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MUKOWISCYDOZA

Mukowiscydoza: rozpoznanie i postepowanie

National Institute for Health and Care Excellence

« Niniejsze podsumowanie Wytycznych zawiera tylko
kluczowe zalecenia; kazdy wyrézniony tekst odnosi

sie do petnego dokumentu Wytycznych, dostepnego

na stronie www.nice.org.uk/ng78, ktéry zawiera

petny zestaw zalecen dotyczacych:

- przej$cia pod opieke dla osdb dorostych;

- powiktanh mukowiscydozy;

- infekcji ptucnych;

- interwencji zywieniowych i zewnatrzwydzielnicze;
niewydolnos$ci trzustki;

- choroby watroby;

- cukrzycy zwigzanej z mukowiscydozg;

— gestosci mineralnej kosci;

- oceny psychologiczne;.

Rozpoznanie mukowiscydozy

+ Mukowiscydoze mozna rozpoznaé na podstawie:

- dodatnich wynikéw testu u 0séb bez objawdw,
na przyktad w oparciu o badanie przesiewowe u
niemowlat (test immunoreaktywnej trypsyny w
suchej kropli krwi), a takze test potowy i badanie
genetyczne w celu uzyskania potwierdzenia, lub

- objawow klinicznych wspartych wynikami testu
potowego lub badania genetycznego w celu
uzyskania potwierdzenia, lub

- samych objawdw klinicznych (w rzadkich
przypadkach) u oséb z objawami, ktore uzyskaty
prawidtowe wyniki testu potowego lub badania
genetycznego.

Przeprowadz ocene pod kgtem mukowiscydozy i, gdy
jest to klinicznie uzasadnione, wykonaj test potowy
(u dzieci i mtodziezy w wieku 12-17 lat) lub badanie
genu mukowiscydozy (u dorostych) u osdb, u ktdrych
wystepuje co najmniej jedno z ponizszych:
- przypadek w rodzinie;
—-wrodzona atrezja jelita cienkiego;
- niedrozno$¢ smotkowa;
— objawy i oznaki sugerujgce zespot zaburzen
droznoéci jelita biodrowego;
- stabngcy wzrost (u niemowlat i matych dzieci);
- niedozywienie;
- nawracajgce i przewlekte choroby ptuc, takie jak:
° nawracajgce zapalenie dolnych drog
oddechowych;
o kliniczne lub radiologiczne objawy choroby ptuc
(w szczegodlnosci rozstrzenie oskrzeli);
o utrzymujgce sie zmiany w RTG klatki piersiowej;
o przewlekty mokry / produktywny kaszel.

— przewlekta choroba zatok;

- azoospermia z niedroznosci (U mtodziezy |
dorostych);

— ostre lub przewlekte zapalenie trzustki;

—zespot ztego wehtaniania;

—wypadanie odbytnicy (u dzieci);

- zespoOt pseudo-Barttera.

+ Osoby z podejrzeniem mukowiscydozy nalezy
skierowac¢ do specjalistycznego oérodka ds.
mukowiscydozy, jesli:

—uzyskano u nich dodatni lub niejednoznaczny wynik
testu potu;

—ich ocena sugeruje, ze majg mukowiscydoze, ale
wyniki ich badan sg prawidtowe;

- badanie genetyczne ujawnia 1 lub wiecej mutacji
mukowiscydozy.

Informowanie i udzielanie wsparcia

+ Osobom, u ktérych niedawno zdiagnozowano
mukowiscydoze, a takze cztonkom ich rodzin
lub opiekunom (stosownie do przypadku) nalezy
zapewni¢ mozliwos¢ omdéwienia ich watpliwosci.

Informowanie i udzielanie wsparcia powinno
by¢ przeprowadzane przez personel medyczny
posiadajgcy doswiadczenie w leczeniu
mukowiscydozy.

Osobom z podejrzewang lub zdiagnozowang

mukowiscydozg, a takze cztonkom ich rodzin

lub opiekunom (stosownie do przypadku) nalezy

zapewni¢ odpowiednie informacje, ktére sg oni w

stanie zrozumie¢, oraz mozliwo$¢ przeprowadzenia

rozmowy na takie tematy jak:

—ich diagnoza;

—monitorowanie ich stanu;

- mozliwosci postepowania w przypadku ich stanu;

—-mozliwe lub istniejgce powiktania lub choroby
wspotistniejgce;

—znaczenie choroby w samodzielnym zyciu.

Osoby z mukowiscydozg, a takze cztonkéw ich rodzin
lub opiekunéw (stosownie do przypadku) nalezy
poinformowag o ich programie opieki.

Osobom z mukowiscydozg oraz cztonkom rodziny lub
opiekunom nalezy przekazywac informacje w sposoéb
odpowiedni dla kazdego przypadku. Nalezy unika¢
zargonu i korzysta¢ z metod, ktore sg przez nich
preferowane, na przyktad:
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—bezposredniej rozmowy;

- korespondenciji;

- informacji pisemnych (takich jak ulotki);

- wszelkich dostepnych medidw cyfrowych i
wiarygodnych zrédet internetowych.

