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PRZEDMOWA

Drodzy Rodzice, Rodzino i Krewni

Jesli trzymasz t¢ broszure w rekach, to znaczy, ze u Twojego dziecka
rozpoznano lub podejrzewa si¢ srodmigzszowa chorobe ptuc wieku
dziecigcego (chILD).

,»chILD” jest akronimem pochodzacym od angielskiej nazwy
Children's Interstitial Lung Disease ($Srédmiazszowa choroba pluc
wieku dziecigcego). Nazwa ta odpowiada réznym przewleklym
chorobom, ktéorych wspolng cechg jest wystepowanie dusznosci
(skrocenie oddechu), a takze czgsto hipoksji (niedotlenienie
wynikajace ze zmniejszonej zdolnosci pobierania tlenu przez pluca).
Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie tych chordb u dzieci, jedynie
niewielka grupa lekarzy zajmuje si¢ ich diagnostyka i1 leczeniem.
Poszukiwanie dodatkowych informacji w internecie przez rodzicow
1 opiekunow chorych dzieci czesto przynosi wigcej problemow
1 niepokoju niz korzysci. Ograniczona wiedza o tych chorobach oraz
ich przyczynach jest powodem lgku, strachu lub smutku oséb, ktore
muszg stawi¢ czota temu problemowi. Obawy te sg cz¢sto nasilane
przez ograniczone lub niewystarczajace informacje przekazywane
przez lekarzy o zlecanych badaniach, stosowanym leczeniu i strategii
postepowania. Dodatkowo, nowa sytuacja rodziny moze wywotywacé
uczucie bezradnosci 1 izolacji.

Z pomocg Unii Europejskiej, utworzono miedzynarodowy panel
ekspertow, ktérego celem jest poprawienie obecnej sytuacji. Za
dodatkowy cel uznano zabezpieczenie potrzeb chorych dzieci 1 ich
rodzin. Niniejsza broszura jest tylko jedng z czesci sktadowych tego
projektu. Oczywiscie, nie moze ona zastgpi¢ bezposredniej rozmowy
z lekarzem. Jej podstawowym zadaniem jest dostarczenie
dodatkowych informacji na temat choroby Twojego dziecka.

Nie obawiaj si¢, ze ilo$¢ informacji zawarta w tej broszurze Ci¢
przytloczy.




Nie musisz czyta¢ jej od razu w catosci, kazdy rozdziat bowiem jest
opracowany na podstawie pytan czesto zadawanych przez rodzicow
1 ich dzieci. Moze znajdziesz tutaj odpowiedzi na pytania, ktore
zadawale$ wczesdniej, nie uzyskujgc wystarczajagcego wyjasnienia.
Twoja opinia jest dla nas bardzo wazna! Bedziemy bardzo wdzigczni
za ocen¢ tego poradnika, niezaleznie czy Ci si¢ on podoba, czy tez
uwazasz, ze co§ w nim zostalo pomini¢te lub niejasno napisane.
Chcemy podzigkowac¢ wszystkim dzieciom oraz ich rodzicom, ktorzy
pomogli nam stworzy¢ ten poradnik 1 pozwolili nam na
przedstawienie ich historii. Szczegdlne podzigkowania kierujemy do
mamy jednego z dzieci, pani Judith Eisenbach, ktora udzielita nam

bezcennego wsparcia w pisaniu tej broszury. Mamy nadzieje, iz ta
broszura bedzie dla Ciebie pomocna. Zyczymy wszystkiego

najlepszego Tobie, Twojemu dziecku oraz catej Twojej rodzinie.

Zespol chILD-EU




Czym jest projekt
chILD-EU?

ChILD-EU jest projektem finansowanym przez Uni¢
Europejska, ktéry rozpoczat si¢ w grudniu 2012 r.
(http://www klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/eur-
manag-platform/index.html)

Wyjasniony w przedmowie akronim dziecigce
§rédmigzszowe choroby ptuc (c/ildren’s interstitial lung
disease) tworza stowo*“child” (,,dziecko”).

Celem projektu jest zgromadzenie wigkszej wiedzy na
temat przyczyn powyzszych choréb, ich przebiegu,
dostgpnych technik diagnostycznych oraz mozliwoSci
terapeutycznych tych rzadko wystepujacych schorzefi.
Dodatkowo, leczenie dzieci dotknigtych tymi chorobami w
Europie bedzie udoskonalone i ujednolicone przez

opracowanie wytycznych na dotyczacych diagnostyki i
leczenia.

Innym bardzo istotnym celem jest rozwdj programéw
edukacyjnych i informacyjnych dla chorych dzieci i ich
krewnych. Naszym celem jest, aby zycie z chorobg
przewlekla byto dla nich fatwiejsze. W rozdziale 11
zawarto dodatkowe informacje o tym projekcie i o
badaniach naukowych w zakresie chILD.




ROZDZIAL 1: ROZWOJ] I CZYNNOSC
UKEADU ODDECHOWEGO

Jak rozwija sie uktad oddechowy?

Rozwdj ciata ludzkiego poczawszy od zaptodnionej komérki jajowej oraz funkcja kazdego
narzadu (w tym takze pluc) sg niezwykle zfozone. Brak SwiadomoSci tych proceséw sprawia,
ze zrozumienie istoty choroby ptuc moze by¢ trudne zaréwno dla dzieci, jak i ich bliskich.
Problem moze poglebiac fakt, iz lekarze czgsto uzywaja nie w petni zrozumiatych stéw lub
zwrotow. Co wigcej, duza ilo§¢ informacji przekazywana podczas krétkiej rozmowy z
lekarzem utrudnia ich zapamigtanie i petne zrozumienie. Czesto nasuwaja si¢ wowczas takie
pytania jak: ,,Co zostato mi powiedziane?”, ,,Jaki mam wiasciwie problem?”, ,,Skad si¢
wzigt?” 1,,Co mnie jeszcze czeka?”. Dla lepszego zrozumienia choroby i jej przyczyn
pomocne jest poszerzenie wiedzy o rozwoju i czynnosci zajetych narzadow. Dlatego rozdziat
ten poSwigcony jest rozwojowi 1 czynnosci ukfadu oddechowego. Dodatkowo, bedga w nim
wyjasnione najwazniejsze zmiany powstajace w wyniku Srédmigzszowych choréb ptuc wieku
dziecigcego - chlLLD (children’s interstitial lung disease).

Pluca
Pluca sg parzystym narzadem umiejscowionym w klatce piersiowej, ktérego gtéwna funkcja

jest oddychanie. Sktadajg sie z dwoch ,,skrzydel” - po prawej i lewej stronie klatki piersiowe] -
nieznacznie roznigcych si¢ w budowie migdzy soba. Prawe ptuco sktada si¢ z trzech ptatéw
(ptat gérny, Srodkowy i dolny), natomiast lewe tylko z dwéch (ptat goérny i dolny) (patrz Rycina
1). Struktury, ktére doprowadzaja powietrze do pecherzykéw ptucnych (koncowych stuktur
przypominajacych workeczki) nazywane sa drogami oddechowymi. Drogi oddechowe dzielg
si¢ na czg§¢ gorng i dolng. W sktad gérnych drég oddechowych wchodzi: nos, jama ustna
i gardto. Krtan (narzad glosu) jest punktem przejScia w dolne drogi oddechowe, w sktad ktérych
wchodzi: tchawica, oskrzela 1 oskrzeliki.

Rycina 1: Schemat budowy drég
oddechowych 1 ptuc:

a) Krtan (narzad glosu)
b) Tchawica

¢) Prawe oskrzele glowne
d) Lewe oskrzele gtowne
e) Rozwidlenie tchawicy
f) Prawy gorny ptat

g) Lewy gbrny ptat

h) Prawy §rodkowy ptat
1) Prawy dolny ptat

J) Lewy dolny ptat




Tchawica i oskrzela

Tchawica zbudowana jest z chrzgstnych pierScieni o podkowiastym ksztalcie potaczonych ze
sobg widknistymi pasmami tkanki (wigzadtami). Te chrzgstne pierScienie stabilizujg tchawice
i utrzymuja jej drozno$¢ (patrz Rycina 2). W niektorych chorobach chrzastka tworzaca
pierscienie jest bardzo migkka, co powoduje czesciowe lub catkowite zapadanie si¢ tchawicy
podczas oddychania. Stan taki nazywany jest tracheomalacjq (patrz Rycina 2). U dzieci z
tagodng postacia tej choroby stwierdza si¢ jedynie charakterystyczny, ,,dudnigcy” kaszel. U
chorych z cigzka postacia wczesnie pojawiaja si¢ nasilone trudnosci z oddychaniem lub
duszno$¢. Inne schorzenie - zwezenie tchawicy — wystepuje, gdy pierScienie budujace tchawice
sa3 zbyt mate Iub nieprawidlowe (formujg peten okrag), powodujac zwezenie drog
oddechowych. Cigzkos$¢ tej choroby jest bezposrednio zwigzana z rozlegloscig i stopniem
zaawansowania zwezenia. Na wysokos$ci dolnego konca, tchawica dzieli si¢ na prawe i lewe
oskrzele gtowne (patrz Rycina 1 i 2). Prawe oskrzele gléwne dzieli si¢ na oskrzela do ptata
goérnego, srodkowego i1 dolnego, podczas gdy lewe oskrzele gléwne dzieli si¢ tylko na oskrzela
do ptata gornego i dolnego. Oskrzela ptatowe dzielg si¢ nastgpnie na coraz mniejsze oskrzela,
podobnie jak drzewo rozgaleziajace si¢ od pnia do liSci. Najmniejsze oskrzela nazywane sg
oskrzelikami, ktére po kolejnych podzialach dochodza do pecherzykow plucnych (patrz
Rycina 3).

Rycina 2: Obraz bronchoskopowy tchawicy

Zdjecie po lewej: obraz bronchoskopowy wnetrza prawidlowo zbudowane;j
tchawicy. Nabtonek (powierzchnia wyscietajaca tchawice) bez cech podraznienia,
zapalenia. Droznos¢ drog oddechowych jest utrzymywana dzigki chrzestnym

pierscieniom (widoczne wzdhluz catej tchawicy). W glebi widoczny jest podziat
tchawicy na prawe 1 lewe oskrzele gléwne.

Zdjecie po prawej: obraz czesciowo zapadnietej, wiotkiej tchawicy z owalnym
zwezeniem (tracheomalacja)




Pecherzyki ptucne

Pecherzyki plucne maja ksztalt woreczkéw. Ich skupiska, znajdujace si¢ na koncu
najmniejszych drog oddechowych (oskrzelikow), tworzg groniaste struktury. Pluca noworodka
zawierajg okoto 100 milionéw pecherzykow, podczas gdy u osoby dorostej jest ich okoto 300
milionow. Powierzchnia kazdego z cienkos$ciennych pecherzykow pokryta jest siecig
najmniejszych naczyn krwiono$nych (kapilaréw) (patrz Rycina 3). Taka budowa umozliwia
wydajne i1 efektywne pobieranie tlenu z powietrza do krwi oraz wydalanie dwutlenku wegla z
krwi do powietrza. Sciany kazdego z pecherzykéw prucnych sa wyscielone dwoma typami
wysoce wyspecjalizowanych komorek, czyli pneumocytami typu 1 i typu 2. Gléwnym
zadaniem pneumocytéw typu 1 jest wymiana gazowa, natomiast pneumocytéw typu 2 -
produkcja ochronnej substancji nazywanej surfaktantem.

Rycina 3: Schematyczny
obraz pecherzyka ptucnego

Pecherzyki ptucne tworza groniaste
twory na zakonczeniach
najmniejszych drog oddechowych
(oskrzelikow), ktore oplecione sg
siecig bardzo matych naczyn
krwiono$nych (sie¢ kapilarna).
Dzigki takiej budowie dostarczany
do uktadu oddechowego tlen (O2)
wchianiany jest do krwi, a
dwutlenek wegla (CO;) wydalany
jest z krwi do drog oddechowych.

Surfaktant

Surfaktant (skrot angielskiego okreslenia “Surface Active Agent” — §rodek powierzchniowo
czynny) jest bogatym w biatko i thuszcze ptynem produkowanym przez wyspecjalizowane
komorki pecherzykowe (pneumocyty typu 2), wyscietajacym pecherzyki ptucne. Substancja ta
zabezpiecza pecherzyki przed zapadaniem si¢ i sklejaniem podczas wydechu. Istnieje kilka
choréb charakteryzujacych si¢ zaburzong produkcja surfaktantu, wspdlnie nazywanych
Zaburzeniami Metabolizmu Surfaktantu. Wszystkie te choroby cechuja si¢ obnizeniem
wchtaniania tlenu, co wywotuje duszno$¢ i wzmozony wysitek oddechowy. To samo
zaburzenie metaboliczne moze mie¢ rézny stopien cigzkoSci.

U niektorych dzieci przebieg choroby jest tagodny i stan kliniczny dzieci dobry, u innych za$
przebieg jest bardzo cigzki, powodujac istotne pogorszenie stanu klinicznego. Choroby te
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stanowig podgrupe S$rédmigzszowych choréb pluc wieku dziecigcego (patrz Rycina 9,
kategoria A4).

Sroédmiazsz (tac. miejsce pomiedzy) jest forma zrebu, rusztowania ptuc. Tworzy je kolagen
(biatko wtokniste), przez ktory przebiegaja mate naczynia krwionosne, nerwy 1 naczynia
limfatyczne. Jest on takze gtownym sktadnikiem $cian pecherzykow plucnych (patrz Rycina 3
i 5). Wobec powyzszego, nazwa srodmigzszowa choroba ptuc moze sugerowac, iz ten region,
sr6dmiazsz, jest gtownym miejscem ktore ulega zmianom chorobowym 1 uszkodzeniu. Wazne
jest, aby zrozumie¢, iz takze inne struktury ptuc (takie jak oskrzela, oskrzeliki, pecherzyki
plucne czy naczynia krwionos$ne) sa czesto dotkniete procesem chorobowym. Ponadto, w
niektorych chorobach zajete sg nie tylko ptuca, ale takze inne narzady. Przypadki te nazywamy
“chorobami uktadowymi z zajeciem pluc”. Jako przyklad mozna poda¢ choroby
reumatologiczne, w ktérych dochodzi gtownie do zajecia stawow, lecz nierzadko wspodtistnieje
srédmigzszowa choroba ptuc.

Typowo, w przebiegu srddmigzszowych chorob ptuc dochodzi do pogrubienia srodmigzszu. To
pogrubienie zwigksza odleglto§¢ pomiedzy $ciang pecherzykow plucnych a naczyniami
krwiono$nymi, co prowadzi do zaburzenia wymiany gazowej (tlenu oraz, w ciezkich
postaciach, dwutlenku wegla) pomiedzy uktadem oddechowym a krwig. Wyjasnia to niskie
wysycenie hemoglobiny tlenem obserwowane u wielu dzieci ze §rédmigzszowymi chorobami
pluc. Dodatkowo, pogrubienie $rodmigzszu zwigksza sztywnos$¢ pluc, co powoduje
zmniejszenie ich ruchomosci (patrz Rycina 5). Dlatego, chore dzieci wdychajg 1 wydychaja
mniejsze objetosci powietrza. Aby zabezpieczy¢ prawidlowa wymiange gazowa muszg
oddychac¢ czg$ciej. Zmiany pojawiajace si¢ z czasem trwania choroby, nazywane zaburzeniami
wentylacji o typie restrykcji, mozna uwidoczni¢ w badaniach czynnos$ciowych ptuc.

Kazdy narzad w organizmie cztowieka do prawidtowego funkcjonowania potrzebuje tlenu. Jest
on pobierany przez czerwone krwinki w ptucach 1 transportowany dalej przez naczynia
krwionosne do kazdego narzadu. Naczynia transportujgce krew z serca do narzagdow nazywane
sq tetnicami, natomiast te, ktorymi krew wraca do serca z narzagdow nazywane sg Zyfami. Krew
powracajaca z narzagdow, pozbawiona tlenu, jest pompowana przez serce do ptuc, gdzie zostaje
utlenowana, by wroci¢ ponownie do narzadow. To cykliczne krazenie krwi nazywane jest
uktadem krqzenia. Sktada si¢ on z dwoch krwioobiegow: krgzenia systemowego 1 krqzenia
plucnego. (patrz Rycina 4).

Czasami cis$nienie krwi w krazeniu ptucnym staje si¢ zbyt wysokie (fetnicze nadcisnienie
ptucne, PAH — pulmonary arterial hypertension). Jesli przyczyna takiego nadci$nienia jest
choroba ptuc, to stan ten nazywany jest wtornym nadcisnieniem ptucnym. Jego skutkiem jest
przecigzenie serca, co istotnie pogarsza przebieg choroby. Dlatego, pomimo iz jest to rzadkie
powiktanie, wazne jest, aby chorujacy na §rédmigzszowe choroby ptuc ( ) regularnie
mieli wykonywane badanie ultrasonograficzne serca (echokardiografi¢). Umozliwia to wczesne
rozpoznanie 1 leczenie nadci$nienia plucnego zanim dojdzie do rozwoju powazanych powiktan.
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Rycina 4: Schemat przedstawiajacy uktad krazenia

Krazenie systemowe: krew bogata w tlen (kolor czerwony) pompowana jest z
lewej czesci serca (1) do krazenia systemowego (czerwone strzatki). Tlen
dostarczany jest do narzadow 1 odtlenowana krew (kolor niebieski) wraca zytami
do prawej czesci serca (2).

Krazenie plucne: odtlenowana krew (kolor niebieski) pompowana jest z prawej
czesci serca (2) tetnicami ptucnymi (czarna strzatka) do pluc. W pecherzykach
ptucnych, pobierany jest tlen 1 usuwany dwutlenek wegla. Nastepnie, utlenowana
krew (kolor czerwony) zytami plucnymi wraca do lewej czesci serca (1).




ROZDZIAL 2: Sr6dmiazszowe choroby
pluc wieku dzieciecego (chILD)

Czym jest Srodmigzszowa choroba ptuc. Czym sa
choroby z grupy chiLD?

