatozy. N .
. PRZYPADEK KLINICZNY
: podjaé, poniewaz w tamtym okresie nie byto dedykowane-  pacjentki ze wzgledu na stopniowe pogarszanie sie
: 38-letnia kobieta zostata przyjeta na oddziat torakochi- go leczenia dla tej choroby. tolerancji wysitku oraz zaburzenia w badaniach czyn-
rurgii z powodu nawracajgcych, prawostronnych odm Uwazano wéwczas, ze istnigje istotny zwigzek estrogendw nosciowych ptuc. U chorej narastata obturacja oskrzeli
optucnowych. Ze wzgledu na to, ze drenaz ptuca nie zrozwojem LAM (choroba wystepowata prawie wytgcznie i obnizat sie transfer ptucny dla tlenku wegla. W tescie
pozwalat na jego catkowite rozprezenie, wykonano tora- u kobiet w wieku rozrodczym, jej progresje obserwowano 6-minutowego chodu z pomiarem saturacji, ktory wyko-
kotomig prawostronng i pleurodeze mechaniczna, ktora w okresie cigzy, a na komorkach LAM stwierdzano obec- naliSmy w celu oceny wydolnosci wysitkowej i dynamiki
Diagnostyka réznicowa miata na celu zapobiec kolejnym nawrotowym odmom. no$¢ receptoréw estrogenowych i progesteronowych), przebiegu choroby, chora odczuwata dusznos¢ i miata

Oprac. Olga Tymanowska
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