W razie potrzeby nalezy zapewni¢ osobom z

mukowiscydozg i cztonkom ich rodzin lub opiekunom

mozliwo$¢ rozmowy z odpowiednimi ekspertami na

takie tematy jak:

—dostepnosé zasoboéw i wsparcie, np. wsparcie
lokalne i ustugi wsparcia;

—ograniczanie ryzyka zakazenia krzyzowego;

—znaczenie choroby w przypadku uczeszczania do
szkoty oraz nauki;

- planowanie kariery;

- przejScie pod opieke dla dorostych;

- podréz zagraniczna;

- ptodnos$¢ i antykoncepcja;

—cigza i rodzicielstwo;

- przeszczep narzgdow;

—opieka u schytku zycia.

Osoby z mukowiscydozg nalezy poinformowac

o tym, w jaki sposdéb moga sie kontaktowacé z
innymi osobami chorymi na mukowiscydoze bez
ryzyka zakazenia krzyzowego (patrz zapobieganie

zakazeniom krzyzowym), na przyktad kierujgc ich do
grup wsparcia online.

Wiecej informacji na temat komunikacji, udzielania
informacji i wspélnego podejmowania decyzji w
przypadku opieki NHS dla dorostych mozna znalez¢
w wytycznych NICE dotyczgcych doswiadczen
pacjentow w zakresie opieki NHS dla dorostych.

Nalezy pamietac, ze osoby chore na mukowiscydoze
oraz cztonkowie ich rodzin lub opiekunowie bedg
potrzebowac¢ wsparcia emocjonalnego, a niektérzy
mogg potrzebowacé specjalistycznego wsparcia
psychologicznego (patrz ocena psychologiczna), w
szczegdlnosci:

—w momencie diagnozy;

—w okresach przej$ciowych (na przyktad przy
rozpoczynaniu lub zmianie szkoty, przechodzeniu ze
szkoty do pracy lub przy okazji decyzji o rozpoczeciu
po raz pierwszy samodzielnego zycia);

- przy okazji przekazywania informacji dotyczacych
ptodnosci, w tym planowania rodziny, cigzy i
bezptodnosci;

—w celu poradzenia sobie z powiktaniami
mukowiscydozy;

- podczas oczekiwania na przeszczepienie narzgdu
lub przy okazji jego przeszczepienia;

—u schytku zycia.

Swiadczenie opieki

Konfiguracja opieki

+ Opieka nad osobami z mukowiscydozg powinna
by¢ swiadczona przez specjalistyczny zespot
interdyscyplinarny ds. mukowiscydozy w
specjalistycznym osrodku leczenia mukowiscydozy
(patrz zespdt interdyscyplinarny).

Specjalistyczne osrodki leczenia mukowiscydozy

powinny:

- planowa¢ opieke nad pacjentem (w tym
ambulatoryjng i szpitalng), biorgc pod uwage
ryzyko zakazenia krzyzowego (patrz zapobieganie
zakazeniom krzyzowym);

- prowadzi¢ lokalne i krajowe rejestry pacjentéw
zawierajgce informacje o ich stanie klinicznym,
leczeniu i wynikach;

- kontrolowac praktyke i wyniki.

Gdy model wspotdzielonej opieki* jest stosowany u

dzieci i mtodziezy, powinien on obejmowac:

- formalne ustalenia miedzy lokalnym zespotem
pediatrycznym w osrodku opieki wspotdzielonej a
zespotem interdyscyplinarnym w specjalistycznym
o$rodku leczenia mukowiscydozy;

- bezposrednie zaangazowanie cztonkdéw
specjalistycznego zespotu interdyscyplinarnego ds.
mukowiscydozy;

—oprocz opinii lokalnego zespotu pediatrycznego,
coroczng kontrole i co najmniej jedng inng opinie
w roku, zapewniong przez specjalistyczny zespot
interdyscyplinarny ds. mukowiscydozy.

Jesli to mozliwe i gdy jest to klinicznie uzasadnione,
moze by¢ $wiadczona opieka potrzebujgcym?
przez specjalistyczny zespot interdyscyplinarny ds.
mukowiscydozy, dla dorostych chorych w lokalnym
szpitalu.

Specjalistyczny osrodek leczenia mukowiscydozy
powinien dysponowac¢ dostepnym przez caty czas (w
dzien i w nocy) punktem kontaktowym na wypadek
pilnych zapytan od os6b z mukowiscydozg i cztonkow
ich rodzin lub opiekunéw (stosownie do przypadku).

Nalezy rozwazy¢ stosowanie telemedycyny* lub wizyt
domowych w celu przeprowadzania rutynowych
kontroli, gdy sg one bardziej odpowiednie niz

wizyty ambulatoryjne i jesli osoba z mukowiscydozg
preferuje taki rodzaj opieki.

Jesli to wskazane, nalezy poczyni¢ ustalenia (wraz z
zapewnieniem sprzetu i specjalistycznego wsparcia),
aby dozylne leczenie antybiotykami mogto sie
odbywaé w domu pacjenta.