Termin chlILD jest skrotem angielskiej nazwy “children’s interstitial lung disease”
(srodmigzszowe choroby ptuc wieku dziecigcego). ChlLD jest zbiorczg nazwa réznych chordb,
ktorych wspolng cechg sa zmiany w strukturze wewnetrznego rusztowania pluca — srédmigzszu
(patrz Rozdzial 1). Poniewaz czesto, poza srodmigzszem, zajete sg inne struktury phuca, lekarze
uzywaja tez nazwy rozsiane miazszowe choroby phuc (diffuse parenchymal lung disease —
DPLD). Te alternatywne nazwy mogg by¢ mylace i wprowadza¢ w btad, ale oznaczaja to samo.
Modelem ptuc moze by¢ naturalna gabka (patrz Rycina 5). Najwicksze puste przestrzenie
odpowiadajg drogom przewodzacym (oskrzela i oskrzeliki), natomiast najmniejsze przestrzenie
— pecherzykom ptucnym (w ktérych tlen jest pobierany do krwi a dwutlenek wegla wydalany
do drog oddechowych). Sciany pomiedzy tymi pustymi przestrzeniami odpowiadaja
srodmigzszowi, ktory w prawidtowych warunkach jest bardzo cienki i elastyczny. U chorych
na chlL.D, obserwuje si¢ pogrubienie tych $cian, co powoduje zmniejszenie ich elastycznos$ci
1 utrudnia przenikanie tlenu 1 dwutleku wegla. Zmniejszona elastycznos$¢ oznacza, iz ptuco nie
moze swobodnie si¢ powickszac (wdech) i zmniejszac (wydech). Na przyktadzie gabki - zdrowe
phuco jest jak mokra gabka, ktorg tatwo jest Scisngc i ktora samoistnie wraca do normalnego
ksztattu i rozmiaru. Pluca w chlL.D podobne s3 do suchej gabki - s3 twarde, sztywne, trudne
do Scisnigcia i nie wracajg samoistnie do pierwotnego ksztattu. Obnizone pochtanianie tlenu
prowadzi do trudno$ci z oddychaniem (dusznosc¢). Aby to skompensowaé chorzy czesto
oddychaja szybciej (tachypnoe).

Rycina 5:

Na przyktadzie gabki mozna tatwo przedstawi¢ i1 zrozumie¢ strukture 1 funkcje
normalnego, zdrowego ptuca (“mokra gabka”), a takze wpltyw zmian w przebiegu
chorob srédmigzszowych (“sucha gabka™).




Dzieci z chILD latwiej si¢ mecza 1 maja mniejszg tolerancje wysitku w poroéwnaniu do
rowiesnikow. Przyspieszone oddychanie jest powodem zuzywania duzej ilosci energii. Pomimo
prawidlowego odzywiania, najci¢zej chorujace dzieci, nie przybierajg na masie ciata, a nawet
obserwuje si¢ jej utrate. Zakres tych zmian zalezy od cigzko$ci choroby.

W czgscei przypadkow chllLD jest trwajacg wiele lat chorobg przewlekta, mogaca prowadzi¢ do
zmniejszenia wydolnosci pluc w wieku dorostym. Jednak nie zawsze obserwuje si¢
systematyczne pogarszanie si¢ czynnosci ukladu oddechowego. Czesto widzimy odwrotng
sytuacje. Dzieci moga przystosowac si¢ do zycia ze swojg choroba, czgsto tez obserwuje si¢
poprawe tolerancji wysitku (patrz Rycina 6 i 7). U niektérych dzieci objawy ustepuja
catkowicie.

Oczywiscie obawa o przysztos¢ Twojego dziecka jest ogromna i tatwo moze Ci¢ przyttoczy¢.
Dlatego wazne jest, aby rozmawia¢ o tych watpliwosciach, poniewaz cze¢$¢ z nich moze by¢
tatwo wyjasniona. ChILD sa rzadkimi chorobami, ktore czgsciej wystepuja u chtopcow niz u
dziewczynek, najczesciej w wieku niemowlecym i wczesnodzieciecym. Jednakze moga
wystapi¢ w kazdym wieku. Niestety, przyczyna tych chordb czesto jest nieznana. Wielu
rodzicom trudno poradzi¢ sobie ze zwigzanym z tym uczuciem niepewnosci.

Rycina 6:

To jest Hanno. Obecnie ma 3 lata. W wieku 12 miesigcy rozpoznano u niego
neuroendokrynng hiperplazje wieku niemowl¢cego (Neuroendocrine Cell
Hyperplasia of Infancy, NEHI). Byl wowczas diagnozowany z powodu
przyspieszonego, ci¢zkiego oddechu oraz utrzymujacego si¢ braku przyrostu masy ciata.
Zdjecie po lewej przedstawia go w momencie rozpoznania. Dzigki przewlekte;

tlenoterapii wkrotce poczul si¢ znacznie lepiej. Obecnie Hanno wymaga tlenoterapii
jedynie w nocy. Czuje si¢ dobrze i dobrze toleruje wysitek (zdjecie po prawej).
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Dzieci z podejrzeniem chllLD powinny by¢ kierowane do o$rodkow, ktore majg duze
doswiadczenie w diagnostyce 1 leczeniu tych choréb. Z uwagi na bardzo zmienne manifestacje
kliniczne chlLLD, pomocne mogg by¢ dodatkowe konsultacje specjalistyczne. Ponadto, u
chorych z tym samym obrazem klinicznym, dalszy przebieg choroby moze bardzo si¢ r6znic.
Dlatego kazdy pojedynczy objaw choroby Twojego dziecka jest wazny i moze by¢ kluczowy
w okresleniu specyficznego typu chllLD 1 w zwigzku z tym, ustaleniu dla niego najlepszej
strategii lecznicze;.

Wazne jest, aby majac dziecko z tg przewlekla chorobg nauczy¢ si¢ cieszy¢ nawet z matych
przejawow poprawy 1 nie zatamywac si¢ w razie wystgpienia problemow.

Jakie s3 charakterystyczne objawy chILD?

Jak opisano wczes$niej, chll.D prowadza do zwigkszenia wysitku oddechowego 1 w niektorych
przypadkach dusznosci. Stopien nasilena objawow chorobowych jest bardzo zmienny. Nie
kazde dziecko z chILLD musi by¢ bardzo cigzko chore. U niektorych wystepuje przys$pieszony
oddech, inne bardziej chore wymagajg tlenoterapii. Jedynie nieliczne beda potrzebowac
sztucznego wspomagania wentylacji.

Zaden z w/w objawéw nie jest specyficzny dla chlLLD. Oznacza to, ze wickszo$¢ dzieci
prezentujacych wysitek oddechowy i1 przyspieszony oddech nie musi chorowa¢ na chllLD.
Poniewaz objawy sg niespecyficzne, czesto odstep czasowy pomigdzy poczatkiem objawow a
ostatecznym rozpoznaniem chlLLD jest duzy. Zaleca si¢, aby wczesnie kierowaé dzieci z
wymienionymi w Tabeli 1 objawami do specjalistycznych o$rodkéw medycznych z
do$wiadczeniem w ocenie i leczeniu dzieci chorujacych na chlLD.

Tabela 1: Najczestsze objawy u dzieci chorujacych na chlL.D

e Trudnosci z oddychaniem (Dusznosc)

e Przyspieszony oddech (Tachypnoe)

e  Wzmozony wysilek oddechowy

e Obnizona tolerancja wysitku (np. czeste przerwy podczas chodzenia, trudnosci we
wchodzeniu po schodach)

e Utrata masy ciata, brak przyrostu masy ciata

e Zaburzenia wzrostu, zatrzymanie wzrastania

e Styszalne nieprawidtowe dzwigki oddechowe, np. trzeszczenia lub §wisty

e Przewlekty kaszel

e Niebieskie zabarwienie ust (sinica) spowodowane niskim stezeniem tlenu we krwi
(Hipoksemia)

e Obecnos¢ palcow pateczkowatych, objaw szkietka zegarkowego (patrz Rycina 8)
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Rycina 7:

To jest Irem, obecnie ma 7 lat. Rozpoznano u niej wrodzong proteinoze
pecherzykow plucnych. Przed rozpoznaniem byla w bardzo ztym stanie, a jej
rodzice bali si¢ o jej zycie. Na zdjeciu po lewej stronie widzimy ja w momencie
rozpoznania, gdy miala 2 lata. Byta bardzo chuda, wymagata tlenoterapii i
oddychata ciezko. Po wielokrotnych zabiegach ptukania ptuc jej stan stopniowo
ulegat poprawie. Na prawym zdjeciu widzimy ja w wieku 4 lat. Obecnie czuje si¢
bardzo dobrze, ¢wiczy w klubie gimnastycznym 1 chodzi do szkoty podstawowe;.

Jakie rodzaje chILD wyrdzniamy?

Wazne, by mie¢ swiadomos¢, iz chILLD jest zbiorczym okresleniem bardzo duzej grupy
rzadkich choréb, z ktorych kazda ma wtasng nazwe. Terminem chlIlLD okresla si¢ okoto 200
roznych choréb. Kilka lat temu stworzono klasyfikacje $§rodmigzszowych chordb ptuc dla
populacji dzieciecej, ktora umozliwia ich uprzadkowanie. Podzielono je na dwie gtowne grupy.
Jedna grupa zawiera choroby wystepujace gtownie w wieku niemowlecym. Druga grupe
stanowig choroby, ktore pojawiajg si¢ w réznym wieku, takze u oséb dorostych. Obie z tych
grup dziela si¢ na cztery podgrupy (zebacz Rycina 9). Choroby przypisywane sg do kazdej
podgrupy na podstawie podobnego mechanizmu powstawania. Opis kazdego z 200 podtypoéw
chlLLD wychodzi poza zakres niniejszego opracowania. Warto, aby$s omowit z lekarzem
prowadzacym cechy charakterystyczne srédmiazszowej choroby phuc, na ktérg choruje Twoje
dziecko. Wiele podobienstw wsrod tych réznych chordb sprawia, ze ta broszura dostarczy
odpowiedzi na niektore z Twoich pytan.
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Rycina 8: Palce paleczkowate i objaw szkielka zegarkowego

Na obu zdjgciach widoczne sg dtonie chtopca z palcami pateczkowatymi
1 paznokciami w ksztalcie szkietka od zegarka. Objawy te sugeruja obecno$¢
przewlektego niedotlenienia 1 mogg rozwijac si¢ u dzieci z cigzkimi chorobami
phuc lub serca. Ten spektakularny obraz opuszek palca nazywany jest “palcami
pateczkowatymi” (a), poszerzenie 1 zaokraglenie paznokci nazywane jest
“objawem szkietka zegarkowego™ (b). Czgsto obie te zmiany wspotistniejg. U tego
chtopca rozpoznano wloknienie ptuc. Przez lata blednie uznawano, iz ma astme.
Objawy te nie wystepuja w astmie. Po rozpoznaniu wtoknienia pluc, rozpoczeto
leczenie pulsami kortyzonu. Dodatkowo podawano hydroksychloroching
1 azytromycyne (patr; Rozdzial 4). Obecnie chlopiec czuje si¢ duzo lepiej,
obserwowane jest ustgpienie palcow pateczkowatych 1 objawu szkietka
zegarkowego.

JaKie sa stopnie ciezkosci chILD?

Ciezko$¢ choroby moze si¢ istotnie r6zni¢, nawet u pacjentow z tym samym rozpoznaniem.
Niektorzy z nich wydaja si¢ prawie zdrowi, poza widocznym przyspieszonym oddychaniem.
Wiele dzieci wymaga przejsciowej tlenoterapii na pewnym etapie ich choroby. W przypadkach
przebiegajacych z ciezkimi zaburzeniami oddychania, dzieci moga wymagaé czynnego,
sztucznego wspomagania oddechu (patrz Rycina 10). W bardzo rzadkich, najci¢zszych

przypadkach, choroba moze by¢ $miertelna lub jedynym ratunkiem moze by¢ przeszczepienie
phuc.
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Amerykanski pediatra, specjalista choréb ptuc dr Leland Fan, zaproponowal nastepujaca
klasyfikacj¢ ciezkosci choroby u dzieci chorujacych na chiLLD:

Najlagodniejsza postaé

Bez objawow

Obecne objawy, prawidtowe wysycenie hemoglobiny tlenem

Obecne objawy, obnizone wysycenie hemoglobiny tlenem przy wysitku fizycznym

Obecne objawy, obnizone wysycenie hemoglobiny tlenem w spoczynku

v  Obecnos¢ nadcisnienia ptucnego (patrz Rozdzial 1)

Najciezsza postaé

Wystepujace gtownie w wieku Wystepujace we wszystkich
niemowlecym grupach wiekowych

Zaburzenia rozwoju phuc (np. dysplazja Choroby uktadowe
pecherzykowo-wlosniczkowa) (np. choroby reumatyczne)

Zaburzenia wzrostu ptuc (np. hipoplazja U os6b z prawidlowa odpornoscia (np.
ptuc) poinfekcyjne, czynniki Srodowiskowe)

Choroby o nieznanej przyczynie (np. U os6b z uposledzona odpornoscia (np. po
NEHI) przeszczepieniu phuc)

Zaburzenia metabolizmu surfaktantu (np. O podobnym do chILD przebiegu
proteinoza pecherzykow ptucnych) (np. tetnicze nadcis$nienie ptucne)

Rycina 9: Klasyfikacja chILD
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Czy chILD moga by¢ dziedziczone?

Tak, istniejg dziedziczne postacie chll.D. Obecno$¢ nawracajacych cigzkich lub przewlektych
choréb ptuc u oséb spokrewnionych sugeruje taka sytuacje. Ryzyko ujawnienia si¢ choréb
dziedzicznych istotnie wzrasta, gdy spokrewnieni sg rodzice. Przy pomocy badan genetycznych
istnieje mozliwo$ci wykonywania badan przesiewowych w kierunku niektorych z nich. (zobacz
Rozdziatl 3).

Rycina 10:

To jest Enes, ktory obecnie ma 3 lata. Od urodzenia potrzebowat tlenoterapii. Gdy
mial 1,5 roku wymagal mechanicznej wentylacji z powodu cigzkiej dysplazji
pecherzykowo-wlosniczkowej. Pomimo tego nalegal, aby nauczy¢ si¢ jazdy na
rowerze tréjkotowym, co wida¢ na zdjegciu po lewej stronie. Za nim widoczny jest
przewod od respiratora, ktorego wowczas potrzebowal. Enes otrzymal nowe
(przeszczepione) ptuca i obecnie czuje si¢ tak dobrze jak jego rowiesnicy (zdjecie
po prawej stronie). Obecnie nie wymaga ani mechanicznej wentylacji ani biernej
tlenoterapii.




ROZDZIAL 3: ROZPOZNANIE

Na jakiej podstawie stawiane jest rozpoznanie chILD?
Kiedy pierwszy raz wysuwa si¢ podejrzenie srédmigzszowej choroby ptuc najlepiej, aby Twoje
dziecko zostato ocenione w specjalistycznej jednostce z do§wiadczeniem w ocenie i leczeniu
tych rzadkich chorob. Nasuwa si¢ teraz pytanie, gdzie znalez¢ takg jednostke. Pomocna moze
by¢ wizyta na stronie internetowej chlL.D-EU (http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-
EU/en/eur-manag-platform/index.html (strona w jezyku angielskim). Dostepne sg tam adresy
e-mail, pod ktérymi mozna uzyska¢ informacj¢ medyczng dla nastepujacych krajow: kraje
Zjednoczonego Krolestwa, USA, Niemiec, Francji, Turcji, Wtoch, Hiszpanii 1 Polski. W Polsce
w leczeniu chILLD specjalizujg si¢ m.in. lekarze pracujacy na co dzieh w Klinice Pneumonologii
1 Alergologii Wieku Dziecigcego Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego (patrz Kontakt
strona 1).

Jak najlepiej przygotowac sie do wizyty w osrodku
zajmujgcym sie leczeniem chILD?

Niezbednym elementem pozwalajagcym na postawienie wlasciwego rozpoznania choroby u
Twojego dziecka jest zebranie doktadnego wywiadu. Bedziesz pytany nie tylko o to, jakie
objawy dziecko zglasza, kiedy si¢ pojawity, jakie badania zostaly wykonane, jakie leczenie
dotychczas zostato zastosowane, ale rowniez czy 1 jak czesto Twoje dziecko byto leczone w
szpitalu. Dlatego warto stworzy¢ jak najdoktadniejsza, chronologicznag list¢ (dziennik)
dotychczasowego przebiegu choroby i1 przynie$¢ ja na pierwszg wizyte w specjalistycznej

jednostce. Na pierwsza wizyte wez ze sobg kopie wczesniejszych kart informacyjnych
1 wynikow wczesniej wykonanych badan czynnos$ciowych ptuc. Powiniene$ tez poprosi¢ o
nagranie wszystkich wykonanych badan radiologicznych (zdjecia 1 tomografie klatki
piersiowe]) 1 wzigé je ze sobg. Niektoére objawy wystepuja okresowo (nigdy w obecnosci
lekarza) 1 moze by¢ trudno Wam je opisac. Jesli udato Ci si¢ zarejestrowac te momenty (filmy)
koniecznie pokaz je lekarzowi.

Czy to moze by¢ inna choroba niz chILD?

Tak, poniewaz objawy chlLLD s3 niespecyficzne. To oznacza, ze istnieje wiele innych standw,
ktore moga by¢ potencjalng przyczyna choroby Twojego dziecka. Dlatego wazng czescig
postepowania diagnostycznego jest wykluczenie innych choréb (patrz Tabela 2).

UWAGA

Upewnij sie, Zze wszystkie wymagane do diagnostyki srodmigzszowych choréb pluc u
dzieci specjalistyczne badania (np. tomografia klatki piersiowej, badania w
znieczuleniu ogolnym — bronchoskopia i biopsja pluca) wykonywane sq w osrodku, w
ktorym bedzie diagnozowane Twoje dziecko. Jest to szczegdlnie wazne, poniewaz wiele
z nich wymaga znieczulenia ogélnego dziecka. Niepozadane byloby ich powtarzanie z
powodu niejednoznacznych wynikéw. Ze wzgledu na rzadkos¢ wystepowania tych
chorob wazne jest przeprowadzenie diagnostyki w osrodkach z najwiekszym
doswiadczeniem w prowadzeniu tych pacjentow.




Tabela 2: Choroby w przebiegu ktorych objawy sa podobne do objawow chll.D
e wrodzone wady drog oddechowych
e wrodzone wady ptuc
e wrodzone wady serca
e astma
e przewlekte zakazenia drog oddechowych
e niedobory odpornosci
e mukowiscydoza
e zaburzenia czynnosci rzesek (np. zespol pierwotnej dyskinezy rzesek)
e idiopatyczne nadcisnienie ptucne

Jakie badania sg wymagane?

W niniejszym rozdziale opiszemy i1 wyjasnimy jakie badania sg najczescie] wykonywane przy
ustalaniu rozpoznania u Twojego dziecka. Masz prawo pyta¢ lekarza o wskazania oraz
potencjalne ryzyko zwigzane z ich wykonaniem. Po kazdym badaniu, nie wahaj si¢ poprosi¢
lekarza Twojego dziecka, aby wyjasnit Ci jego wyniki. Broszura informacyjna nie obejmuje
wszystkich dostepnych badan diagnostycznych potrzebnych u dzieci z chILD. W przypadku
koniecznosci przeprowadzenia innych badan lekarz prowadzacy doktadnie oméwi ich istote.