Zesp6t interdyscyplinarny

+ Specjalistyczny zespot interdyscyplinarny ds.
mukowiscydozy powinien obejmowac co najmniej
po jednym (w zalezno$ci od wielko$ci kliniki)

z nastepujgcych specjalistow posiadajgcych
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specjalistyczng wiedze na temat tej choroby:

—wyspecjalizowani pediatrzy lub lekarze zajmujgcy
sie leczeniem osdb dorostych;

- wyspecjalizowane pielegniarki;

—wyspecjalizowani fizjoterapeuci;

—wyspecjalizowani dietetycy;

- wyspecjalizowani farmaceuci;

- wyspecjalizowani psychologowie kliniczni.

Specjalistyczny zespoét interdyscyplinarny ds.
mukowiscydozy powinien by¢ prowadzony
przez wyspecjalizowanego pediatre lub lekarza
zajmujgcego sie leczeniem osdb dorostych.

Specjalistyczny zespoét interdyscyplinarny ds.
mukowiscydozy powinien obejmowac lub mie¢
dostep do pracownikéw socjalnych.

Pracownicy socjalni powinni udziela¢ porad i

wsparcia osobom z mukowiscydozg oraz cztonkom

ich rodzin lub opiekunom (stosownie do przypadku),

na przyktad w takich kwestiach jak:

- pomoc w dostosowaniu sie do dtugotrwatego
leczenia (np. regularnego przyjmowania lekéw);

- edukacja;

—zatrudnienie;

- $wiadczenia spoteczne;

- opieka zastepcza.

Wyspecjalizowane pielegniarki (wspodtpracujgce

z wyspecjalizowanymi pediatrami lub lekarzami)

powinny koordynowac opieke i utatwia¢ komunikacje

miedzy innymi cztonkami zespotu ds. mukowiscydozy,

a takze wspiera¢ osoby z mukowiscydozg oraz

cztonkoéw ich rodzin lub opiekundéw (stosownie do

przypadku). Najwazniejsze czynnosci kliniczne moga

obejmowac:

— udzielanie wsparcia podczas diagnozowania i po
jego zakonczeniu oraz przy rozpoczynaniu leczenia;

- przesiewowg ocene stanu zdrowia;

—zaawansowang ocene kliniczng;

- koordynowanie podawania dozylnego antybiotykéw
w domu pacjenta, w tym dostepu dozylnego.

Wyspecjalizowani fizjoterapeuci powinni oceniaé
osoby z mukowiscydozg i udziela¢ im porad w
ambulatorium, podczas hospitalizacji, w okresach
zaostrzen ptucnych® i przy okazji corocznej kontroli.
Ocena i porady mogg by¢ zwigzane z udroznianiem
drog oddechowych, stosowaniem nebulizatoréw,
zaburzeniami uktadu miesniowo-szkieletowego,
éwiczeniami, aktywnoscig fizyczng i nietrzymaniem
moczu.

Wyspecjalizowani dietetycy powinni ocenia¢ osoby
z mukowiscydozg i udziela¢ im porad w zakresie
wszystkich aspektéw zywieniowych, podczas wizyt
ambulatoryjnych, hospitalizacji i corocznej kontroli
(patrz interwencje zywieniowe)

+ Wyspecjalizowani farmaceuci powinni doradza¢

osobom z mukowiscydozg w zakresie optymalizacji
lekéw, podczas wizyt ambulatoryjnych, hospitalizaciji,
przy wypisywaniu ze szpitala i podczas coroczne;j
kontroli. Powinni doradza¢ personelowi medycznemu
w zakresie wszystkich aspektéw zazywania

i przepisywania lekéw oraz wspierac lekarzy
rodzinnych, innych farmaceutéw i dostawcow

ustug opieki domowej w celu umozliwienia osobom
cierpigcym na mukowiscydoze systematycznego
przyjmowania odpowiednich lekdw.

Wyspecjalizowani psychologowie kliniczni powinni
ocenia¢ osoby z mukowiscydozg i doradzac im oraz
cztonkom ich rodzin lub opiekunom (stosownie

do przypadku), podczas wizyt ambulatoryjnych i

(w razie potrzeby) podczas innych wizyt, podczas
hospitalizacji i corocznej kontroli (patrz ocena

psychologiczna).

+ Specjalistyczny zespdt interdyscyplinarny ds.

mukowiscydozy powinien posiadac specjalistyczng

wiedze w zakresie mukowiscydozy (lub mie¢ do niej

dostep) w nastepujgcych obszarach:

—mikrobiologia;

—fizjologia ptuc;

- cukrzyca;

— gastroenterologig;

—hepatologia;

—reumatologia;

— psychiatria;

—radiologia interwencyjna;

- chirurgia (zotgdkowo-jelitowa, klatki piersiowej oraz
ucha, nosa i gardta);

- potoznictwo;

— opieka paliatywna.

Specjalistyczny zesp6t interdyscyplinarny ds.
mukowiscydozy powinien wspotpracowac z lekarzami
rodzinnymi i dostarcza¢ im aktualnych informaciji, aby
lekarze ci mogli wspieraé osoby z mukowiscydozg
poprzez:

— przepisywanie lekdw na mukowiscydoze:

° W co najmniej 1-miesiecznych partiach na raz w
przypadku lekdw przyjmowanych rutynowo;

° na dtuzszy czas w przypadku zalecenia zespotu
specjalistycznego;

o postepujgc zgodnie z wytycznymi dotyczgcymi
uzgodnien w zakresie przepisywania lekéw
nielicencjonowanych.