Badania podstawowe

Badania wymienione w Tabeli 3 powinny by¢ wykonane u wszystkich dzieci z podejrzeniem
chlLLD. Dlatego nazywamy je badaniami podstawowymi. Ich gltéwna zaleta to niewielkie
obcigzenie dla dziecka oraz mozliwos$¢ natychmiastowego uzyskania wynikoéw (co pozwala na
ustalenie wskazan do dalszych badan).

Tabela 3: Podstawowy plan badan dla dziecka z podejrzeniem chll.D
e Wywiad
e Pomiar masy ciala i wzrostu
e Badanie przedmiotowe
e Pomiar czesto$ci oddechow
e Pomiar wysycenia hemoglobiny tlenem (saturacji)
e Badanie gazometryczne krwi
e Zdjecie przegladowe klatki piersiowej
e Badania czynno$ciowe ptuc (zwykle u dzieci w wieku powyzej 5 lat)
e 6-minutowy test chodu (czynno$ciowy test tolerancji wysitku)
e Echokardiografia (USG serca)
e Badanie stezenia chlorkoéw w pocie (badanie w kierunku mukowiscydozy)
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Zdjecie przegladowe Kklatki piersiowej (RTG)

Zdjecie przegladowe moze dostarczy¢ lekarzowi przyblizonych informacji o narzadach klatki
piersiowej, w tym o ptucach, sercu i duzych naczyniach krwiono$nych. Niektore odchylenia w
radiogramie moga przemawia¢ za podejrzeniem choroby srodmigzszowej, ale nie pozwalajg na
jednoznaczne jej potwierdzenie lub wykluczenie. Zaleta tego badania sg szybkos$¢,
bezbolesnos$¢, niewielka dawka promieniowania (patrz Tabela 4) oraz fakt, iz dzieci nie
wymagaja znieczulenia. Obrazy dostepne sg natychmiast i mogg zosta¢ bezzwlocznie ocenione
przez lekarza. Glowng wadg jest brak mozliwo$ci uwidocznienia dyskretnych zmian. Mozna to
poréwnac z ogladaniem ogrodu przez mleczng szybe¢: widoczne sg zarysy drzew i roslin, ale
bardziej szczegdtowe cechy (takie jak uktad liSci) pozostaja niewidoczne.

Rycina 11: Porownanie badania RTG oraz TK Kklatki piersiowej

Te dwa zdjecia s3 pomocne w przedstawieniu roznicy w wizualizacji szczegotow,
ktore uwidacznia badanie RTG 1 TK klatki piersiowej. Zdjecie po lewej odpowiada
zdjeciu przegladowemu: mozesz domysli€ sie, iz patrzysz na lis¢ z jasniejsza
strukturg w Srodku. To, ze ta struktura jest w rzeczywistosci kropla wody, widoczne
jest jedynie na zdjeciu po prawej (odpowiadajacym obrazowi TK).




Tomografia komputerowa klatki piersiowej

W przeciwienstwie do RTG, tomografia komputerowa (TK) klatki piersiowej uwidacznia
doktadny obraz i drobne zmiany w strukturze ptuc, serca i naczyn krwiono$nych. Stosujac
analogie mlecznego szkla, obraz TK mozna porowna¢ do patrzenia przez czyste szybe, gdy
wszystkie szczegdty sa dobrze widoczne (patrz Rycina 11). TK jest najwazniejszg technika
obrazowa w przypadku podejrzenia chlL.D. Jednakze tylko wyjatkowo pozwala na ustalenia
ostatecznego rozpoznania. Uzyskane obrazy pomagaja zawezi¢ liste potencjalnych rozpoznan
1 wybra¢ najlepsze miejsce do biopsji. Wadg jest wigksza dawka promieniowania (patrz Tabela
4). Dlatego nalezy unika¢ koniecznosci powtarzania badania z powodu ztej jako$ci obrazow.
Jednym z waznych czynnikow decydujacych o jakosci obrazu jest jako$¢ tomografu
komupterowego. Innym sg artefakty ruchowe tj. rozmycie obrazu zwigzane z poruszaniem si¢
dziecka. Chociaz badanie TK jest bezbolesne i trwa stosunkowo krétko (nawet tylko kilka
sekund), jakiekolwiek ruchy (w tym oddychanie) moga wptywa¢ na zamglenie obrazu i
sprawia¢, ze drobne szczegdly sg stabiej widoczne. Dlatego przed badaniem Twoje dziecko
zostanie poproszone o wzigcie glebokiego oddechu 1 probe zatrzymania go, aby sprawdzi¢, czy
jest w stanie to wykonac. Jesli dziecko bedzie wiedziato czego si¢ od niego oczekuje zwigksza
si¢ szansa na prawidtowe przeprowadzenie badania. Mozna na przyklad, w ramach zabawy,
pocwiczy¢ z dzieckiem dzien przed badaniem - poprosi¢ aby si¢ polozylo, zatrzymato oddech
na wdechu, a nastepnie wypuscito powietrze 1 zatrzymato oddech na wydechu. Dodatkowa
korzy$¢ mozna uzyska¢ odwiedzajac gabinet przed dniem badania celem wyjasnienia kolejnych
etapow, co uczyni procedurg mniej stresujaca dla dziecka.

Mate i1 bardzo chore dzieci czesto nie sg w stanie wstrzyma¢ oddechu lub leze¢ bez ruchu
wystarczajagco dtugo. Dlatego czgsto badanie wykonywane jest w znieczuleniu og6lnym lub
sedacji. Czasami moze by¢ konieczne podanie dozylne srodka kontrastowego (pochtaniajacego
promieniowanie). Moze to w rzadkich przypadkach by¢ przyczyna reakcji alergicznych lub
zaburzenia czynnosci tarczycy. Jezeli takie sytuacje wystapily w przesztosci u Twojego
dziecka, przekaz koniecznie t¢ informacj¢ lekarzowi. Wreszcie, podobnie jak w przypadku
innych badan, upewnij si¢, ze wiesz dlaczego badanie jest wazne 1 jakie ryzyko powiktan jest z
nim zwigzane. Im lepiej zrozumiesz, na czym polega badanie i czemu sluzy, tym latwiej
zgodzisz si¢ na nie 1 udzielisz wsparcia swojemu dziecku.

Tabela 4: Poroéwanie ekspozycji na promieniowanie rentgenowski w réznych technikach
radiologicznych
Poréwnanie dawek promieniowania

Naturalne, catoroczne narazenie na promieniowanie: 2,7 - 6,2 mSv/rok
Lot transatlantycki (8 godzin): 0,04 — 0,1 mSv
Zdjecie przegladowe klatki piersiowe;: 0,01 mSv
Tomografia komputerowa klatki piersiowe;: 2-2,5mSv
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Badania czynnos$ciowe ukladu oddechowego

Badania czynno$ciowe uktadu oddechowego (patrz Rycina 12) sg nieinwazyjnymi badaniami,
ktére pozwalaja na oceng rodzaju zaburzen czynnosci pluc. Wykonanie ich jest do$¢ trudne
technicznie. Nie wszystkie, szczegolnie najmtodsze dzieci s3 w stanie poprawnie je wykonac,
dlatego tez ich wyniki sg zwykle wiarygodne u dzieci w wieku ponad 5. lat. Poniewaz jednak
badania te dostarczy¢ moga bardzo cennych informacji, warto probowac je wykonywac juz od
3 r.z. Manewry podobne do wykonywanych w tych badaniach mogg by¢ ¢wiczone w domu
przy uzyciu pikflometru (patrz Rycina 13).

Rycina 12: Badania czynnosciowe ukladu oddechowego

Sposéb wykonania badan czynnos$ciowych: dziecko zaktada klips nosowy, aby
oddychac¢ jedynie przez usta. Nastepnie szczelnie obejmuje ustnik ustami, nie gryzac
go. Typowe instrukcje wydawane podczas badania to: ,,Prosz¢ powoli nabierac i
wypuszcza¢ powietrze. Teraz wykonaj wolny wydech, az cate powietrze opusci
Twoje ptuca. Teraz wez gleboki wdech 1 zréb wydech najszybciej jak mozesz”.

Rycina 13: Pikflometr

Zdjecie przedstawia zwykly pikflometr,
ktory moze stuzy¢ do ¢wiczenia techniki
badan czynnos$ciowych pluc. Jest réwniez
podstawowym narz¢dziem do
monitorowania czynnosci ptuc w domu.
Chociaz urzadzenia te sg niedoktadne, dzigki
regularnym pomiarom mozliwe jest ustalenie
indywidualnych, ,,zdrowych” wartosci dla
danego dziecka. Codzienne pomiary moga
pomoc zidentyfikowac pogorszenie
czynnosci ptuc np. podczas infekcji.




Badanie gazometryczne krwi

Badanie to uzywane jest przede wszystkim do pomiaru ci$nienia parcjalnego tlenu i dwutlenku
wegla we krwi. Poniewaz chllL.D moze spowodowaé zaréwno zmniejszenie absorpcji tlenu jak
i eliminacji dwutlenku wegla z krwi, jest to wazne badanie oceniajace stopien zaawansowania
choroby ptuc. U dzieci wykonuje sig¢ je poprzez pobranie probki krwi arterializowanej z opuszki
ogrzanego palca lub ptatka usznego.

Pomiar wysycenia hemoglobiny tlenem (saturacji)

Nieinwazyjny, bezbolesny, ale stosunkowo mato dokladny pomiar zawartosci tlenu jest
wykonywany przy pomocy powierzchownej przezskornej sondy (pulsoksymetru). Moze by¢ on
przymocowany do palca lub ptatka usznego (przy pomocy plastra) i polaczony kablem z
monitorem. Umozliwia oceng saturacji oraz czgstosci pracy serca (patrz Rycina 14). Czgsé
urzadzen moze przechowywac¢ wykonane pomiary przez pewien okres czasu (np. 24-48 godzin)
do pozniejszego przegladu i analizy. Dzieci, szczegdlnie te, ktére wymagaja nocnej lub ciaglej
tlenoterapii powinny posiada¢ pulsoksymetr w domu.

Rycina 14:

To jest 1l-letnia Cara. Po
radioterapii z powodu nowotworu
zebra rozwinglo si¢ u niej
widknienie ptuc i wymaga ona
tlenoterapii.

Sonda pulsoksymetru jest
przymocowana do jej lewego
palca wskazujacego za pomocg
plastra. Na monitorze
znajdujacym si¢ za dziewczynka
widoczna jest czestos¢ pracy serca
(zielony kolor) 1 saturacja (kolor
niebieski).




Badania genetyczne
Od niedawna kilka typow moze by¢ rozpoznanych na podstawie badan genetycznych.
Badanie trwa od kilku dni do kilku tygodni, a czasem miesigcy. Gtowng jego zaletg jest
mozliwos¢ uzyskania doktadnego rozpoznania bez potrzeby wykonywania biopsji ptuca (gdy
wynik jest dodatni).
Niestety tylko kilka typow moze by¢ tak rozpoznanych, m.in.:

e Niedobor biatka B surfaktantu (mutacja SPB)

e Niedobor biatka C surfaktantu (mutacja SPC)

e Niedobor ABCA3 (mutacja ABCA3)

e Dysplazja pecherzykowo-wtosniczkowa (mutacja FoxF1)

e Zespdl mozgowo-plucno-tarczycowy (mutacja TTF1)

e Wrodzona proteinoza pgcherzykéw ptucnych (mutacje CSFR2A, CSFR2B)

Dodatkowe badania laboratoryjne

Podczas oceny wstepnej, Twoje dziecko przejdzie wiele badan laboratoryjnych. Duza czes$¢ z
nich bedzie powtarzana. Poza badaniami genetycznymi, zadne pojedyncze badanie
laboratoryjne nie moze potwierdzi¢ lub wykluczy¢ rozpoznania . Wobec tego, mozesz
mie¢ watpliwosci, dlaczego wykonujemy ich tak duzo. Odpowiedz jest nastgpujaca - ich wyniki
moga da¢ wazne wskazoéwki odnosnie choroby, ktoéra moze wystepowaé u Twojego dziecka
(m.in. wykluczenie pewnych niezwigzanych z przyczyn objawow). Kazdy pojedynczy
wynik jest jak maty element w ztozonej uktadance (jeden z ponad 200 puzzli). To, jak fatwo
sobie wyobrazi¢, wyjasnia dlaczego ustalenie rozpoznania moze by¢ tak trudne.

Bronchoskopia

Bronchoskopia jest zabiegiem, podczas ktérego badajacy ma mozliwo$¢ obejrzenia
bezposrednio wnetrza drog oddechowych. Polega na wprowadzeniu cienkiego przewodu
(zewnetrzna $rednica 2,8-5,8 mm) ze zrodlem $wiatla na wierzchotku bezposrednio do drog
oddechowych 1 ogladaniu obrazu na ekranie (patrz Ryciny 2 1 15). Podczas badania mozliwe
jest uwidocznienie wigkszo$ci obszarow gornych (gardio, naglosnia, krtan) oraz dolnych drog
oddechowych (tchawica i1 oskrzela). W czasie przechodzenia bronchoskopu, drogi oddechowe
sg oceniane pod katem widocznych wad rozwojowych, nadmiernej wiotkos$ci, zwezen,
nadmiernej iloSci wydzieliny lub objawow zapalenia (podraznienie powierzchni drog
oddechowych). Mozna takze podawa¢ do wnetrza ptata ptucnego sol fizjologiczng (sfona
woda), ktorg po odessaniu wysyla sie do laboratorium w celu wykonania szczegdétowych badan.
Zabieg taki nazywany jest plukaniem oskrzelowo-pgcherzykowym (bronchoalveolar lavage,
BAL). Préobki z tym materiatem badane sg pod katem obecnos$ci bakterii, wiruséw oraz sktadu
komorkowego. Dodatkowo, w szczegdlnych przypadkach, wyptukany surfaktant moze by¢
oceniany pod katem nieprawidtowosci jego sktadu. Rzadko, specjalne mate szczypce moga by¢
wprowadzone przez kanat roboczy bronchoskopu w celu uzyskania matych probek tkanki
(biopsje). U dzieci bronchoskopia zawsze wykonywana jest w znieczuleniu ogolnym. W ten
sposob nie jest zrodlem bolu czy niepokoju. Podczas zabiegu cze$¢ dzieci oddycha
samodzielnie, moze wymagac¢ jedynie tlenoterapii, podczas gdy inne mogg wymagac sztucznej
wentylacji (za pomoca specjalnej maski lub rurki intubacyjnej). Ponadto, podczas zabiegu
dzieci sg stale monitorowane w celu wykrycia ewentualnego pogorszenia stanu. Powazne




komplikacje wystepuja bardzo rzadko. Zwykle dzieci maja lekko podwyzszong temperature
ciata, kaszel lub chrypke w dniu wykonywania badania. Rzadko moga wymaga¢ dodatkowe;j
suplementacji tlenu i intensywnego monitorowania po zabiegu. Wreszcie po badaniu, podczas
ktorego wykonywana jest biopsja, czasami moze pojawic¢ si¢ odkrztuszanie krwi (krwioplucie).

Rycina 15: Bronchoskopia - zdjecie

Lekarz wykonujacy zabieg (po prawej stronie) trzyma bronchoskop w prawej rece.
Na monitorze (po lewej stronie) ocenia drogi oddechowe (widoczna tchawica)
podczas przechodzenia bronchoskopu coraz glebie;.

Biopsja ptuca

Biopsja ptuca jest najwazniejszym badaniem w planie diagnostycznym u dzieci z podejrzeniem
chlLLD. Jest konieczna, jesli inne podobnie przebiegajace choroby zostalty wykluczone, a na
podstawie przeprowadzonych badan nie udato si¢ postawi¢ ostatecznego rozpoznania. Obecnie
wiekszo§¢  biopsji  jest wykonywanych podczas maloinwazyjnego zabiegu, ftj.
wideotorakoskopii (VATS, video assisted thoracoscopic surgery) - patrz Rycina 16 1 17.
Podczas zabiegu narzedzia sa wprowadzane do klatki piersiowej w znieczuleniu ogélnym,
przez trzy male nacigcia. Przez te narzedzia chirurg moze bezpoSrednio obejrze¢ powierzchnie
ptuc i wykonac biopsje (patrz Rycina 17). Pobrany fragment tkanki zwykle ma wymiary okoto
0,5-1,0 cm na 0,5-1,0 cm i jego usunigcie nie ma wptywu na pluco Twojego dziecka.
Alternatywa jest otwarta biopsja ptuca, w ktérej wykonywane jest duze nacig¢cie skory (3-5 cm),
przez ktére pobierany jest fragment ptuca. Zaletami VATS, w poréwnaniu do otwartej biopsji
ptuca, sa mniejszy bél po zabiegu, rzadsza konieczno$¢ umieszczania drenu w klatce piersiowe;j
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(konieczny czasami do zbierania wydzieliny lub usuni¢cia powietrza-patrz Rycina 18),
wczeSniejszy wypis do domu, a w przysztoSci mniejsze (prawie nie widoczne) blizny.

Kamera

Rycina 16: Schemat biopsji pluca pod kontrolg wideotorakoskopii
(VATS)

Dzieki wprowadzonej kamerze (na dole) chirurg moze uzyskaé¢ doktadny obraz
powierzchni ptuca. Nastepnie, biopsja moze zosta¢ wykonana za pomocg dwoch
dodatkowych narzedzi wprowadzonych przez dwa mate nacigcia skory. Dziecko
jest znieczulone ogolnie 1 nie odczuwa zadnego bolu w trakcie zabiegu.

Rozpoznanie chILD zostalo ustalone - co dalej?

Pomimo podejrzenia, iz Twoje dziecko moze mie¢ przewlekla chorobe pluc, zawsze
pozostawala nadzieja, ze badania nie wykazg powaznych probleméw i wszystko bedzie dobrze.
Dlatego, gdy rozpoznanie zostato potwierdzone, trudno jest Wam si¢ z tym pogodzi¢. W
kolejnych rozdziatach skupimy si¢ na tym jak sobie z tym poradzi¢. Korzystajac z czesto
zadawanych pytan przez inne rodziny chorych dzieci, sprobujemy znalez¢ na nie odpowiedzi
i pokaza¢ sposoby rozwigzania probleméw. Jednakze kazda osoba i kazda rodzina jest
niepowtarzalna i czg¢sto pojawiajace si¢ problemy wymagaja réznych rozwigzan — mozna to
osiggnac¢ tylko przez omowienie Twoich potrzeb i problemoéw z zespolem leczacym Wasze
dziecko. Niezwykle wazne jest, aby$ dzielit si¢ Twoimi obawami, smutkami i problemami.
Pozwo6l innym udzieli¢ Ci wsparcia. Nie jest to oznaka stabosci lub porazki, a wrecz
przeciwnie!

.



Wideotorakoskopia
(VATS, video-assisted
thoracoscopy)
Biopsja ptuca

Rycina 17: Zdjecia biopsji pluca pod kontrola wideotorakoskopii
(powielono dzigki uprzejmosci Prof. dr n. med. Ure i1 dr n. med.
Dingemann, Uniwersytet Medyczny w Hanowerze)

a) Wybor i zaci$niecie odpowiedniego obszaru ptuc

b) Umieszczenie petli wokot fragmentu pluca, ktory ma zosta¢ pobrany

¢) Zacisnigcie 1 zawigzanie petli

d) Wyciecie fragmentu ptuca przy pomocy nozyczek

e) Usunigty fragment tkankowy. Zacisnigta petla dziata jak opatrunek
uciskowy hamujacy krwawienie 1 wyciek powietrza z ptuca.




Rozmowa o rozpoznaniu

Wystuchaj doktadnie, na jaka chorobe cierpi Twoje dziecko. Popro§ o wyjasnienie, jesli
czegokolwiek nie rozumiesz. Podziel si¢ lekami zwigzanymi z rozpoznaniem. W wiekszosci
przypadkéw strach przed $miercig Twojego dziecka moze by¢ zmniejszony. Niestety, na
pytania co bedzie z Twoim dzieckiem za tydzien, rok lub za dziesi¢¢ lat zazwyczaj nie mozna
odpowiedzie¢ jednoznacznie. Czgsto ludzie zapominaja jakie pytania chcieli zada¢ lekarzowi
W czasie wizyty. Zatem bardzo pomocne moze by¢ zanotowanie pytan przed rozmow3.

Rycina 18:

To jest Soraya, obecnie ma 8 lat. Do 7 roku zycia byta zupetnie zdrowa. Po
infekcji rozwingta si¢ u niej, pogarszajaca si¢ z dnia na dziefi, dusznos$¢. Biopsja
ptuca pozwolita na rozpoznanie chILD. Przyczyna choroby pozostaje
nieznana, co okazato si¢ bardzo trudne do zaakceptowania przez jej rodzicow.
Zdjecie po lewej stronie przedstawia Soray ‘e niedtugo po biopsji. Byta cigzko
chora, wymagata tlenoterapii i drenazu klatki piersiowej, ktéry zbierat
nadmierng iloS¢ wydzieliny z rany i przeciekajagce powietrze. Nastepnie,
przebyta leczenie kortyzonem i azytromycyna, a jej stan zdrowia na szczescie
si¢ poprawit. Zdjecie po prawej stronie przedstawia ja kilka miesigcy po
biopsji. W tym czasie nie potrzebowata juz tlenoterapii, poszta do szkoty i
jezdzita na rolkach (pomimo niepetnego powrotu funkcji jej ptuc).




Odpowiedz na to pytanie brzmi jednoznacznie ,nie”. Objawy czesto rozwijaja sie
podstepnie. Ten powolny postep objawow jest niesamowicie trudny do zauwazenia z dnia na
dzien (szczegolnie dla wielu rodzicow, ktorzy widza swoje dzieci kazdego dnia). Jest bardziej
widoczny, gdy widzisz dziecko tylko sporadycznie. Ponadto, objawy sg bardzo niespecyficzne.
Ktoéry rodzic, w pewnym momencie, nie postrzegat swojego dziecka jako zmeczonego,
humorzastego lub pozbawionego energii? Co wigcej, choroby te sg niezwykle rzadkie
1 niewielu lekarzy miato z nimi kiedykolwiek kontakt. O wiele wigcej jest czgsto wystepujacych
1 mniej niepokojacych (czgsto niegroznych) przyczyn takich dolegliwosci. W tej sytuacji, gdy
problemy z postawieniem odpowiedniego rozpoznania ma Wasz lekarz rodzinny lub pediatra,
nie oskarzaj siebie.

Ponownie, odpowiedz na to pytanie powinna brzmie¢ - zdecydowanie ,,nie”’. Wrecz przeciwnie,
robitas/robites wszystko prawidlowo. Jedynym powodem skutecznego rozpoznania tej rzadkiej
choroby byto to, ze Ty 1 Twdj lekarz zauwazyliScie 1 zareagowali$cie na objawy Twojego
dziecka. Rodzice nie powinni si¢ obwinia¢ za rozwo6j u dziecka

Nie jest Twoim zadaniem wyjasnienie istoty choroby dziecku. To jest zadanie dla lekarza.
Niemniej jednak, istotna jest obecnos¢ rodzicow, gdy lekarz bedzie przeprowadzal rozmowe z
dzieckiem. Ponadto, nie zawsze mozliwe jest wyjasnienie istoty choroby dziecku w momencie
rozpoznania np. z powodu mtodego wieku dziecka - niemowleta, mate dzieci. Istotne jest takze,
aby przekazywane informacje byly dostosowane do wieku dziecka. W czasie prowadzenia
rozmowy lekarze powinni by¢ wyczuleni na oznaki zaniepokojenia lub przytloczenia
nadmiarem informacji starszego dziecka 1 gdy bedzie to koniecznie, przerwac 1 dokonczy¢
rozmowe w podzniejszym czasie. Ponadto, wykorzystanie prostych zdje¢ i schematow z
wyjasnieniami cze¢sto pomaga miodszym dzieciom lepiej zrozumie¢ sytuacje, bez
wywotywania przerazenia. Nierzadko dzieci bedg bardzo zamknigte w sobie i skryte podczas
rozmowy z lekarzem. To nie oznacza, ze nie rozumiejg tego co im powiedziano. Czgsto dzieci
zadaja pytania po tym jak lekarz opusci gabinet, dlatego wazne jest, aby je zapisac 1 zapytac
lekarza w czasie nastepnej wizyty. Czasami dzieci nie potrafig wyrazi¢ jasno w stowach, tego
co je martwi. Pomoc w tym moze arteterapia (psychoterapia z zastosowaniem dziatalno$ci
artystycznej). To niewiarygodne, jak dzieci niesamowicie czytelnie potrafig namalowac¢ swoje
mysli, leki 1 smutki (patrz Rycina 19). Arteterapia pomaga tez dzieciom wyj$¢ naprzeciw ich
chorobie 1 zmniejszy¢ lek z nig zwigzany. Dzieci majg prawo do poznania rozpoznania 1 wazne
jest, aby nie probowac chroni¢ dziecka przed tym. One najlepiej wiedza, ze dzieje si¢ z nimi
co$ zlego 1 sg chore.

Bardzo pomocne moze by¢ zaangazowanie 1 obecno$¢, podczas przekazywania informacji o
rozpoznaniu, wszystkich cztonkéw rodziny. Jesli nie jest to mozliwe nalezy zaplanowaé
dodatkowa wizyte u lekarza w celu ponownego omoéwienia problemu. W przypadku, gdy kto$
nie moze uczestniczy¢ w spotkaniu, pomocne moze by¢ przyniesienie listy z jej/jego pytaniami
do lekarza 1 przekazanie odpowiedzi.
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Rycina 19: Droga do przeszczepienia

Rysunek narysowany przez 12-letnie dziecko w momencie podejmowania decyzji
o poddaniu si¢ przeszczepieniu ptuc.

Jak zmieni sie nasze codzinne zycie?

Bedzie to wygladato bardzo réznie w roznych rodzinach w zalezno$ci m.in. od rodzaju i
cigzkosci choroby dziecka. Rodziny chorych przewlekle dzieci moga korzysta¢ z rdznego
rodzaju pomocy np. przy finansowaniu sprzgtu medycznego, zwrotu kosztow podrozy do
szpitala, ktore moga zredukowac obcigzenie Twojej rodziny. Uzaleznione to jest od wielu
czynnikow, takich jak: miejsce zamieszkania, ci¢zko$¢ choroby czy sytuacja rodzinna.
Czestymi pytaniami zadawanymi przez opiekunéw chorych dzieci s3: ,,Z kim rozmawiaé?”,
,,Czego moge wymagac?”, , Jakie formularze muszg wypehic?”. Wiecej szczeg6low na temat
pomocy socjalnej i finansowej w warunkach polskich opisanych jest w rozdziale 10 (z
podanymi adresami stron internetowych).

>



W dzisiejszych czasach, gdy czesto oboje rodzice pracujg, jest to bardzo wazne pytanie.
Ponownie, odpowiedz zalezy od indywidualnej sytuacji rodzinnej, rodzaju zatrudnienia i
ciezkosci choroby. Nalezy podkresli¢, iz wiele dzieci chorujacych na pomimo choroby,
prowadzi wzglednie normalne Zycie. Zatem, rozpoznanie nie wyklucza pracy
zarobkowej rodzicow. Niemniej jednak, w wielu przypadkach, podczas przedtuzajacych sie
hospitalizacji, dzieci wymagaja zwigkszonego wsparcia rodzicow. Jezeli wystapita taka
sytuacja, zalecana jest rozmowa z Twoim pracodawca, czesto bedziesz mogt liczy¢ na jego
wsparcie. Ponadto, bardzo cenne mogg by¢ rady pracownika socjalnego.

Jest to uzasadniony i czgsto poruszany problem. Twoje dziecko nie bedzie mie¢ takiej energii,
tak przed zachorowaniem. WigkszoS§¢ dzieci jednak bedzie mogla bawic sie, jezdzi¢ na
wycieczki klasowe i bra¢ udziat w zajeciach sportowych, ale prawdopodobnie nie na takim
poziomie jak przed zachorowaniem. Ze wzgledu na ograniczenie tolerancji wysitku, by¢é moze
Twoje dziecko bedzie musialo zmagaé si¢ problemem dokuczania przez réwieSnikow,
poniewaz bedzie stabsze i moze by¢ inaczej traktowane przez nauczycieli.
Bardzo wazne, aby$ datl Twojemu dziecku szanse na wzglednie normalne Zycie, z jak
najmniejszymi ograniczeniami. Rozpoznanie w wiekszoSci przypadkdéw nie jest
tozsame z koniecznoScig zaprzestania uprawiania sportu lub ¢wiczen, taka konieczno$¢ moze
wystgpi¢ jedynie w ekstremalnych przypadkach. Sport nie jest niebezpieczny dla dzieci z
, jest raczej istotng sktadowg procesu leczniczego. Dzieci znakomicie kontrolujg siebie
podczas ¢wiczen — gdy osiggng szczyt swoich mozliwoSci, przestajg cwiczy¢. Wobec tego, nie
ma obaw, iz przeforsujg si¢, a ich choroba si¢ zaostrzy. Istotne jest, aby doro§li nie wymagali
od dzieci przekraczania ich ograniczen i wykonywania czynnoSci, ktérych nie chcg. Jesli Twoje
dziecko nie jest w stanie uprawiaé sportu w normalnym klubie sportowym, ze wzgledu na
obnizong tolerancje wysitku, powiedz o tym jego lekarzowi. Jest wiele innych mozliwosci, w
tym uprawianie sportu w grupach przeznaczonych dla chorujacych dzieci albo zajgcia
pozasportowe (np. muzyczne, warsztaty rekodzielnicze itp.). Moze to przynie$¢ inne niz
wydolno$¢ fizyczna korzysci, takie jak podniesienie samoooceny poprzez rozwdj umiejetnosci
indywidualnych i pracy w grupie.
Dokuczanie chorym dzieciom rzadko jest ztosliwe, zwigzane jest raczej z niewiedza.
Dodatkowo, praca z przewlekle chorymi dzie¢mi moze wywotywac¢ niepewno$¢ lub uczucie
zagubienia u nauczycieli 1 opiekundéw, co jest intuicyjnie wyczuwane przez rowiesnikow.
Czasami odrzucenie wynika z nieuzasadnionego leku, iz choroba moze by¢ zakazna. Z tymi
wszystkimi problemami mozna poradzi¢ sobie poprzez edukacj¢. Niektore specjalistyczne
osrodki mogg proponowac lekarzom (z zespotu leczacego) odwiedzenie szkot 1 ztobkow, ktore
przyjmuja dzieci z takimi problemami, w celu przeprowadzenia zaje¢ edukacyjnych.
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ROZDZIAL 4: LECZENIE

Kto bedzie leczyl moje dziecko?
Najwazniejszym cztonkiem zespotu leczacego Twoje dziecko jestes Ty, jego rodzic. To Ty
najlepiej znasz swoje dziecko 1 spedzasz z nim najwigcej czasu. Pierwszy zauwazyles, ze jest
chore. Koordynujesz tez terminy wizyt w szpitalach i poradniach. Ale nie jeste$ sam. Zespot
zajmujacy si¢ leczeniem Twojego dziecka sktada si¢ nie tylko z lekarza specjalisty (eksperta),
ale tez wielu innych specjalistow (patrz Tabela 5). Nie kazdy zesp6t leczacy bedzie taki sam 1
niezmienny w czasie. Obecnos$¢ kazdego czlonka zespotu wynika z potrzeb zwigzanych z
konkretnym typem choroby, przebiegu choroby oraz indywidualnych potrzeb dziecka i jego

rodzicoOw.

Tabela 5: Zespot leczacy

Twoj pediatra moze nadal sprawowac¢ podstawowa opieke 1 by¢ odpowiedzialnym
za podstawowe potrzeby medyczne twojego dziecka.

Pulmonolog dziecigcy (specjalista zajmujacy si¢ chorobami pluc u dzieci) jest
odpowiedzialny za ustalenie rozpoznania 1 planu leczenia Twojego dziecka. Bedzie
on tez koordynowac udziatl innych specjalistow. Nie powinno dochodzi¢ do zadnych
zmian w leczeniu bez jego zgody.

Kardiolog dzieciecy (specjalista leczacy choroby serca u dzieci) bedzie wykonywat
w regularnych odstepach echokardiografie w celu wykluczenia nadcis$nienia
phlucnego (patrz Rozdzial 1).

Psycholog jest bardzo waznym cztonkiem zespotu, wspiera dziecko i rodzing w
radzeniu sobie ze stresem zwigzanym z chorobg. Rozwija opartg na zaufaniu relacjg,
zajmujac si¢ niemedycznymi aspektami choroby w duzo szerszym zakresie niz
lekarze.

Chirurg dzieciecy wykonuje diagnostyczng biopsje ptuca.

Lekarz rehabilitant ma za zadanie optymalnie poprawi¢ stan fizyczny
1 emocjonalny dziecka podczas hospitalizacji.

W konkretnych sytuacja moze by¢ wymagany udzial innych specjalistow:
reumatologa, immunologa, specjalisty intensywnej terapii, gastroenterologa

i genetyka.

Dietetyk zapewni wskazoéwki odnosnie optymalnego zywienia. Oceni ilo$¢
przyjmowanych kalorii 1 skoryguje diet¢ zgodnie z zapotrzebowaniem.
Fizjoterapeuta — jego udziat jest bardzo wazny w leczeniu chlLLD. Uczy
specjalnych technik oddychania utatwiajacych oczyszczanie dolnch drég
oddechowych (drenaz), pomaga poprawic stan fizyczny i wydolnos¢ dziecka (tj.
jego tolerancje wysitkow).

Logopeda lub terapeuta mowy wspiera i pomaga dzieciom wymagajacym
tracheostomii w nauce alternatywnych technik méwienia.




Tabela 5: Zespotl leczacy (ciag dalszy)

e Pracownik socjalny pomaga w kontaktach z réznymi instytucjami, m.in z
ubezpieczycielem, w przygotowywaniu dokumentéw (np. wnioski o wsparcie
finansowe, rehabilitacje lub specjalne zaopatrzenie medyczne).

e Pielegniarki odgrywaja wazng rol¢ podczas hospitalizacji dziecka. Majgq z nimi
najblizszy kontakt i dlatego, poza lekarzami, s3 waznymi osobami udzielajgcymi
informacji dzieciom 1 ich rodzicom.

e Terapeuta muzyczny i artystyczny nie tylko pomaga dzieciom wyrazi¢ si¢
poprzez kreatywnos¢, ale takze pomaga im lepiej radzi¢ sobie z chorobg i pobytem
w szpitalu.

e Terapeuta sportowy jest bardzo wazny u dzieci z ograniczong tolerancjg wysitku.
Pomaga zacheci¢ dzieci do pozostawania aktywnymi fizycznie 1 przygotowuje
program ¢wiczen sportowych dostoswany do ich indywidualnych potrzeb.

e Klauni w szpitalu s3 doskonali w dostarczaniu rado$ci dzieciom w trakcie ich
pobytu w szpitalu, pozwalajg im chociaz odrobing zapomnie¢ o ich chorobie i
zmartwieniach.

e Nauczyciele szpitalni odgrywaja wazng role u dzieci w wieku szkolnym, ktére
wymagaja przedluzonej hospitalizacji. Towarzysza w procesie nauczania, tak aby
unikng¢ powtarzania roku w szkole.

Kiedy moje dziecko bedzie wymagato tlenoterapii?

ChILD powoduje zmniejszenie absorpcji tlenu przez pgcherzyki ptucne (patrz Rozdzial 1) w
stopniu zaleznym od cigzkosci choroby. Ludzkie ciato, aby utrzymaé podstawowe funkcje
zyciowe, musi utrzymaé wystarczajace stezenie tlenu we krwi. Kiedy stezenie to zaczyna by¢
za niskie (hipoksemia), u pacjenta rozwijaja si¢ uczucie braku powietrza (dusznosc¢). Niektore
dzieci kompensujg to nizsze st¢zenie tlenu szybszym i glgbszym oddychaniem. Dla innych, z
cigzsza chorobg, ten mechanizm jest niewystarczajacy i1 nie jest w stanie kompensowaé
zmniejszonego pobierania tlenu. Stan taki nazwany jest niewydolnosciq oddychania. W tych
przypadkach wymagana jest suplementacja tlenu we wdychanym powietrzu w celu
uzupetnienia deficytu. Normalnie, powietrze na poziomie morza zawiera 21% tlenu, jego
zawarto§¢ w mieszaninie oddechowej podczas tlenoterapii moze wzrosng¢ nawet do 100%.
Czgs¢ dzieci moze stale wymagac tlenoterapii, podczas gdy inne jedynie sporadycznie (np. w
trakcie snu, podczas zaje¢ fizycznych Iub w czasie infekcji). Wymagana iloS¢
suplementowanego tlenu okres§lana jest podczas pobytu w szpitalu, poprzez miareczkowanie
stezenia (odsetkiem tlenu w mieszaninie oddechowej) w gére lub w dét pod kontrola ciggtego
pomiaru wysycenia hemoglobiny tlenem (pulsoksymetr, patrz Rozdzial 3) lub kolejnymi
badaniami gazometrycznymi krwi (patrz Rozdzial 3). Przewlekly niedobdr tlenu moze
wptywacé na to, ze dziecko ma ograniczong tolerancj¢ wysitku, czuje si¢ zmeczone i apatyczne,
nie przybiera na masie ciata, a nawet obserwuje si¢ jego utratg. Wigkszym problemem jest to,
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ze przewlekta hipoksemia moze prowadzi¢ do rozwoju wtérnego nadciSnienia ptucnego
(wysokie ci$nienie w tetnicy ptucnej, patrz Rozdzial 1), co obcigza serce. Wszystkie te objawy
i problemy mozna leczy¢ za pomocg suplementacji tlenu. Tak wigc tlen jest podstawowym i
optymalnym leczeniem dla wszystkich dzieci z niewydolnoS§cig oddychania.