—zapewnianie rutynowej corocznej immunizaciji, z
uwzglednieniem wszelkich zmian w przypadku oséb

z mukowiscydozg oraz szczepienia przeciw grypie

dla cztonkéw rodziny i opiekunow;

— zarzgdzanie problemami zdrowotnymi
niezwigzanymi z mukowiscydozg;

—weryfikacje chordb;

—wspotprace z zespotami Swiadczgcymi opieke

domowg nad osobami z mukowiscydozg, w
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szczegolnosci w przypadku opieki u schytku zycia;
- zapewnianie opieki nad cztonkami rodziny lub
opiekunami pacjenta.

Coroczne i rutynowe kontrole

+ Nalezy pamietac, ze:

— celem $wiadczenia opieki nad chorymi na
mukowiscydoze jest zapobieganie lub ograniczanie
objawodw i powiktan choroby;

- rutynowe monitorowanie i kontrole roczne sg
kluczowe dla zapewnienia skutecznej opieki.

Osobom z mukowiscydozg nalezy proponowac
kompleksowg coroczng kontre obejmujgca
nastepujgce kwestie (patrz odpowiednie rozdziaty
petnego dokumentu Wytycznych):

- kontrola ptuc;

—ocena odzywiania i wchtaniania jelitowego;

—badanie pod kagtem choroby watroby;

—badania na cukrzyce zwigzang z mukowiscydozg —
od 10 roku zycia;

—ocena pod katem innych potencjalnych lub
istniejgcych powiktan mukowiscydozy;

—ocena psychologiczna;

- oceny przeprowadzane przez wyspecjalizowang
pielegniarke, wyspecjalizowanego fizjoterapeute,
farmaceute i pracownika socjalnego;

- przeglad programu ¢wiczen chorego.

Regularne, rutynowe kontrole w przypadku oséb z

mukowiscydozg nalezy wykonywaé czesciej zaraz

PO rozpoznaniu i we wczesnym okresie zycia. Na

przyktad:

— co tydzieh w pierwszym miesigcu zycia pacjenta;

— o 4 tygodnie w przypadku pacjentdéw w wieku od 1
do 12 miesiecy;

— o0 6-8 tygodni w przypadku pacjentéw w wieku od
1 dob lat;

—co0 8-12 tygodni w przypadku pacjentdéw w wieku
powyzej 5 lat;

— o 3-6 miesiecy w przypadku pacjentéw dorostych.

Monitorowanie ptuc, ocenai
postepowanie

Monitorowanie ptuc

« W przypadku os6b z mukowiscydozg, u ktérych
wystepujg kliniczne objawy choroby ptuc,
czestotliwos¢ rutynowych kontroli powinna zaleze¢
od ich stanu klinicznego. Kontrole u dzieci i mtodziezy
(w wieku od 12 do 17 lat) nalezy wykonywac
przynajmniej co 8 tygodni, a u dorostych przynajmniej
co 3 miesigce. W razie potrzeby nalezy skorzystaé
z harmonogramoéw stuzgcych do przeprowadzania
regularnych, rutynowych kontroli.

« Podczas kazdej rutynowej kontroli u 0séb z

mukowiscydozg nalezy uwzgledni¢, w odniesieniu do

oceny ptuc, nastepujgce informacije:

—ocene kliniczng, w tym przeglad historii
klinicznej i przestrzegania zalecen dotyczgcych
przyjmowanych lekéw, a takze badanie fizykalne z
pomiarem masy ciata, dtugosci lub wzrostu;

- pomiar saturacji krwi;

- pobieranie prébek wydzieliny z drég oddechowych
do badan mikrobiologicznych, pobieranie probek
plwociny—w miare mozliwo$ci—bgdz wymazu
z kaszlu lub aspiratu z nosogardta (NPA), jesli to
niemozliwe;

- badanie czynnosci ptuc z wykorzystaniem
spirometrii (w tym natezona objeto$¢ wydechowa
pierwszosekundowa [FEV ], natezona pojemnos¢
zyciowa [FVC] i natezony przeptyw wydechowy
[FEF] 25-75%) u dorostych oraz u dzieci i oséb
mtodych, ktére mogg zosta¢ poddane badaniu.

Jesli podczas rutynowej kontroli wyniki spirometrii
sg w normie, nalezy rozwazy¢ wykonanie pomiaru
wskaznika oczyszczania ptuc.

Podczas kazdej corocznej kontroli u oséb z
mukowiscydozg nalezy uwzgledni¢, w odniesieniu do
oceny ptuc, nastepujgce informacje:

—ocene kliniczng, w tym przeglad historii
klinicznej i przestrzegania zalecen dotyczacych
przyjmowanych lekéw, a takze badanie fizykalne z
pomiarem masy ciata, dtugosci lub wzrostu;

- ocene fizjoterapii;

— pomiar saturacji krwi;

- RTG klatki piersiowej;

- badania krwi, w tym liczbe biatych krwinek, badanie
serologiczne aspergillus i IgE w surowicy;

- pobieranie prébek wydzieliny z drég oddechowych
do badan mikrobiologicznych (w tym na obecnos$¢
pratkéw innych niz gruzlicze);

- badanie czynnoéci ptuc (np. z wykorzystaniem
spirometrii, w tym FEV,, FVC oraz FEF 256-75%) u
dorostych oraz u dzieci i oséb mtodych, ktére moga
zosta¢ poddane badaniu.