Gdy Twoje dziecko wymaga zastosowania tlenoterapii w domu mozna zwrocic si¢ o pomoc do
instytucji zajmujacych si¢ dostarczaniem odpowiedniego sprzgtu (np. wypozyczalni
koncentratorow, ktore znajdujg si¢ w wiekszosci wojewddzkich miast w Polsce). Lekarz
prowadzacy zaopatrzy Ci¢ w odpowiednie dokumenty m.in. kwalifikacje do tlenoterapii w
domu 1 zapotrzebowanie na cate niezbedne wyposazenie. Nastepnie, postara si¢ o0
skontaktowanie Ci¢ z jedng z wielu firm oferujacych systemy dostarczania tlenu. Przedstawiciel
tej firmy umoéwi si¢ z Tobg na spotkanie w celu dostarczenia sprzetu do Twojego domu.
Bedziesz tez oczywiscie przeszkolony w zakresie bezpiecznego korzystania z tego sprzetu.
Czasami to szkolenie odbywa si¢ podczas hospitalizacji Twojego dziecka, szczeg6lnie gdy
wymaga ono tlenoterapii w momencie wypisu do domu.

U kazdej osoby korzystajacej z tlenoterapii niezbgdne jest monitorowanie wysycenia
hemoglobiny tlenem (saturacji), aby zapewni¢ odpowiednig dawke tlenu, zar6wno podczas
pobytu w domu, jak i1 podczas hospitalizacji. Dlatego jednym ze sprzgtow, ktore musisz miec
jest pulsoksymetr (patrz Rozdzial 3, Rycina 14). Gdy wymagane stezenie tlenu jest takie samo
przed dluzszy czas 1 Twoje dziecko czuje si¢ dobrze, nie ma potrzeby stalego monitorowania.
Twoj lekarz zadecyduje, czy Twoje dziecko wymaga monitorowania saturacji podczas snu. Bez
aparatu, ktory informowatby o obnizonym wysyceniu hemoglobiny tlenem, monitorowanie
saturacji Twojego dziecka bedzie miato niewielka warto§¢. Urzadzenie takie, posiada
wbudowany alarm, ktéry mozna zaprogramowac tak, by aktywowat si¢, gdy saturacja obnizy
si¢ ponizej pewnego ustalonego poziomu. Prawidlowa saturacja moze przejSciowo wahac si¢
w gore lub w dot. Takie przejsciowe spadki ponizej poziomu podstawowego spowoduja
wlaczenia alarmu. W przypadku ustawienia zbyt wysokiego podstawowego poziomu saturacji,
te przejsciowe spadki mogg by¢ postrzegane jako fatszywy alarm. Moze to by¢ dla wielu oséb
przyczyna zdenerwowania. Ustawienia aparatu mozna latwo zmienia¢, jednak zadne zmiany
nie powinny by¢ dokonywane bez zgody Twojego lekarza.

Koncentratory tlenu

Koncentratory tlenu sg najpowszechniej stosowanym sprzetem w dtugoterminowej tlenoterapii.
Moga dotarczy¢ prawie czysty (100%) tlen Twojemu dziecku poprzez zasysanie powietrza
atmosferycznego 1 filtrowanie go ze wszystkich innych gazow. Zasilane sa pradem
elektrycznym, wobec tego zawsze wymagaja zrodta pradu. Istniejg przenosne zestawy zasilane
akumulatorami (np. Inogen One®, Sequal Eclipse®), ktore moga dziala¢ do 8 godzin. Te
zestawy tlenowe sg wzgledne lekkie, poniewaz odfiltrowu;jg tlen z powietrza atmosferycznego
1 nie wymagaja stosowania ci¢zkich butli tlenowych. Niemniej jednak, chorzy wymagajacy
cigglej tlenoterapii, powinni by¢ zaopatrzeni w awaryjny zbiornik tlenu, w razie przerwy w
dostawie pradu. Innym minusem, jest ograniczenie przepltywu tlenu do 5 1/min, w dostgpnych
obecnie koncetratorach, a wcale nierzadko dzieci wymagajg wigkszych przeplywow.




Tlen ciekly

Gdy tlen zostaje ochtodzony do -183°C zmienia postac¢ z gazowej na ptynng. Jeden litr ciektego
tlenu odpowiada 850 litrom gazu. Wobec tego, jedna butla tlenowa moze wystarczy¢ na bardzo
dhugi czas, a zrodto to jest niezalezne od energii elektrycznej. Male, przeno$ne systemy moga
by¢ wielokrotnie dopetniane w domu z wigkszego zbiornika. Daje to dziecku wigksza
mozliwo$¢ przemieszczania si¢. Systemy te sg o wiele 1zejsze, gromadza wigcej tlenu w
poréwnaniu do tej samej wielkosci butli z tlenem w postaci gazowe;.

Tlen sprezony w butlach

Najczesciej stosowany jest w warunkach szpitalnych, w warunkach domowych uzywany jest
tylko jako awaryjny zapas tlenu (dla dzieci wymagajacych ciaglej tlenoterapii). Butle tlenowe
zawierajg tlen w wysokim stezeniu (zwykle 200 barow). Jeden litr tlenu o ci$nieniu 200 baréw
odpowiada 200 litrom tlenu o ci$nieniu atmosferycznym (na poziomie morza). Istnieja butle
tlenowe o roéznych objetosciach: od 500 mililitréw do 1000 litrow. Mozna doktadne
przewidzie¢, jak dlugo jedna butla tlenowa bedzie dzialata przy okreslonym przeplywie
(stworzono odpowiednie tabele). Niektore zbiorniki tlenu wymagajg specjalnych kluczy do ich
otwarcia. Wobec tego, zaleca si¢ posiadanie kilku kopii kluczy, w razie potrzeby pilnego ich
uzycia (bezposrednio przy butli, w samochodzie, przy Twoim zestawie kluczy, w torbie
podroznej itp.). Zaletami tego systemu dostarczania tlenu jest niezalezno$¢ od dostaw pradu
elektrycznego 1 mozliwos$¢ przenoszenia (w specjalnych plecakach lub na wédzkach). Wadami
sa: wzglednie duzy cigzar stalowych zbiornikéw tlenu, ryzyko wybuchu zbiornika w razie
uszkodzenia (z powdu wysokich ci$nien). Aby lepiej zrozumie¢ jakie ci§nienia sg tam obecne,
wyobraz sobie opony samochodu, ktore majg cisnienie od 2,5 do 3 barow (a w butli 200!).
Dlatego butle tlenowe powinny by¢ bezpiecznie przechowywane w specjalnych uchwytach lub
ptasko na ziemi. Nigdy nie dopus¢, aby obracaty si¢ lub byly przechowywane w bagazniku
Twojego samochodu.

Gumowe przewody o dlugosci do 8 metrow (patrz Rycina 20) tacza zrodio tlenu z pacjentem.
Tlen moze by¢ wdychany albo przez nos (cewnik donosowy) albo jednocze$nie przez usta i nos
(maska twarzowa). Gdy dziecko nie jest w stanie samodzielnie przenie$¢ zrodla tlenu
(szczegblnie najmlodsze dzieci), zastosowanie dtuzszego przewodu tlenowego daje dziecku
wiekszg swodobe¢ 1 mozliwo$¢ poruszania sig.

Cewniki tlenowe donosowe - “wasy tlenowe”

Sktadaja si¢ z migkkiej plastikowej rurki potaczonej ze zroditem tlenu, ktora jest nastgpnie
zawijana za uszami pacjenta, a na jej koncu znajdujg si¢ podwojne odnogi dostarczajace tlen
bezposrednio do nosa (patrz Rycina 21). U matych dzieci konieczne moze by¢ przymocowanie
przewodu plastrem. Maksymalna szybko$¢ przeptywu tlenu przez te zastawy wynosi 8 litrow
na minute. Ich zaletg jest mozliwo$¢ uzywania w trakcie jedzenia, picia, mozna je takze my¢.

Pojedyncze cewniki donosowe

Sa to bardzo waskie, migkkie przewody, ktore umieszczane sg tylko w jednym przewodzie
nosowym. Poniewaz mogg si¢ fatwo wysuna¢ z nosa, muszg by¢ mocno przymocowane przy
uzyciu plastra. Mogg dostarcza¢ tlen z maksymalnym przeptywem 2 litr6w na minute.
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Rycina 20:

To jest Joris (patrz takze Rycina 23), peten zycia, aktywny chtopiec, pomimo iz
wymaga ciaglej suplementacji tlenu. Zastosowanie dtugiego przewodu umozliwito
mu swobodne poruszanie si¢ w obrgbie domu (konieczny staty nadzor)

MasKki tlenowe

Inny sposobem podawania tlenu jest zastosowanie masek tlenowych, ktére przymocowane sg
do twarzy za pomocg elastycznego paska owinigtego wokot glowy 1 obejmujg zardwno nos, jak
1 usta. Maksymalnie moga dostarcza¢ tlen z szybkos$cig blisko 10 litrow na minute, jednak
maska musi by¢ zdejmowana podczas wielu czynnosci (np. jedzenie, picie 1 pielegnacja
twarzy). Cze$¢ dzieci twierdzi, ze jest bardziej komfortowa podczas snu niz kaniula donosowa,
trzeba jednak pamigtac, ze maski stosunkowo tatwo moga si¢ przemiesci€ 1 nie spetniaé juz
wtedy swojej roli.

Czy dlugotrwala tlenoterapia moze wywolywac
dziatania niepozadane?

Dtlugotrwata tlenoterapia moze doprowadzi¢ do powiktan przede wszystkim u wcze$niakow,
nie jest natomiast niebezpieczna dla dzieci urodzonych w terminie i dzieci starszych. Nie nalezy
zatem obawiaé si¢, iz podawanie tlenu bedzie szkodliwe dla Twojego dziecka. Ciagta
tlenoterapia moze spowodowa¢ wysychanie $luzowek nosa, co moze doprowadzi¢ do
powstania strupow lub okresowych krwawien z nosa. Je$li to wystapi, powinienes$
poinformowac o tym lekarza. Mozliwe jest dotgczenie nawilzacza do zrodta tlenu, ktory moze
zapobiec wysychaniu btony $luzowe;.
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Rycina 21:

To jest 13-letni Rifat. Od wczesnego dziecinstwa cierpi na zarostowe zapalenie
oskrzelikow. Przez pierwszych 6 lat zycia byl zalezny od ciaglej tlenoterapii,
obecnie wymaga jej rzadko (w czasie infekcji oraz w nocy). Preferuje stosowanie
cewnika donosowego.

Jak wyglada codzienne Zycie z tlenoterapia?

Zwykle suplementacja tlenu poprawia kondycje Twojego dziecka, w szczegolnosci tolerancje
wysitku. Podczas gdy wczesniej bylo ono zbyt ostabione by chodzi¢ do szkoly Iub
ztobka/przedszkola, tlenoterapia moze sprawic, ze bedzie to mozliwe. Wobec tego tlenoterapia
z jednej strony jest ucigzliwa, z drugiej jednak daje Twojemu dziecku wiecej swobody. W
zalezno$ci od rodzaju dostarczanego tlenu i wymaganej szybkosci przeptywu, konieczne moze
by¢ zorganizowanie dodatkowego zrddta tlenu w szkole lub innym poza domem miejscu
pobytu. Czg$¢ rodzicow relacjonuje, ze noszenie waséw tlenowych moze by¢ powodem
problemow spotecznych, inne dzieci w szkole/ztobku/przedszkolu moga si¢ bardzo przygladac
Twojemu dziecku lub zartowac z tego powodu. W takim przypadku zajecia edukacyjne w
szkole/zlobku/przeszkolu moga ograniczy¢ ten problem. Prosze¢ przedyskutuj to z Twoim
lekarzem.
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Niestety u czesci bardzo chorych dzieci, sama tlenoterapia bierna nie jest wystarczajgca do
utrzymania odpowiedniego wysycenia hemoglobiny tlenem, a dodatkowo moga one nie by¢ w
stanie wystarczajaco sprawnie usuwac¢ dwutlenku wegla z krwi. W tych przypadkach dziecko
moze potrzebowa¢ wsparcia oddechowego za pomoca wentylacji mechanicznej. Istnieje wiele
roznych sposoboéw wspomagania wentylacji. Mozna je podzieli¢ na dwie grupy: inwazyjng
i nieinwazyjng wentylacje. W pierwszym przypadku konieczny jest bezposredni dostgp do
dolnych drég oddechowych za pomoca rurki intubacyjnej — umieszczonej albo bezposrednio
przez nacigcie szyi (tracheostomia) albo wiozonej przez usta lub nos do tchawicy (intubacja).
Wigkszos¢ dzieci wymaga mechanicznej wentylacji tylko okresowo (np. w nocy lub w czasie
zaostrzen choroby). Inne moga wymagac statej wentylacji. Te dzieci potrzebujg wsparcia przez
specjalnie wyszkolony personel pielegniarski. Stata wentylacja jest duzym ograniczeniem,
jednak nie wyklucza catkowicie normalnego, codziennego zycia (patrz Rycina 10, 23 i 24).
Niemniej jednak, opieka nad dzie¢mi zaleznymi od wentylacji jest bardzo wymagajaca. Na
szczescie obecnie sg osrodki, ktore zapewniajg dodatkowa specjalistyczng opieke 1 wsparcie
dla dzieci z tym zlozonym problemem.

NIV jest specjalistycznym wspomaganiem oddechu stosowanym u chorych z powaznymi
problemami oddechowymi przy uzyciu specjalnie zaprojektowanej maski twarzowej lub
nosowej. Maski te sg podtaczone do respiratora za pomocg elastycznego przewodu i poprawiajg
pobieranie tlenu u chorych dzieci. Ta poprawa jest osiggana dzigki zwigkszeniu cis$nienia
powietrza w plucach. W jednej z technik cis$nienie jest zwigkszane zarowno w czasie wdechu
(szczytowe cisnienie wdechowe, PIP) jak 1 na koncu wydechu (szczytowe cisnienie wydechowe,
PEEP, ktore jest nizsze niz PIP). Kolejna technika nazywana jest ciggtym dodatnim ci§nieniem
w drogach oddechowym (CPAP, continuous positive airway pressure), ktéra w czgsci
przypadkéw moze wystarczajagco pomoc dziecku w oddychaniu. Kolejng mozliwoscig sg
kaniule donosowe o wysokim przeptywie (patrz Rycina 22), ktére zapewniajag maksymalng
szybkos¢ przeptywu powietrza do 50 litréw na minute, co wywotuje state dodatnie ci$nienie w
phlucach i moze w pewnym stopniu dziata¢ podobnie jak CPAP.

Bez wzgledu na metode, ogdlnym celem NIV jest zmniejszenie obcigzenia zwigzanego z
oddychaniem (pomaga w utrzymaniu rozprezenia ptuc). Poczatkowo NIV moze by¢ dla dzieci
bardzo niewygodna, a nawet przerazajgca, dlatego jej stosowanie wymaga cierpliwosci
1 uspokajania dziecka. Gdy dzieci zaczynaja oswajac si¢ z NIV 1 zauwazaja, ze podczas jej
stosowania czujg si¢ lepiej, beda nie tylko to tolerowaé, ale roéwniez same prosi¢ o jej
zastosowanie.




Rycina 22

To jest Josefin. Ma 10 miesigcy. Rozpoznano u niej wrodzonq dysplazje
pecherzykowo-wlosniczkowq. Bezposrednio po urodzeniu byla krytycznie chora 1
wymagata wentylacji mechanicznej. Jej stan poprawil si¢ i potrzebuje jedynie
niewielkiej suplementacji tlenu (patrz takze - strona tytutowa). W czasie zimy jej
stan pogarszal si¢ wielokrotnie. Czesto potrzebowata wspomagania oddechu przy
pomocy wasow z wysokim przeptywem powietrza. Niemniej jednak, jak wida¢ na
zdjeciu powyzej, Josefin jest lubigcym zabawe, aktywnym dzieckiem, ktéremu jak
si¢ wydaje nie przeszkadza cewnik donosowy.

Czym jest inwazyjna wentylacja?

Wspomaganie oddychania za pomoca inwazyjnej wentylacji mozliwe jest po zatozeniu rurki
intubacyjnej do tchawicy poprzez nacigcie szyi (tracheotomia), albo poprzez wsunigcie jej
przez usta lub nos (intubacja). Intubacja jest przede wszystkim uzywana w sytuacjach nagtych,
kiedy nieinwazyjne wspomaganie okazuje si¢ niewystarczajace w korygowaniu niskiej
zawarto$ci tlenu i/lub wysokiej dwutlenku wegla we krwi. Rurka intubacyjna jest bardzo
niewygodna 1 slabo tolerowana przez przytomne dzieci, dlatego wigkszo$¢ dzieci
potrzebujacych wentylacji t3 metoda wymaga glebokiej sedacji. Inwazyjna wentylacja jest
najskuteczniejszg metodg porawy parametéw wentylacyjnych. Kiedy zaczyna by¢ oczywistym,
ze dziecko bedzie wymagac¢ przedtuzonego lub dlugoterminowego wspomagania oddychania,
wykonuje si¢ tracheotomig - male nacigcie na szyi, przez ktore rurka intubacyjna moze zostaé

wprowadzona bezposrednio do tchawicy (patrz Rycina 10 1 23).



Rycina 23:

To jest Joris, ktory choruje na cigzkg wrodzong chorobe ptuc. Choroba jest tak rzadka, ze
nie nadano jej jeszcze nazwy. Przez pierwszych kilka miesigecy zycia, byl w tak ciezkim
stanie ogdlnym, ze wymagat ciagtej inwazyjnej wentylacji (poprzez rurke dotchawiczg) w
oddziale intensywnej terapii (zdjecie po lewej na gorze). Byl to niezwykle trudny i
stresujacy czas dla jego rodziny 1 wszystkich, ktérzy go znali. Jego stan zdrowia powoli
poprawial si¢ 1 mozna bylo wypisa¢ go do domu z respiratorem. Mial tam zapewniong
calodobowa opieke rodzicow 1 zespotu pielegniarskiego. Nie bylo innych sposobow
leczenia choroby Jorisa, poza mechaniczng wentylacja, jedyng nadziej¢ upatrywano w tym,
ze stan dziecka ulegnie poprawie wraz z rozwojem jego ptuc. Wykorzystywano rozne
sposoby by pomdc maksymalnie zwigkszy¢ na to szanse. Migdzy innymi zmniejszano

ryzyko zakazen poprzez unikanie kontaktu z ludzmi z infekcja 1 wykonanie wszystkich

szczepien ochronnych. Stosowano wysokokaloryczng diet¢ przez sonde nosowo-
zoladkowa w celu zapewnienia optymalnego odzywienia. Szczgsliwie stan Jorisa
poprawiatl si¢ stopniowo 1 aktualnie nie potrzebuje juz inwazyjnej wentylacji. Przez pewien
czas wymagatl jeszcze biernej tlenoterapii. Mimo to, pozostawiono jednak rurke
dotchawicza, aby utatwi¢ mu oddychanie (patrz prawe gorne i lewe dolne zdjecie). Joris
byl pelnym zycia chlopcem, ktory od tego momentu zaczat si¢ §wietnie rozwijaé. Prawe
gorne zdjecie przedstawia go jezdzacego w dziecigcym samochodzie z bardzo dlugim
przewodem tlenowym, ktory faczy go ze zrodlem tlenu. Lewe dolne zdjecie przedstawia
go bawigcego si¢ w piaskownicy w okresie, w ktorym nie wymagat juz tlenoterapii (ale
mial pozstawiong rurke dotchawicza). Prawe dolne, najnowsze zdjecie przedstawia go w
wieku 2 lat. Ma juz usunigta rurke dotchawicza. W miejscu po niej pozostala mata,
szczatkowa blizna. Nie wymaga juz tlenoterapii, jest aktywny 1 zaczat chodzi¢. Jak wida¢
na zdjeciu, stale wymaga sondy nosowo-zotagdkowej do karmienia i niestety nie wszystkie
problemy zwigzane z jego chorobg zostaly rozwigzane.

Niemniej jednak, historia Jorisa pomaga pokazac, ze cigzko chore dzieci z chILD maja nie
tylko duze szanse przezy¢, lecz tez czerpac rados¢ z zycia. Czesto choroby te z czasem
moga zmniejsza¢ nasilenie, nawet gdy nie sg dostgpne skuteczne leki.




Rycina 24:

To jest Henry. Choruje na zespol Cantu, bardzo rzadka, dziedziczng chorobe
atakujacg ptluca. Zaraz po urodzenia, stwierdzono, iz Henry ma bardzo szybki i
ciezki oddech. Jego stan okresowo, podczas przechodzenia zwyktych infekcji
wirusowych, gwattownie si¢ pogarszal. W czasie tych zaostrzen czesto byt
krytycznie chory 1 wymagal inwazyjnej wentylacji (zdjecie po lewej na gorze).
W okresach pomiedzy tymi infekcjami miat ostabiong tolerancje wysitku
1 wymagat tlenoterapii (zdjecie po prawej na gorze). Nastepnie wlaczono do
leczenia kortyzon i obserwowano istotng poprawe jego stanu. Szybko przestat
wymagac¢ tlenoterapii, normalnie tolerowat wysilek, a infekcje wirusowe juz
rzadko powodowaty ciezkie zaostrzenia. Na zdjeciu po prawej na dole widzimy go
w towarzystwie starszego brata w czasie letnich wakacji. Obecnie przez wigkszo$¢
czasu prowadzi prawie normalne zycie. Jednakze w sezonie zachorowan na grype
przechodzit kilka razy zaostrzenia, ktore wymagaty hospitalizacji, a okresowo
nawet inwazyjnej wentylacji.




Tak jak poprzednio przedstawilismy, nie jest jedng chorobg. Jest to ogromna grupa
roznych chorob ptuc, ktore czesto wymagaja roznego leczenia. Dlatego leczenie takze powinno
by¢ zréznicowane 1 uwzglednia¢ mechanizmy, ktére doprowadzily do powstania choroby.
Nadmiernie nasilone reakcje zapalne odgrywaja znaczaca role w wielu postaciach ,
dlatego czesto stosowane sg leki ttumigce reakcje zapalng. Niestety zaden lek nie jest w 100%
skuteczny w leczeniu . Stosowane leki raczej poprawiaja przebieg choroby i/lub ttumia
objawy (to znaczy sprawiaja, ze dziecko czuje si¢ lepiej). Co wigcej, nalezy podkresli¢, iz maja
one czesto znaczne efekty uboczne. Dlatego przed rozpoczeciem terapii, lekarz powinien dla
kazdego przypadku indywidualnie rozwazy¢ korzysci 1 ryzyko ewentualnych dziatan
niepozadanych. Dla rodzica waznym jest, aby wyjasni¢ mu dlaczego ich dziecko otrzymuje
konkretne lekarstwo, jakie sg jego efekty uboczne i na ktore dziatania niepozadane nalezy
zwroci¢ szczegdlng uwage. Leki te beda podawane przez wiele miesigcy, a niekiedy lat, dlatego
istotne jest rowniez okresowe rozwazanie potrzeby kontynuacji leczenia. Czasem podejmuje
si¢ probe odstawienia leczenia i obserwacj¢ dziecka, aby ustali¢ czy dany lek nadal przynosi
korzys$ci dziecku, czy nie jest juz potrzebny. Zauwazysz, ze w rdznych specjalistycznych
osrodkach dzieci z tg samg chorobg mogg mie¢ rdzne leczenie. Spowodowane jest to brakiem
powszechnie obowigzujacych standardow leczenia tych chordb, ktore bylyby opracowane na
podstawie wynikéw wiarygodnych badan klinicznych. Wynika to przede wszystkim z duzej
réznorodnos$ci 1 bardzo rzadkiego wystepowania tych chorob. Wiele ze stosowanych w

lekéw jest dobrze znanych i wyprobowanych w leczeniu innych choréb, ale nie w

Nie zawsze wiemy, czy sg one naprawde korzystne, lub w jakich okoliczno$ciach
najlepiej je zastosowacé. Zatem optymalnie stosowanie lekow w leczeniu dzieci z
powinno odbywac¢ si¢ w warunkach badania klinicznego (zapewnia to kontrolowane warunki
dla bezpiecznej obserwacji i monitorowania ich stosowania). Mozesz zapyta¢ lekarza Twojego
dziecka, czy jego leczenie moze by¢ prowadzone w ramach jednego z badan klinicznych.
Mozesz w ten sposob takze pomoc optymalizowac leczenie . Rozdzial 11 podaje dalsze
szczegOly o badaniach klinicznych w

Glikokortykosteroidy sa najpowszechniej stosowane u dzieci z . Kortyzon to naturalnie
wystepujaca substancja przekaznikowa (hormon) produkowana w organizmie cziowieka w
nadnerczach. Przede wszystkim bierze udziat w regulacji wielu proceséw metabolicznych.
Kortyzon jest zamieniany w ciele do aktywnej formy, kortyzolu. Kortyzol nastgpnie zmienia
si¢ w kilka innych aktywnych substancji o bardzo r6znym wplywie na organizm. Tak wigc
mamy tu do czynienia grupg spokrewnionych substancji, wystepujacych pod wspolng nazwag
glikokortykosteridy (lub steroidy). Najpowszechniej stosowanymi steroidami sg: prednizon,
prednizolon 1 metylprednizolon. Steroidy nie tylko wplywaja na rownowage elektrolitowg 1
metabolizm tluszczoéw 1 cukru, ale tez majg tez silne dziatanie przeciwzapalne.

Steroidy nie sg szczegdlnie toksyczne czy szkodliwe, zwlaszcza dla zdrowych osob, ale tak jak
z wieloma innymi rzeczami, wazna jest dawka i1 dtugos¢ stosowania. Wyobraz sobie co miatbys
napisane na tabliczce czekolady jesli czekolada bytaby lekarstwem: ,, Ostrzezenie: nadmierne
spozycie moze doprowadzi¢ do cigzkich zaktocen w metabolizmie tluszczu i cukrow. Ludzie,




ktorzy przez diuzszy czas spozywajq nadmierne ilosci czekolady majg znaczqco podwyzszone
ryzyko rozwoju cukrzycy, hipertrojglicerydemii, nadcisnienia tetniczego, choroby wiencowej,
miazdzycy, zawalu serca, udaru itd. Smiertelne przypadki majgce zwigzek ze spozywaniem
czekolady muszq by¢ za kazdym razem udokumentowane.” Powaga zwigzana z efektami
ubocznymi steroidow nie powinna by¢ podwazona przez ten przyktad: raczej nalezy rozumie¢
to w ten sposob, ze ryzyko efektow ubocznych jest bardziej powigzane z dawka leku 1 dlugoscia
stosowania leku.

Jakie mogga by¢ dziatania niepozadane steroidoterapii?

Steroidy w wigkszosci przypadkéw sg dobrze tolerowane. Dziatania niepozadane (patrz Tabela
6) zwykle wykazujg tendencje do ustgpowania po zmniejszeniu dawki lub zaprzestaniu
leczenia.

OstrzeZenie: jesli twoje dziecko ma przedtuzony kurs steroidoterapii, leczenie nie moze by¢
zakonczone nagle. Musi by¢ powoli zmniejszane w czasie (stopniowo), aby zapobiec ryzyku
pojawienia si¢ groznych dla zycia zaburzen w metabolizmie kortyzolu.

Jak podawane s3g glikokortykosteroidy?

Moga by¢ wdychane, polykane lub podawane dozylnie. Zazwyczaj glikokortykosteroidy u
dzieci z sg stosowane jako leczenie ogdlnoustrojowe (dziatajace na caty organizm) w
postaci tabletek lub zastrzykow. Jedng z metod terapii ogdlnoustrojowej jest terapia pulsami,
w ktorej dziecko otrzymuje jeden raz na dobe, przez trzy kolejne dni duze dawki steroidow w
postaci wlewu dozylnego. Zazwyczaj jest to wykonywane w warunkach szpitalnych, dobrze
tolerowane, rzadko wystepujg dzialania niepozadane.

Codzienne podawanie kortyzonu (ponad 10 mg na dobe¢ dla dorostych i1 nastolatkow lub 5 mg
dla matych dzieci) zwigzane jest z czestszym wystepowaniem dziatan niepozadanych. Dlatego
ten typ leczenia zwykle jest ograniczony do kursow trwajacych maksymalnie kilka tygodni, a
nastepnie, w miar¢ mozliwosci, jest stopniowo konczony. W czasie leczenia stroidami dziecko
bedzie otrzymywato leczenie hamujace produkcje kwasu zotadkowego, aby zmniejszy¢
dolegliwosci boélowe brzucha. Chorzy otrzymujg tez suplementacje witaminy D i wapnia w celu
ochrony przed osteoporozg (kruchos$cig kosci).

Steroidy wziewne sg najlepiej tolerowane i majg najmniej efektow ubocznych. Niestety dawka,
ktora moze by¢ dostarczona tg droga jest nieodpowiednia do leczenia . Ten sposob
leczenia zwykle jest stosowany tylko wtedy, gdy dziecko ma tez nadreaktywnos$¢ oskrzeli
(drogi oddechowe maja tendencj¢ do skurczu 1 zwezania np. w czasie infekcji).

46




Tabela 6: Mozliwe dzialania niepozadane glikokortykosteroidow
e Ograniczenie naturalnej produkcji kortyzolu w organizmie (patrz powyzej)
e  Wzmozony apetyt
e Przyrost masy ciala
e Zapalenie btony $luzowej zotagdka
e  Wrzody zotadka (wrzody trawienne)
e Wahania nastroju
e Rozstepy, takie jak w cigzy
e Wysokie cis$nienie tetnicze (nadcisnienie tetnicze)
e Podniesione stezenie cukru we krwi (hiperglikemia; cukrzyca)
e Kruchos¢ kosci (osteoporoza)
e Uposledzenie uktadu immunologicznego (immunosupresja)
e Zwolnienie tempa lub zahamowanie wzrastania
e Zmetnienie soczewki oka (zacéma)

Kiedy powinno sie stosowac steroidy, a kiedy nie?

Steroidy sa wskazane, jesli istnieje podejrzenie, ze zapalenie odgrywa gtoéwna role w rozwoju
1 utrzymywaniu si¢ objawow chllLD. W takich przypadkach stosowana jest proba terapii
pulsami. Odwrotnie, leczenia takiego nie stosuje si¢, gdy zapalenie wydaje si¢ nie odgrywac
waznej roli rozwoju choroby 1 ma ona inne przyczyny. Gdy nie mozna tego ustali¢, uzasadniona
jest proba terapeutyczna ze steroidami.

Hydroksychlorochina

Hydrochlorochina (patrz Rycina 31) jest lekiem powszechnie stosowanym w leczeniu malarii
(tropikalna choroba zakazna). Dlatego przypomina ona w pewnym stopniu antybiotyk.
Dodatkowo stymuluje produkcje surfaktantu, hamuje proces bliznowacenia (wldknienia)
struktur pluc 1 ma dziatanie przeciwzapalne. Obecnie hydrochlorochina nie jest zarejestrowana
do leczenia chlILLD, ale w zwigzku z wyzej] wspomnianymi wlasciwosciami jest
wykorzystywana od wielu lat 1 istnieje wiele doniesien, ze dzieci chorujace na chll.D dobrze
reaguja na taka terapie.

Jakie dzialania niepozadane moze mie¢ leczenie
hydroksychloroching?

Wigkszos¢ ze zglaszanych dzialan niepozadanych zwigzanych ze stosowaniem
hydrochlorochiny mialo zwigzek z dawka leku. Rzadko byly one obserwowane podczas
podawania dawek najczesciej stosowanych u dzieci (6-10 mg na kilogram masy ciata/dobg).
Tabela 7 zawiera spis czgsto zglaszanych dziatan niepozadanych zwigzanych z terapig tym
lekiem. Czesto to znaczy, iz wystepuja one czesciej niz u jednego na 100 leczonych tym lekiem
pacjentow. Wszyscy pacjenci wymagajacy dlugoterminowej terapii hydroksychloroching
powinni mie¢ wykonywane coroczne badanie wzroku i regularnie badania laboratoryjne.



Tabele 7: Czeste dzialania niepozadane hydrochlorochiny
e Obnizony apetyt
e Wahania nastroju
e Bole glowy
e Zamazane widzenie
e B0l brzucha, mdlosci
e Wzdecia, biegunka z utratg masy ciata, wymioty
o  Wysypka i $wiad skory

Sposob stosowania hydroksychlorochiny w chILD

Lek ten jest podawany w postaci tabletek, kapsutek lub ptynnej zawiesiny od jednego do dwoch
razy dziennie. Czas trwania terapii to zwykle kilka miesigcy, a poprawa jest zazwyczaj
widoczna po 4-8 tygodniach. Jesli po tym czasie nie ma widocznej zadnej poprawy, woOwczas
leczenie powinno by¢ przerwane.

Kiedy powinno sie stosowac¢ hydroksychlorochine, a kiedy
nie?

Hydrochlorochina moze by¢ stosowana w kazdym typie chllLD. Przeglad dostepnych opisow
przypadkéw wskazuje, 1z dziala u okoto potowy z nich. Niestety nadal nie ma badan
klinicznych potwierdzajacych kto skorzysta z takiego leczenia, a kto nie. Decyzje o
zastosowaniu hydroksychlorochiny nalezy podja¢ w oparciu o dane kliniczne pacjenta. Dla
przyktadu u dzieci z chILLD wywotanym przez op6zniony rozwo6j ptuc korzysci beda watpliwe.
Gdy rodzaj chILLD nie moze by¢ dokladnie okreslony, probne leczenie tym lekiem moze mieé
uzasadnienie.

Azytromycyna

Azytromycyna nalezy do rodziny antybiotykow makrolidowych, zazwyczaj uzywana jest w
leczeniu zakazen bakteryjnych. Dodatkowo ma wtasciwosci przeciwzapalne.

W 1980 roku odkryto, ze makrolid ten moze mie¢ korzystny wplyw na przebieg przewlektej
choroby ptuc u ludzi. Istnieje ciezka choroba pluc, rozpoznawana prawie wylacznie u ludzi
pochodzenia azjatyckiego — rozlane zapalenie oskrzelikow. Przed wprowadzeniem
azytromycyny do jej leczenia, wigkszo$¢ ludzi dotknigtych ta chorobg umierata. Lekarze
zauwazyli, ze u tych pacjentéw, ktorzy otrzymywali makrolid stan zdrowia szybko si¢
poprawial. U wigkszosci objawy ustepowaty nawet catkowicie. Ta poczatkowo $miertelna
choroba zaczgta by¢ w duzym stopniu uleczalna. W zwiagzku z tymi obserwacjami u wielu
pacjentow na catym $wiecie z ro6znymi chorobami pluc stosowano probne leczenie
azytromycyng (w tym u dzieci z chllLD). Nalezy jednak podkresli¢, ze oprdcz opisu kilku
przypadkéw dzieci, ktore odniosty korzysci, nie ma zadnych badan klinicznych dowodzacych

skuteczno$ci leczenia azytromycyna chlL.D.
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JaKkie sg dzialania niepozadane leczenia azytromycyna?
Przewlekle leczenie azytromycyng jest dobrze tolerowane przez wigkszos¢ dzieci. Powazne
dziatania niepozadane zdarzaja si¢ bardzo rzadko. Rzadko wystepuja objawy
gastroenterologiczne, takie jak biegunka (azytromycyna pobudza motoryke jelit). Tak jak w
przypadku wszystkich antybiotykdéw, dziecko moze by¢ na nie uczulone. Czasami reakcja
alergiczna wystepuje po6zno, nawet jesli dziecko nie miato kltopotow z przyjmowaniem leku
przez dtuzszy czas. Najczesciej wystepuje swedzgca wysypka na skorze. Jesli ten objaw pojawi
si¢, poinformuj lekarza. Kolejnym problemem zwigzanym z przedluzonym przyjmowaniem
jakiegokolwiek antybiotyku jest rozwéj opornosci bakterii na antybiotyk. Wyniki badan
wskazuja réwniez na wigkszg czesto§¢ wykrywania pratkow atypowych u pacjentow z
chorobami ptuc leczonymi azytromycyna.

Jak moze by¢ podawana azytromycyna?

Azytromycyna ma bardzo dlugi czas dzialania w organizmie, dlatego powinna by¢
przyjmowana tylko przez trzy dni w tygodniu (w postaci ptynnej lub w tabletkach, co drugi
dzien). Korzysci mogg nie by¢ widoczne przed uptywem 12 tygodni terapii, ale jesli po tym
czasie nie ma zadnej poprawy, leczenie powinno by¢ przerwane.

Kiedy powinno sie stosowac azytromycyne, a Kiedy nie?
Leczenie powinno by¢ rozwazone w szczegolnosci w tych postaciach chllLD, ktore sg w duzej
mierze wywolywane przez proces zapalny, a terapia glikokortykosteroidami nie daje poprawy.
Gdy wydaje sig¢, iz proces zapalny odgrywa niewielkg role w danej chorobie 1 jest ona gtownie
powodowana przez zaburzenia rozwojowe, wtedy uzasadnienie dla leczenia azytromycyng jest
niewielkie. Niemniej jednak w przypadkach, gdy przyczyna chILLD nie moze by¢ doktadnie
ustalona proba terapeutyczna moze by¢ uzasadniona.