Jesli wyniki spirometrii sg w normie, nalezy rozwazy¢
wykonanie pomiaru wskaznika oczyszczania ptuc
podczas kazdej corocznej kontroli.

W przypadku oséb z mukowiscydozg i chorobg ptuc,

ktore majg objawy dotyczace ich lub cztonkéw ich

rodziny lub opiekunéw (stosownie do przypadku),

nalezy przeprowadzi¢ wymienione ponizej czynnosci,

ktore moga okazac¢ sie przydatne:

- przeglad historii klinicznej;

- badanie fizykalne, w tym pomiar masy ciata i
dtugosci lub wzrostu;

— pomiar saturacji krwi;

— pobieranie probek wydzieliny z drég oddechowych
do badan mikrobiologicznych, pobieranie probek
plwociny—w miare mozliwo$ci—bgdz wymazu z

Guidelines.co.uk

PRZEDRUK



MUKOWISCYDOZA

kaszlu lub NPA, jesli to niemozliwe;

—-w przypadku os6b dorostych — badania krwi w celu
badania liczby biatych krwinek i markeréw stanu
zapalnego, takich jak biatko C-reaktywne;

- badanie czynnosci ptuc, np. z wykorzystaniem
spirometrii (w tym FEV,, FVC oraz FEF 25-75%) u
dorostych oraz u dzieci i oséb mtodych, ktére moga
zosta¢ poddane badaniu;

— pomiar wskaznika oczyszczania ptuc u oséb,
ktorych wyniki spirometrii sg w normie.

W zaleznos$ci od wymaganych kryteriow

nalezy zdecydowac, czy mozliwe jest zdalne

przeprowadzenie oceny (za pomocg telemedycyny)

czy podczas osobistej wizyty.

+ Nalezy rozwazy¢ wykonanie TK klatki piersiowej o
niskiej dawce u dzieci z mukowiscydozg, u ktérych
nie wykonywano wczesniej TK klatki piersiowej, aby
wykry¢ obrazy (na przyktad wczesne rozstrzenie
oskrzeli), ktére nie zostatyby wykryte przez inne
badania, np. zwykte RTG klatki piersiowe;.

W przypadku oséb z mukowiscydozg nalezy

uwzgledni¢ wykonanie RTG klatki piersiowej w trakcie

leczenia zaostrzen ptucnych lub po jego zakonczeniu

(biorgc pod uwage nasilenie), jesli:

— zaostrzenie nie reaguje na leczenie lub

- przedwietlenie RTG klatki piersiowej przed
leczeniem wykazato nowe nieprawidtowosci
radiologiczne.

+ Nalezy monitorowa¢ odpowiedz na leczenie podczas
zaostrzenia choroby ptuc i po jego zakonczeniu,
oceniajgc, czy objawy i oznaki ustgpity, a w razie
potrzeby:

- pobra¢ prébki wydzieliny z drog oddechowych
do badan mikrobiologicznych, pobra¢ probki
plwociny—w miare mozliwo$ci—bgdz wymaz z
kaszlu lub NPA, jesli to niemozliwe;

—zbadac¢ czynnosc¢ ptuc, np. z wykorzystaniem
spirometrii (w tym FEV,, FVC oraz FEF 25-75%) u
dorostych oraz u dzieci i oséb mtodych, ktére moga
zosta¢ poddane badaniu;

—zmierzy¢ saturacje krwi.

+ Nalezy rozwazy¢ zastosowanie ptukania oskrzelowo-
pecherzykowego w celu pobrania probek z drog
oddechowych do badan mikrobiologicznych u oséb z
mukowiscydozg, jesli:

—majg one chorobe ptuc, ktdra nie zareagowata
odpowiednio na leczenie oraz

— przyczyny choroby nie mozna ustali¢ przy
nieinwazyjnym pobieraniu prébek wydzieliny z
goérnych drog oddechowych (w tym, w stosownych
przypadkach, przy indukcji plwociny).

Techniki oczyszczania drog oddechowych

+ Nalezy omoéwi¢ zastosowanie technik oczyszczania
drog oddechowych z osobami chorymi na

mukowiscydoze, u ktdérych nie wykryto klinicznych
objawow choroby ptuc, a takze z ich rodzicami
lub opiekunami (stosownie do przypadku).

Nalezy zapewni¢ im szkolenie w zakresie technik
oczyszczania drog oddechowych i wyjasnic, kiedy
nalezy ich uzywac.

Nalezy zaoferowac¢ szkolenie w zakresie technik
oczyszczania drog oddechowych dla oséb chorych
na mukowiscydoze, u ktérych wykryto kliniczne
objawy choroby ptuc, a takze dla ich rodzicow lub
opiekundw (stosownie do przypadku).

Wybierajgc technike oczyszczania drog oddechowych

u 0s6b z mukowiscydozg, nalezy:

—oceni¢ ich zdolno$¢ usuwania wydzieliny z ptuc i
zaoferowac zindywidualizowany plan umozliwiajgcy
poprawe tej czynnosci;

- uwzgledni¢ ich preferencje, a takze (stosownie do
przypadku) preferencje ich rodzicow i opiekunow;

—uwzgledni¢ wszelkie czynniki, ktére mogg wptywac
na przestrzeganie zalecen.

Nalezy regularnie weryfikowac¢ skuteczno$¢ danej
techniki oczyszczania drég oddechowych i w razie
potrzeby zmodyfikowac jg lub zastosowacé inna.

Nie nalezy oferowac¢ oscylacji Sciany klatki piersiowej
z duzg czestotliwoscig jako techniki oczyszczania
drog oddechowych u 0séb z mukowiscydozg, z
wyjatkiem wyjgtkowych okolicznosci klinicznych.

O wystgpieniu tych okolicznosci zdecyduje
specjalistyczny zespdt ds. mukowiscydozy. Nalezy
mie¢ na uwadze, ze istniejg dowody na to, iz oscylacja
Sciany klatki piersiowej z duzg czestotliwoscig nie jest
tak skuteczna jak inne techniki oczyszczania drog
oddechowych.

+ Nalezy rozwazy¢ zastosowanie wentylacji
nieinwazyjnej u 0séb z mukowiscydozg, u ktdrych
zdiagnozowano umiarkowang lub ciezkg chorobe
ptuc i ktére nie mogg oczysci¢ swoich ptuc przy
uzyciu standardowych technik oczyszczania drég
oddechowych.

Srodki mukoaktywne
+ Nalezy zaoferowac¢ $rodek mukoaktywny osobom z

mukowiscydozg, u ktdérych wykryto kliniczne objawy
choroby ptuc.

Jako $rodek mukoaktywny pierwszego wyboru nalezy
zaoferowac¢ rhDNaze (dornaza alfa, rekombinowana
ludzka dezoksyrybonukleaza)'.

Jezeli ocena kliniczna lub badanie czynnosci

ptuc wykazuje niewystarczajgcg odpowiedz na
rhDNaze, nalezy rozwazy¢ zastosowanie rhDNazy'
w skojarzeniu z hipertonicznym roztworem chlorku
sodu lub samego hipertonicznego roztworu chlorku
sodu.

+ Nalezy rozwazy¢ zastosowanie mannitolu w
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postaci suchego proszku do inhalacjif u dzieci i
0s6b mtodych, ktére nie mogg stosowac¢ rhDNazy
i hipertonicznego chlorku sodu z powodu
przeciwskazan, nietoleranc;ji lub niewystarczajgce;j
odpowiedzi.

Mannitol w postaci suchego proszku do inhalacji jest
zalecany jako opcja w leczeniu mukowiscydozy u
0s6b dorostych:

- ktore nie mogg stosowac rhDNazy z powodu
przeciwskazan, nietolerancji lub niewystarczajgcej
odpowiedzi na rhDNaze oraz

- ktérych czynnos¢ ptuc gwattownie sie pogarsza
(spadek FEV, o ponad 2% rocznie) oraz

—w przypadku ktérych inne $rodki osmotyczne uwaza
sie za nieodpowiednie.

Osoby aktualnie przyjmujgce mannitol, u ktérych

przebieg mukowiscydozy nie spetnia powyzszych

kryteridw, powinny moc kontynuowac leczenie do
czasu, az wspolnie z lekarzem uznajg za wtasciwe
zakonczenie leczenia

(to zalecenie pochodzi z Wytycznych NICE

technology appraisal guidance 2686).

W celu uzyskania zalecen dotyczgcych stosowania
lumakaftoru i iwakaftoru, patrz Wytyczne NICE
technology appraisal guidance 398 dotyczgce
stosowania lumakaftoru i iwakaftoru w leczeniu
mukowiscydozy homozygotycznej pod katem mutacji
F508del.

Srodki immunomodulujace

+ U 0s6b z mukowiscydozg i pogarszajgca
sie czynnoscig ptuc lub powtarzajgcymi sie
zaostrzeniami ptucnymi nalezy proponowac
dtugoterminowe leczenie azytromycyng** w dawce
immunomodulujgce;jt.

W przypadku 0so6b, u ktérych podczas dtugotrwatego
leczenia azytromycyng utrzymuje sie pogorszenie
czynnos$ci ptuc lub ciggtose zaostrzen ptucnych,
nalezy przerwac¢ podawanie azytromycyny i rozwazy¢
doustne stosowanie kortykosteroidéw.

Nie nalezy proponowac stosowania wziewnych
kortykosteroidéw jako leczenia immunomodulujgcego
mukowiscydozy.

Inne czynnos$ci monitorujace,
oceniajgce i metody postepowania

Zespot zaburzen droznosci jelita biodrowego

+ Nalezy mie¢ na uwadze, ze r6zne stany mogag
powodowac ostry bél brzucha i przypominac zespot
zaburzen drozno$ci jelita biodrowego u oséb z
mukowiscydozg, na przyktad:

—zaparcie;
— zapalenie wyrostka robaczkowego;
—wagtobienieg;

- zapalenie pecherzyka zétciowego.