Czy jakies inne antybiotyki sg stosowane w leczeniu
chILD?

Obecnie zadne inne antybiotyki nie s3g stosowane w leczeniu chllLD. Moga by¢
wykorzystywane w przypadku obnizonej odpornosci (immunosupresji), czasami jako leczenie
przewlekte. To ostabienie odpornosci moze by¢ spowodowane chorobg podstawowg lub by¢
nastepstwem leczenia (np. steroidami).

Czy jakieS inne leki sg stosowane w leczeniu chILD?

Leki wymienione powyzej sg stosowane najczesciej. Indywidualne przypadki moga wymagaé
wprowadzenia alternatywnych lekow przeciwzapalnych, ale szczegotowe omawianie kazdego
z nich wykracza poza zakres niniejszego opracowania. Decyzje¢ o ich wiaczeniu podejmuje
Wasz lekarz prowadzacy.



Nie, leki nie s3 wymagane w leczeniu kazdego chorego. W czg$ci chorob leki okazujg sie
nieskuteczne lub kompletnie niepotrzebne. Jest tak szczegdlnie w chorobach wtornych do
zmian strukturalnych lub zaburzen rozwojowych ptuc. Takze dzieci z neuroendokrynng
hiperplazjqg wieku niemowlecego (NEHI) zazwyczaj dobrze odpowiadaja na tlenoterapie,
natomiast nie obserwuje si¢ skutecznego dziatania zadnego z lekéw opisanych powyzej.
Dodatkowo, kolejny raz nalezy podkresli¢, iz nie istniejg zadne badania kliniczne dowodzace
skutecznosci ktoregokolwiek z wymienionych lekéw w leczeniu . Swiadomos¢, ze nie
ma lekow, ktorych skuteczno$¢ jest jednoznacznie potwierdzona, czgsto prowadzi do uczucia
bezsilnosci, niepokoju 1 strachu. Uspokajajagce moze by¢ to, iz czesto dzieci ,,wyrastajg” w
duzym stopniu z ich choroby (patrz Rycina 25). To znaczy, ze z roku na rok wykazuja
tendencje do poprawy, nawet bez przyjmowania lekarstw. Bardzo waznym jest aby to wiedzie¢
1 rozumie¢, gdyz mozna uchroni¢ dziecko przed bezcelowg i potencjalnie szkodliwg terapia.
Istotne jest, aby regularnie ocenia¢ kazde dziecko w trakcie leczenia 1 monitorowac, zeby
stwierdzi¢ czy ciggle go wymaga. Wstrzymanie lub nierozpoczynanie leczenia wymaga czgsto
wiekszej odwagi niz jego rozpoczecie. Nierzadko wiecej korzysci mozna odnies$¢ z przerwania
leczenia, niz z kontynuowania go lub dotaczenia kolejnego leku. Leczenie optymalnie
powinno odbywac¢ si¢ w ramach badan klinicznych. Prosimy aktywnie ich szukac!

W bardzo rzadkich, cigzkich przypadkach, pomimo leczenia, stan dziecka bedzie stopniowo si¢
pogarsza¢. W takiej sytuacji przeszczepienie ptuc jest rozwazane jezeli: tolerancja wysitku w
codziennym Zyciu jest znacznie obnizona, codzienne aktywno$ci stanowig znaczne obcigzenie
(lub w ogole nie jest mozliwe ich wykonywanie), a stopniowe pogarszanie si¢ czynnosci ptuc
jest zagrozeniem zycia.

Wobec tego, celami przeszczepienia sa:

1. Poprawienie jakos$ci zycia

2. Dhuzsze przezycie niz bez przeszczepienia.

Przeszczepienie pluc nie gwarantuje powodzenia w kazdym przypadku. Pacjentéw nalezy
kwlifikowa¢ do tej procedury ostroznie 1 z duzg rozwaga umieszcza¢ ich na li§cie biorcow
(patrz Rycina 10). Dodatkowo ta powazna operacja wigze si¢ z istotnym ryzykiem powiktan,
wlacznie z najgorszym scenariuszem - $miercig (mozliwa w trakcie operacji lub wkrotce po
niej). Dlatego przeszczepienie, jako terapia ostateczna, jest zawsze rozwazane tylko po tym,
gdy wszystkie inne mozliwosci terapeutyczne zostalty wyczerpane i potencjalne korzysci
operacji przewazaja ryzyko. Gdy zabieg wiaze si¢ z duzym ryzykiem nie nalezy stosowac tego
sposobu leczenia. Dodatkowo s3g inne, niemedyczne wzgledy, ktore decyduja o
prawdopodobienstwie sukcesu lub porazki przeszczepienia ptuc. Jednym z wazniejszych jest
zachowanie pacjenta. Czy pacjent wraz z rodzing jest rzeczywiscie zdolny i chetny do
zastosowania ratujgcej zycie terapii po przeszczepieniu? Podczas gdy podstawowe leczenie w
niektoérych postaciach jest zalecane wzglednie, leki stosowane po transplantacji sg
konieczne, aby przezy¢. Z tego powodu, poddanie si¢ przeszczepieniu stanowi ,,umowe na
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leczenie”. Zawarte jest w niej to, ze pacjent i jego rodzice sa odpowiedzialni za stosowanie
leczenia w pelni zgodnego z zaleceniami zespotu transplantacyjnego. Doktadne przestrzeganie
planu leczenia, jest nie tylko w interesie biorcy, ale wynika rowniez z szacunku do dawcy
narzadu (i jego rodziny) oraz innych dzieci nadal czekajacych na liscie (na ptuco do
przeszczepienia). Nie jest mozliwie omowienie wszystkich szczegotow dotyczacych
przeszczepiania ptuc w ramach tej broszury.

Rycina 25:

To jest Ben Ole. W 3 miesigcu zycia stwierdzono u niego szybki, cigzki oddech.
Przestat przybiera¢ na masie ciala. W 4 miesigcu Zycia rozpoznano
neuroendokrynng hiperplazjq wieku niemowlecego (NEHI). Rozpoznanie byto
ogromnym obcigzeniem dla jego rodzicow, poniewaz bardzo martwili si¢ o
swojego syna. Poczatkowo Ben Ole wymagat statej suplementacji tlenu. Wspaniale
rozwijal si¢ stosujac tlenoterapie. Jego stan szybko si¢ poprawial, mimo tego, ze
nie przyjmowat zadnych dodatkowych lekarstw. Stopniowo zapotrzebowanie na
tlen si¢ zmniejszato 1 wymagat tlenoterapii tylko w nocy 1 w czasie infekcji.
Obecnie Ben Ole ma 3 lata. Jedynie okresowo, podczas infekcji czasami wymaga
suplementacji tlenu. Jest pelnym zycia, aktywnym chtopcem, nie odstaje pod tym
wzledem od réowiesnikéw. Ben Ole jest przyktadem skutecznego ,,wyrosniecia z
choroby”, nawet bez stosowania lekow.




ROZDZIAL 5: ZYWIENIE

Co powinno jes¢ dziecko z chILD?

Wigkszos¢ dzieci z chllLD powinno mie¢ normalng, zbilansowang diete, taka jak ich zdrowi
rowiesnicy. Tylko w nielicznych przypadkach wymagane jest stosowanie specjalnej diety
(patrz Tabela 8).

Zalecenia dotyczace zdrowej diety dzieci mozna znalez¢ pod ponizszymi adresami
internetowymi:

- http://www.imid.med.pl/images/do-pobrania/poradnik.pdf

- http://www.1000dni.pl,

- http://pediatria.mp.pl/zywienie/show.html?1d=73918.

- https://ncez.pl/dzieci-i-mlodziez/dzieci-0-3/leczenie-zywieniowe-dzieci

Tabela 8: Przyktady schorzen w ktorych wymagana jest specjalna dieta:
e Alergia pokarmowa (potwierdzona testem prowokacji)
e Nietolerancja fruktozy
e Nietolerancja laktozy
e Celiakia
¢  Wrodzone wady metabolizmu
e (Ciezkie wrodzone niedobory odpornosci
e Nowotwory
e Stan po przeszczepieniu pluc
e Stan po przeszczepieniu szpiku

Jak powinna wygladac dieta w przypadku znacznie
uposledzonej odpornosci dziecka?

Kazde dziecko z zaburzeniami odpornosci, niezaleznie od ich przyczyny (np. ci¢zki zlozony
niedobor odpornosci - SCID (ang. severe combined immunodeficiency) lub wtérny do leczenia
(chemioterapia, leki przeciw odrzuceniu przeszczepu) ma zwigkszone ryzyko rozwoju infekcji,
w tym przenoszonych droga pokarmowa. Celem zmniejszenia prawdopodobienstwa zakazenia,
nalezy stosowac si¢ do ponizszych zalecen:
e Nie mozna zostawia¢ w temperaturze pokojowej pozywienia, ktére wymaga
przechowywania w lodowce;
e Migso, wyroby migsne (parowki itp.), owoce morza i produkty mleczne nalezy
przechowywac¢ w lodéwce;
e Surowe migso musi by¢ przyrzadzone 1 skonsumowane w dniu zakupu lub niezwtocznie

Zamrozone;
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Nalezy uzywac tylko swiezych jaj; jaja powinny by¢ gotowane na twardo;
Nie nalezy spozywac produktow pokrytych plesnig - toksyny 1 zarodniki ples$ni
przenikaja do wnetrza produktu;

e Nie zjedzone resztki ze Swiezo ugotowanej potrawy nalezy szybko schowac do lodowki
(do 2 godzin od przygotowania). Odgrzewajac potrawy przechowywane w lodowce,
nalezy je zagotowac.

e Nalezy przestrzega¢ umieszczonej na opakowaniu daty przydatnosci do spozycia i nie
spozywac¢ produktu po czasie jej uptyniecia.

e Nalezy sumiennie stosowac si¢ do zasad higieny w kuchni:

0 My¢ rece przed przygotowywaniem positkow (szczegdlnie potraw z surowego
migsa, OwWocOwW morza czy jaj);

0 Czesto my¢ blaty kuchenne;

Przeznaczy¢ oddzielne deski do krojenia, miski do §wiezych warzyw, migsa, jaj;

(o]

0 Nie uzywac¢ drewnianych talerzy, misek oraz desek do krojenia (zastap je innymi
np. plastikowymi, kamiennymi lub wykonanymi z porcelany);

0 Reczniki kuchenne, gabki oraz szczotki uzywane do naczyn nalezy doktadnie
suszy¢ po uzyciu i czgsto zmieniac;

0 Do osuszania pokarmow nalezy uzywac jednorazowych recznikow kuchennych.

Nasilony wysitek oddechowy u dzieci z sprawia, ze maja one zwigkszone
zapotrzebowanie kaloryczne. Zazwyczaj oznacza to, ze muszg jes¢ wiecej niz ich zdrowi
roOwiesnicy. Zachowanie prawidtowych przyrostow masy ciata zwigksza znacznie
prawdopodobienstwo utrzymania dobrej kondycji dziecka. Utrata masy ciata i opoznienie
wzrastania sg powaznymi sygnatami ostrzegawczymi, ktore musza by¢ niezwocznie zgtaszane
lekarzowi prowadzacemu. Wszystkie dzieci z potrzebuja regularnych pomiaré6w masy
ciata 1 wzrostu. Zbyt male przyrosty przyrosty masy ciala wskazujg na niewystarczajaca podaz
kalorii 1 wymagaja konsultacji dietetycznej. Dietetyk oblicza nalezng dobowq podaz kalorii w
opraciu o wyliczenia z dzienniczka positkow. W przypadku mniejszego niz nalezne dobowe
spozycia kalorii diet¢ mozna wspomagaé wysokokalorycznymi napojami odzywczymi. Te
specjalne, wielosmakowe, produkowane przez rézne firmy napoje zawierajg zwykle 1-1,5
kilokalorii w mililitrze.

Ciezszy przebieg choroby moze prowadzi¢ do znacznego ostabienia dziecka, a tym samym
uniemozliwi¢ przyjmowanie doustnie wymaganych porcji positkow. Problem ten moze by¢
rozwigzany dzigki stosowaniu specjalnego cewnika zatozonego do zotadka. Zazwyczaj takie
zywienie (Zywienie dojelitowe) potrzebne jest tylko tymczasowo, cho¢ zdarza si¢ czasami
koniecznos¢ ciggtego zywienia sondg dozotagdkowa. Przez sond¢ mozna podawac niektore leki
(nalezy skonsultowac si¢ z lekarzem, czy jest bezpieczne podawanie leku ta droga).
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Sa dwa sposoby na umieszczenie sondy w zotadku: przez nos lub przezskornie (PEG -
Przezskérna Endoskopowa Gastrostomia). Sonda nosowo-zotadkowa jest cienka, migkka rurka
wprowadzong przez przewod nosowy do przelyku i dalej do zoladka. Jest ona mocowana
plastrem do policzka tak, aby nie zmieniata swojego potozenia (patrz Rycina 24). Zakladanie
sondy nie jest przyjemne, ale jest to zabieg bezbolesny i dlatego nie wymaga zastosowania
znieczulenia. Dzieci zazwyczaj bardzo szybko przyzwyczajaja si¢ do sondy, ktéra nie
przeszkadza im w doustnym przyjmowaniu pokarméw. Sonde¢ nalezy wymieniaé¢ co okoto 3-6
tygodni. Procedura ta moze by¢ wykonywana przez samych opiekunow dziecka.

Zywienie poprzez sonde mozna prowadzi¢ dwiema metodami: stosujac kilka bolusow
odwzorowujacych positki lub statym przeptywem uzywajac specjalnej pompy. Druga metode
stosuje sie, gdy dziecko nie toleruje duzych objetosci podawanych positkow (np. zglasza
nudnos$ci, wymiotuje).

Wada sond nosowo-zotadkowych jest mozliwos¢ tatwego, przypadkowego lub celowego ich
usunie¢cia. Skutkuje to nie tylko frustracja zwigzang z cigglym zaktadaniem usunietej sondy, ale
stwarza ryzyko aspiracji czastek pokarmowéw do pluc. Z tego powodu dziecko powinno by¢
stale obserwowane, co jest trudne do wykonania poza szpitalem. Innym, istotnym problemem
w uzywaniu sondy jest jej widocznos$¢ dla otoczenia i zwigzana z tym stygmatyzacja chorobg.
Sond¢ PEG zaklada si¢ bezposrednio do zotadka, poprzez male nacigcie skory w lewym
gérnym kwadrancie brzucha. Rurka jest zabezpieczana przed zmiang pozycji przy pomocy
specjalnych ptytek po stronie skory i $ciany jamy brzusznej (patrz Rycina 26).

Umieszczenie sondy wymaga wykonania gastroendoskopii w znieczuleniu ogdlnym.
Najczestszymi powiktaniami zabiegu sg: zakazenie rany, przetrwaly bol miejsca operowanego
i blokada sondy. Do wygojenia si¢ rany dochodzi zwykle w ciggu 10 dni. Pielegnacja skory
wokot sondy polega na codziennym jej przemywaniu czysta woda, osuszaniu i delikatnym
obracaniu rurki (celem zapobiezenia przyrastania jej do skory). W zwigzku z tym, ze sonda
umieszczona jest pod ubraniem nie stygmatyzuje tak dziecka jak sonda nosowo-zotadkowa.
Ponadto, po zatozeniu PEG dziecko nie ma przeciwwskazan do ptywania w basenie czy
uczestnictwa w zajeciach sportowych. Po zatozeniu gastrostomii nalezy zachegca¢ dziecko do
spozywania positkow droga fizjologiczna. W przypadku, gdy sonda tego typu nie jest juz
potrzebna, moze by¢ tatwo usunigta, aczkolwiek zabieg ten wymaga ponownego znieczulenia
ogolnego.

Rycina 26: Szkic Przezskornej Endoskopowej Gastrostomii (PEG)
1. Rurka, przez ktéra podaje si¢ pokarm.
. Powierzchowna ptytka zabezpieczajaca przed usuni¢ciem sondy.
. Potaczenie z zoladkiem.
. Plytka zabezpieczajaca umieszczona w zoladku.
. Zotadek.




ROZDZIAL 6: ROZPOZNAWANIE
POWIKEAN

Jak rozpoznac pogorszenie stanu zdrowia dziecka?

Wielu rodzicow obawia si¢, ze moga nie rozpozna¢ odpowiednio wczesnie pogorszenia stanu
zdrowia wilasnego dziecka. Najwigksze nasilenie tych obaw wystepuje tuz po postawieniu
rozpoznania choroby. Pojawia si¢ strach przed niezauwazeniem pogorszenia w zwigzku z
brakiem wiedzy o chorobie oraz obawa, ze zrobi¢ co$§ “Zle”. Nie trzeba by¢ lekarzem, zeby
zauwazyC, ze stan zdrowia Twojego dziecka pogarsza si¢. Nalezy zaufa¢ wlasnemu
instynktowi. Dobrze mie¢, szczegdlnie w poczatkowym okresie, mozliwos¢ kontaktu z
lekarzem w razie pojawienia si¢ watpliwosci. Wyjasnione ponizej objawy sag pomocne w
lepszej ocenie stanu zdrowia dziecka.

Liczba oddechow

Czestotliwos¢ oddechow podaje si¢ jako ich liczbe na minute. Jest to szczegolnie skuteczny, a
przy tym tatwy parametr oceniajacy stan zdrowia dziecka z chILLD. Wzrost czestosci minutowej
oddechow zwykle sygnalizuje pogorszenie stanu zdrowia. Aby rozpoznac przyspieszenie rytmu
oddechowego, trzeba zna¢ normalny rytm swojego dziecka. Najlepszym sposobem na jego
oceng jest policzenie oddechow, gdy dziecko jest w dobrej kondycji. Wysitek fizyczny
przyspiesza rytm oddechowy, a sen zwalnia. Optymalnym czasem do pomiaru liczby oddechow
jest zatem w stan czuwania, po odpoczynku.

Istnieja normy liczby oddechow w ciggu minuty dla zdrowych dzieci. Nie sg one podane w tej
broszurze, poniewaz kazde dziecko ze $rodmigzszowa chorobg pluc ma zazwyczaj swoj
wlasny, szybszy rytm.