Podejrzenie zespotu zaburzen droznosci jelita
biodrowego obserwuje sie u 0séb z mukowiscydoza,
u ktérych wystepuje nagty, ostry bél brzucha w
okolicy pepka lub w prawym dolnym kwadrancie
brzucha, a takze ktorykolwiek z ponizszych objawdw:
—-wyczuwalna masa w prawym dolnym kwadrancie;
—tadunek katowy w prawym dolnym kwadrancie na
zwyktym zdjeciu rentgenowskim jamy brzusznej,
zwtaszcza jesli towarzyszg mu poziomy ptynow i
powietrza w jelicie cienkim;
- kliniczne cechy czesciowej lub catkowitej
niedroznosci jelitowej, takie jak wymioty (zwtaszcza
z6tcig) i wzdecia brzucha.

W przypadku oséb, u ktérych wystepuje nagty, ostry
bol brzucha w okolicy pepka, ale nie wystepujg inne
kliniczne lub radiologiczne cechy zespotu zaburzen
droznoéci jelita biodrowego, nalezy rozwazy¢ dalsze
obrazowanie, na przyktad:

— ultrasonograficzne badanie jamy brzusznej lub

- TK jamy brzuszne;j.

Zespot zaburzen droznosci jelita biodrowego
nalezy leczy¢ w specjalistycznym osrodku leczenia
mukowiscydozy, pod nadzorem specjalistow
posiadajgcych doswiadczenie w rozpoznawaniu i
leczeniu tego stanu i jego powiktan.

Nalezy podawac doustnie lub dozylnie ptyny, aby
zapewni¢ odpowiednie nawodnienie (oraz, w razie
potrzeby, ponowne nawodnienie) u 0sdb z zespotem
zaburzen droznoéci jelita biodrowego.

Nalezy rozwazy¢ zastosowanie megluminy diatrizoatu
i roztworu sodowego diatrizoatu (Gastrografin)
(doustnie lub przez rurke dojelitowa) jako leczenie
pierwszej linii zespotu zaburzen droznosci jelita
biodrowego.

Jesli meglumina diatrizoatu i roztwoér sodowy
diatrizoatu (Gastrografin) okazg sie nieskuteczne,
nalezy rozwazy¢ zastosowanie izoosmotycznego
roztworu glikolu polietylenowego i roztworu
elektrolitu (PEG) (makrogole) (doustnie lub przez
rurke dojelitowg) jako leczenie drugiej linii.

W ostatecznosci nalezy rozwazy¢ zabieg chirurgiczny,
jesli przedtuzone leczenie roztworem PEG okaze sie
nieskuteczne.

Aby zmniejszy¢ ryzyko nawrotu zespotu zaburzen

droznoéci jelita biodrowego, nalezy:

- zachecac pacjentéw do picia duzej ilosci ptynow;

- zoptymalizowa¢ leczenie zastepcze enzymem
trzustki (patrz interwencje zywieniowe i
zewnatrzwydzielnicza niewydolno$¢ trzustki);

- rozwazy¢ doradztwo w zakresie regularnego
leczenia za pomocg srodka zmiekczajgcego kat,
takiego jak laktuloza lub roztwér PEG.
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Cwiczenia

+ Nalezy informowac¢ osoby z mukowiscydozg i
cztonkoéw ich rodzin lub opiekundw (stosownie do
przypadku), ze regularne éwiczenia poprawiajg
zardbwno czynnos¢ ptuc, jak i ogdéing sprawnosé
fizyczna.

Nalezy zaproponowa¢ osobom z mukowiscydozg
zindywidualizowany program ¢wiczen, uwzgledniajgc
ich mozliwo$ci i preferencje.

Nalezy regularnie dokonywac przegladu programu
éwiczen, aby monitorowac postepy pacjenta i
upewniac sie, ze program jest nadal odpowiedni do
jego potrzeb.

Hospitalizowanym osobom chorym na

mukowiscydoze nalezy zapewnic:

—ocene ich zdolnos$ci do wysitku fizycznego;

- urzgdzenia i wsparcie umozliwiajgce
kontynuowanie programu ¢wiczen (w stosownych
przypadkach), uwzgledniajgc potrzebe
zapobiegania zakazeniom krzyzowym (patrz
zapobieganie zakazeniom krzyzowym) i lokalne
wytyczne dotyczgce kontroli zakazen.

Zapobieganie zakazeniom krzyzowym

« Zalecenia dotyczgce zapobiegania i kontrolowania
zakazen mozna znalez¢ w wytycznych NICE
dotyczgcych kontroli zakazen w przypadku zakazen
w ramach opieki podstawowej, pozaszpitalnej i
szpitalnej, a takze w normie jakosci NICE dotyczgcej
zapobiegania i kontroli zakazen.

Aby zapobiegac¢ zakazeniom krzyzowym u
poddawanych opiece ambulatoryjnej i szpitalnej
0s6b z mukowiscydozg, nalezy stosowac nadzor
mikrobiologiczny i lokalng strategie kontroli zakazen
obejmujgca kohortacje.

Osoby chore na mukowiscydoze, cztonkéw ich
rodzin lub opiekundw (stosownie do przypadku)
oraz personel zaangazowany w opieke nad osobami
chorymi nalezy poinformowac o ryzyku wystgpienia
zakazenia krzyzowego oraz o sposobach jego
unikania.

Kazdy specjalistyczny osrodek leczenia
mukowiscydozy powinien by¢ przygotowany do
zapobiegania zakazeniom krzyzowym. Nalezy
odseparowac osoby podczas hospitalizacji, w tym
poprzez organizowanie:

—korzystania z obszarow wspolnych;

—obecnosci w przestrzeniach diagnostycznych,

leczniczych i farmaceutycznych.

Osoby z zakazng lub przewlekts infekcjg pateczka
ropy btekitnej lub bakterig Burkholderia cepacia
nalezy odseparowac od 0séb, ktére nie majg takich
infekcji, na przyktad korzystajgc z oddzielnych klinik
ambulatoryjnych.

Nalezy rozwazy¢ odseparowanie oséb chorych na

mukowiscydoze, u ktérych wystepuje okresowa

izolacja pateczki ropy btekitnej, od oséb, ktore

nie majg takiej infekcji, na przyktad korzystajac z

oddzielnych klinik ambulatoryjnych. Osobom chorym

na mukowiscydoze nalezy pomagac¢ w zaplanowaniu

ich pobytu w szpitalu w celu unikania kontaktu z

innym osobami, na przyktad gdy korzystaja:

— ze szpitalnych restauracji, szkét i terendw
rekreacyjnych;

- przestrzeni diagnostycznych, leczniczych i
farmaceutycznych (patrz informowanie i udzielanie

wsparcia).

W trakcie hospitalizacji nalezy przydziela¢ osobom
chorym na mukowiscydoze osobne pokoje z
tazienkami.

+

-

Model wspétdzielonej opieki (osrodki leczenia mukowiscydozy):
wystepuje, gdy miejscowy szpital zajmuje sie leczeniem oséb chorych

na mukowiscydoze, korzystajgc z nadzoru, wsparcia i bezpodredniego
zaangazowania cztonkéw specjalistycznego zespotu interdyscyplinarnego
ds. mukowiscydozy.

Swiadczenie opieki potrzebujgcym: model opieki, w ramach ktérego
specjalistyczny zespét interdyscyplinarny ds. mukowiscydozy organizuje
ambulatoryjne kliniki w lokalnych szpitalach.

Telemedycyna: zdalne $wiadczenie ustug medycznych z wykorzystaniem
potaczen telefonicznych i wideo do komunikacji z pacjentem.

Zaostrzenia ptucne: nagte lub niedawne pogorszenie objawoéw lub oznak
klinicznych. Jest to czesto spowodowane ostrym zakazeniem ptuc.

W chwili publikacji (pazdziernik 2017 r.) rhDNaza nie byta dopuszczona w
Wielkiej Brytanii do stosowania u dzieci z mukowiscydozg w wieku ponizej
5 lat. Lekarz przepisujgcy powinien przestrzega¢ odpowiednich wytycznych
zawodowych, biorgc petng odpowiedzialno$¢ za podjetg decyzje. Nalezy
uzyskaé i udokumentowa¢ $wiadomg zgode. W celu uzyskania dalszych
informacji nalezy zapoznac sie z Ogoélnymi wytycznymi Rady Lekarskiej
dotyczgcymi przepisywania lekéw: przepisywanie nielicencjonowanych
lekéw (General Medical Council’s Prescribing guidance: prescribing
unlicensed medicines).

W chwili publikacji (pazdziernik 2017 r.) Mannitol w postaci suchego
proszku do inhalacji nie byt dopuszczony w Wielkiej Brytanii do stosowania
u dzieci z mukowiscydozg. Lekarz przepisujgcy powinien przestrzegac
odpowiednich wytycznych zawodowych, biorgc petng odpowiedzialno$¢ za
podjetg decyzje. Nalezy uzyska¢ i udokumentowac¢ swiadoma zgode. W celu
uzyskania dalszych informacji nalezy zapoznac sie z Ogoélnymi wytycznymi
Rady Lekarskiej dotyczacymi przepisywania lekdw: przepisywanie
nielicencjonowanych lekéw (General Medical Council’s Prescribing
guidance: prescribing unlicensed medicines).

“ W chwili publikacji (pazdziernik 2017 r.) azytromycyna nie byta dopuszczona

do obrotu w Wielkiej Brytanii. Lekarz przepisujgcy powinien przestrzegac¢
odpowiednich wytycznych zawodowych, biorgc petng odpowiedzialno$¢ za
podjetg decyzje. Nalezy uzyskac¢ i udokumentowac¢ swiadoma zgode. W celu
uzyskania dalszych informacji nalezy zapoznac sie z Ogoélinymi wytycznymi
Rady Lekarskiej dotyczacymi przepisywania lekdw: przepisywanie
nielicencjonowanych lekéw (General Medical Council’s Prescribing
guidance: prescribing unlicensed medicines).

* Dawka immunomodulujgca: dawka leku mniejsza niz minimalna dawka

hamujaca.

Petny dokument Wytycznych:

National Institute for Health and Care Excellence (October 2017) Cystic fibrosis: diagnosis and management
Dostepny na stronie: https.//www.nice.org.uk/guidance/ng78. Wykorzystanie ich treéci w niniejszym produkcie nie zostato sprawdzone przez Instytut NICE.
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