Plytki oddech

Innym wyznacznikiem pogorszenia stanu zdrowia jest, oprdcz przyspieszenia rytmu
oddechowego, pojawienie si¢ lub nasilenie duszno$ci. Dzieci powyzej 3-4 roku zycia
zazwyczaj potrafig zglosi¢ uczucie braku tchu. W przypadku niemowlat i matych dzieci nalezy
szuka¢ typowych objawéw dla duszno$ci. Naleza do nich: wecigganie przestrzeni
miedzyzebrowych lub nad obojczykami przy wdechu (patrz Rycina 27). Starsze dzieci beda
przybiera¢ pozycje siedzaca, by utatwi¢ sobie oddychanie.
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Rycina 27: Objawy dusznosci.

Lewe zdjecie pokazuje dwuletniego chtopca chorego na glikogenoze¢ ptucng, u
ktorego obecny jest objaw wciggania przestrzeni miedzyzebrowych.

Na prawym zdjeciu u Irem (réwniez patrz Rycina 7) widoczne jest zapadanie si¢
weciecia jarzmowego 1 dotkoéw nadobojczykowych.

Obnizenie saturacji krwi

Wszystkie dzieci wymagajace tlenoterapii domowej powinny by¢ bezwzglednie zaopatrzone
we wilasny pulsoksymetr. Analogicznie do oceny rytmu oddechowego, pogorszenie nalezy
rozpozna¢ przy obnizeniu saturacji ponizej wartosci stwierdzanych przy dobrej kondycji.
Obnizenie powyzej 5% w stosunku do wartosci wyjsciowej lub wzrost zapotrzebowania na tlen,
tak aby utrzymac te warto$¢ wymagaja kontaktu z lekarzem.

Poziom saturacji, nawet u zdrowej osoby jest rozny w ciggu dnia (nizsze wartosci podczas snu).
Pozycja rowniez wptywa na utlenowanie krwi - niektére dzieci moga mieé nizsze wartosci
saturacji lezac na brzuchu, inne na plecach.

Szmery oddechowe

Inng oznaka pogorszenia stanu zdrowia dziecka moze by¢ pojawienie si¢ lub nasilenie
nieprawidtowych odglosow podczas oddychania ($wisty, gwizdy) w potaczeniu ze
wzmozonym wysitkiem oddechowym. W przypadku ich utrzymywania si¢ lekarz moze
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zastosowac leki rozszerzajace oskrzela, celem oceny ich skutecznosci. Brak efektu leczniczego
jest wskazaniem do kontaktu z lekarzem.

Inne objawy

W tabeli wymienione sg inne objawy, ktoérych pojawienie si¢ moze §wiadczy¢ o pogorszeniu
stanu zdrowia (patrz Tabela 9). Wspomnie¢ nalezy, ze nie zawsze muszg by¢ wyktadnikiem
pogorszenia choroby podstawowej u dziecka.

Tabela 9: Pozostale objawy Swiadczace o pogorszeniu stanu zdrowia.
e Blados¢
e Zasinienie ust
e Pojawienie si¢ lub pogorszenie kaszlu
e Trudnosci w mowieniu (koniecznos¢ przerw na oddech)
e Rozdraznienie
e Apatia
e Sennos¢
e Potliwos¢
e Goraczka
e  Wymioty
e Bol brzucha
e Brak apetytu

Co mozna zrobic, gdy dziecko z chILD czuje sie Zle?

W przypadku pogorszenia stanu zdrowia dziecka nalezy skontaktowac si¢ z pediatrg w
podstawowej opiece zdrowotnej lub lekarzem z osrodka specjalistycznego. Szybkos$¢ kontaktu
bedzie zaleze¢ od nasilenia objawdw. Lagodny bol brzucha, katar czy goraczka nie stanowig
bezposredniego zagrozenia zycia 1 moga by¢ leczone jak u innego dziecka bez §rodmigzszowe;]
choroby ptuc. W razie watpliwosci zawsze lepiej skontaktowac si¢ z lekarzem. Dotyczy to
szczegbOlnie dzieci z cigzkim przebiegiem $rodmigzszowej choroby pluc 1 czestymi
zaostrzeniami wymagajacymi leczenia w szpitalu.

Dodatkowo warto opracowa¢ w domu plan awaryjny, czyli liste zawierajacg dawki lekow
interwencyjnych oraz numery kontaktowe do lekarzy. Dzialajagc w stresie tatwo o pomylke. Dla
opiekunow w szkole, czy przedszkolu warto przygotowa¢ podobng liste z dodatkowymi
informacjami takimi jak: dane osobowe, wiek, masa ciata, rozpoznanie, parametry oddechowe,
stosowane leczenie przewlekte, dawki lekow, ktore sa podawane dziecku w przypadku
zaostrzenia oraz numery kontaktowe do rodzicéw i lekarza prowadzacego.



ROZDZIAL 7: ZAPOBIEGANIE
POWIKLANIOM

Jak mozna ochroni¢ dziecko przed infekcjami?

Infekcje sa jednym z najwazniejszych czynnikoOw pogarszajacych stan zdrowia dziecka z
chILLD. Nie wystepujag one czgsciej niz u zdrowych rowiesnikow, jezeli nie dochodzi do
uposledzenia odpornosci (o ile nie przyjmuja lekow immunosupresyjnych, w tym
glikokortykosteroidow). Niestety przebieg zakazen zwykle jest duzo cigzszy, a im
powazniejsza choroba podstawowa, tym wigcej komplikacji moze wystapi¢ nawet w przypadku
zwyklego przezigbienia.
W zwigzku z tym dzieci z rozpoznaniem chll.LD wymagaja indywidualnie dostosowane;j
profilaktyki przeciwinfekcyjne;.
Nalezy pamig¢tac, ze nie istnieje 100% metoda zapobiegajaca infekcjom. Izolowanie dziecka od
kontaktu z innymi dzie¢mi w przedszkolu, szkole, na zajeciach pozalekcyjnych czy innych
imprezach celem uniknigcia ekspozycji na infekcje, obniza tylko jego jakos$¢ zycia. Takie
drastyczne metody dotycza przede wszystkim dzieci z chllLD w stanie immunosupresji
(uposledzenia odpornosci), ktorym taki kontakt istotnie zagraza.
Decyzje o podjeciu danego sposobu profilaktyki podejmuje si¢ indywidualnie. Brak jest
uniwersalnego schematu postepowania dla wszystkich dzieci z chlL.D. Ponizej przytoczone sg
tylko niektore dziatania, ktére moga by¢ podjete u kazdego dziecka z chIL.D:

1. Szczepienie zgodnie z Programem Szczepien Ochronnych.
Weczesne szczepienie p/grypie.
Czeste mycie rak.
Zbilansowana dieta bogata w witaminy.
Unikanie kontaktu z osobami chorymi.

Al e

Drastyczne srodki, jak izolacja od rowiesnikow z przedszkola czy szkoty moga by¢ konieczne
w  wyjatkowych przypadkach. Zaawansowanie choroby podstawowej oraz przebieg
dotychczasowych infekcji pomagaja w decyzji. Przyktadowo dziecko ze stabilnym przebiegiem
choroby, objawiajagcym si¢ tylko przyspieszeniem oddechu i tagodnym przebiegiem zwyktych
przezigbien, moze z powodzeniem uczeszczac na zajecia lekcyjne. Z kolei dziecko wymagajace
przewlektej tlenoterapii, u ktérego infekcje znaczaco pogarszaja stan zdrowia i nawracajg w
krotkim odstepie czasu powinno mie¢ indywidualny tok nauczania.

Czy szczepienia s3 niebezpieczne dla dziecka z chILD?

Odpowiedz na pytanie jest prosta: szczepienia NIE sg niebezpieczne u dzieci z chllLD. Co
wiegcej poprzez szczepienia ochronne mozna zapobiec chorobom zagrazajacym zyciu. Schemat
uodpornienia nie rdzni si¢ od stosowanego u zdrowych réwiesnikdéw, a nawet jest rozszerzony
o szczepienia dodatkowe lub zalecenia wczesniejszego szczepienia p/grypie (patrz Rycina 28)
(https://szczepienia.pzh.gov.pl/kalendarz-szczepien-2020). Wyjatkiem sg dzieci ze znacznie
uposledzong odpornoscig, po przeszczepieniu szpiku czy innego organu. W tej grupie nie
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mozna poda¢ tzw. zywych szczepionek, do ktorych nalezg szczepionki przeciwko odrze,
swince, rdzyczce, ospie wietrznej i donosowa przeciwko grypie (patrz Tabela 10).
Dodatkowym aspektem jest koniecznos¢ szczepienia osob z bliskiego kontaktu chorego
dziecka (rodzicow, rodzenstwa, dziadkow).

Czesto w przypadku cigzkiego przebiegu choroby podstawowej podawane s3 dodatkowe
zabezpieczenia jak np. przeciwko wirusowi RS.

Tabela 10: Lista szczepien.

Czestotliwosé Szczepienie
Corocznie, jesienig P/grypie (pacjent i cztonkowie rodziny)
Zgodnie z kalendarzem P/pneumokokom

szczepien lub raz w zyciu
Co 10 lat Dawki przypominajace: blonica, polio; krztusiec;
Haemophilus influenza type B (HiB);, WZW B

Przeciwwskazane u dzieciw Zywe, atenuowane szczepionki: odra, Swinka,

stanie immunosupresji rozyczka; ospa wietrzna; BCG i niektore
szczepionki dla osob podroZujgcych
(https://szczepienia.pzh.gov.pl)

Palenie tytoniu

Nikotyna jest przyczyna uszkadzania ptuc. Bezwzglednie przeciwwskazane jest palenie
papieroséw, nie tylko w obecnosci dziecka z przewlekta chorobg ukladu oddechowego, ale
rowniez w miejscach, gdzie dziecko spedza czas. Aby zapewni¢ przyjazne srodowisko dla
dzieci, palacy rodzice winni zaprzesta¢ natogu. Warto zasiegna¢ porady swojego lekarza
rodzinnego, by uzyskac¢ do tego fachowa pomoc.

Zycie ze $rodmigzszowa choroba pluc wymaga od dziecka pewnych ograniczen i
restrykcyjnych zachowan. Zmiana stylu zycia rodzica przejawiajgca si¢ rzuceniem natogu
palenia papierosow wydaje si¢ przy tym niewielkim wyrzeczeniem. Poprzez niepalenie dajemy
dobry przyktad swoim dzieciom.
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Szczepionka
przeciw

Grutlicy

typu B
Blonicy, tezcowi,
krztuscowi

Poliomyelitis
Hib
Pneumokokom

Odrze, $wince,
rézyczce

Rotawirusom
Grypie

Meningokokom

Ludzkiemu
wirusowi brodawczaka

typu A E
Kleszczowemu
zapaleniu mézgu

byé od tocka 2 oddziak gy Wb dTip alécane, s e — e

i
por

BCG-szczepionka przeciw grutlicy, wrwB- przec; watroby typu B, DTP- szczeplonka praeciw blonicy, tgtcowd | OTap- przeciv

i dTap: przeciw blonicy, tetcowd | bniie blonicy | krztudca, IPV przeciw is, zabita, Hib.
preeciw typu b, MMR- przeciw odrze, éwince | totycice, PCV- przeciw RV- przeciw w- praeciw
grypie (inaktywowana), LAIV- szczepionka przociw grypie (tywa, MenB- grupy B, MCV- preeciw grupy C,1ub A, C, W, Y, HPV. szczepionka
przeciw ludzkiomu witusowi brodawczaka, KZM- szczepionka przociw kleszczowemu zapaleniu mézgu.

Rycina 28:
Aktualny Program Szczepien Ochronnych dla Polski na rok 2020
(Zrodlo: https://szczepienia.pzh.gov.pl/kalendarz-szczepien-2020)
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RODZIAL 8: PRZEDSZKOLE, SZKOLA
1 ZAJECIA DODATKOWE

Czy dziecko z chILD moze uczeszczac¢ do przedszkola
lub szkoty?

Dzieci z chlLLD mogg uczeszcza¢ do przedszkola lub szkoty. Jest to dla nich nawet wskazane.
Wyjatek stanowig sytuacje, gdy aktualny stan dziecka jest zbyt cigezki lub dziecko czgsto
choruje. Opiekunowie w placowkach pedagogicznych muszg by¢ poinformowani o
rozpoznaniu choroby u dziecka, przyjmowanych lekach i §rodkach, jakie nalezy podja¢ w
sytuacji nagtego pogorszenia jego stanu zdrowia. Warto przygotowac i1 udostepni¢ osobom
opiekujacym si¢ dzieckiem plan dziatania w sytuacji zagrozenia zycia i zaopatrzy¢ placowke
w leki interwencyjne.

Nalezy liczy¢ si¢ z koniecznos$cig czgstej absencji w szkole czy przedszkolu 1 nawarstwianiu
si¢ zaleglosci. W takich szczegolnych sytuacjach mozliwe jest skorzystanie z indywidualnego
toku nauczania. Zaj¢cia mogg odbywac si¢ na terenie szkoty lub w warunkach domowych. W
tym ostatnim przypadku nauczyciel przychodzi do domu, gdzie przebywa dziecko 1 zapewnia
ciggtos¢ edukacji. Jest to pomoc bezptatna, finansowana z budzetu panstwa. Nalezy zglosi¢
takg potrzebe w szkole razem z zaswiadczeniem od lekarza prowadzacego.

Sr6dmiazszowa choroba ptuci sport - czy to mozliwe?

Aktywnos¢ fizyczna jest jedng z najwazniejszych potrzeb biologicznych czlowieka. Im
mtodsze dziecko, tym wigksze na nig zapotrzebowanie. Nie inaczej jest u dzieci z chlL.D.
Nalezy wspiera¢ takg potrzebe, NIE ogranicza¢. Uprawianie sportu przynosi nie tylko korzys$ci
socjalne, ale ma rowniez pozytywny wptyw na uktad oddechowy oraz ogolny stan zdrowia.
Calkowite zwolnienie z aktywnosci fizycznej konieczne jest w nielicznych przypadkach. Nawet
bardzo chore dzieci powinny by¢ zache¢cane do ruchu w zakresie swoich mozliwosci. Nie
nalezy wyznacza¢ zbyt wygdérowanych celow, a takze da¢ mozliwos¢ odpoczynku w trakcie.
Kazdy rodzaj sportu bedzie odpowiedni dla dziecka, jesli bedzie sprawial mu rados¢. Nie ma
wyraznej przewagi biegania nad plywaniem czy inng aktywnoscig. Najwazniejsza jest radosc¢ z
jego uprawiania. Konieczne jest przedyskutowanie z nauczycielem wychowania fizycznego w
jakich zajeciach sportowych dziecko ze srodmigzszowa chorobg ptuc moze bra¢ czynny udziat
bez uszczerbku dla jego zdrowia.



ROZDZIAL 9: WAKACJE I PODROZE

Czy mozna podrozowac z dzieckiem z chILD?

Nie ma przeciwwskazan do podrézy, gdy stan zdrowia dziecka jest stabilny. Planowanie
wakacji w rodzinach, w ktorych dziecko nie wymaga tlenoterapii, praktycznie nie r6zni si¢ od
innych. W przypadku, gdy stosowana jest domowa terapia tlenem, przed podjeciem podrézy
nalezy si¢ odpowienio przygotowac. Ponizej opisanych jest kilka istotnych aspektow takich

wypraw.

Co trzeba uwzglednic¢ przy planowaniu wakacji?

Planowanie wakacji razem z chorym dzieckiem zawsze jest wyzwaniem. Dtugie podrdze
samochodem, pociggiem czy samolotem musza by¢ dokladnie przemys$lane 1 dobrze
zorganizowane. Cel wyprawy oraz $rodek komunikacji powinien by¢ dostosowany do stanu
zdrowia dziecka. Im ciezszy przebieg choroby, planujacy podréz powinien wziag¢ pod uwage
koniecznos¢ dostepu do wykwalifikowanej pomocy medycznej na kazdym jej etapie. Obecnos¢
nadcis$nienia plucnego ma znaczacy wplyw na podrézowanie samolotem. Sytauacja taka
powinna by¢ szczegdtowo omowiona z lekarzem prowadzacym zanim podejmie si¢ decyzje o
zakupie biletu lotniczego. U dzieci z cis$nieniem parcjalnym tlenu we krwi tetniczej,
utrzymujacym si¢ stale ponizej 60 mmHg w spoczynku zaleca si¢ tlenoterapi¢ podczas podrozy.
Staty przepltyw tlenu 2 I/min przez wasy donosowe podwyzsza stgzenie tlenu we wdychanym
powietrzu do warto$ci obserwowanej na poziomie morza. Opiekunowie dzieci muszg pamigtac,
ze nie w kazdej placéwce medycznej, do ktorej si¢ zgtoszg po pomoc podczas podrozy pracujg
specjalisci chorob ptuc dzieci. Wybierajgc si¢ w dalszg podrdz, nalezy zabra¢ ze sobg peing
dokumentacje medyczng dziecka, szczegolnie aktualne badania 1 liste przyjmowanych lekow.
Konieczne jest zapewnienie odpowiedniej ilosci lekow przyjmowanych przewlekle wraz z
zapasem, ktory moze by¢ wykorzystany w trudnych do przewidzenia nieoczekiwanych
wypadkach losowych (np. kleska zywiotowa itp.)

Gdzie moza uzupelni¢ butle z tlenem podczas podrozy?

W Europie istniejg tak zwane “stacje tlenowe”, gdzie mozna uzupeti¢ butle z tlenem.
Wigkszos$¢ stacji jest czynna catg dobe, a cze$¢ z nich jest bezptatna. W Polsce dostepna jest
strona firmy Linde Healthcare — Gazy Medyczne Polska - https:/www.linde-
gaz.pl/pl/index.html . Dla pacjentéw z przewlektymi chorobami uktadu oddechowego firma ta
oferuje tlen medyczny, ktory ma na celu poprawe jakos$ci zycia pacjenta. Dla osob
podrozujacych za granice, przejezdzajacych m.in. przez Niemcy, Austri¢ i Szwajcari¢ na
stronie internetowej organizacji Lungen Emphysema — COPD mozna znalez¢ praktyczne
infromacje, niestety w  jezyku  niemieckim (https://www.lungenemphysem-
copd.de/informationen/aktuelles/177-langzeit-sauerstofftherapie). Dla przyktadu na ryc. 29
podano szkic lokalizacji stacji tlenowych na terenie Niemiec, Austrii 1 Szwajcarii (strona w
Szwajcarii - https://www.lungenliga.ch/de/beratung-betreuung/sauerstoff-tankstellen.html)




Switzerland

Rycina 29:
Szkic lokalizacji stacji tlenowych na terenie Niemiec, Austrii
i Szwajcarii.

Gdzie mozna uzupelni¢ butle z tlenem za granicga?

Zazwyczaj firma, ktdra zapewnia nam zapas tlenu na co dzien, ma mozliwo$¢ zorganizowania
wspotpracy z filiami zagranicznymi (np. Linde Healthcare http:/www.linde-
healthcare.pl/pl/about linde healthcare/index.html . Ewentualnie jest mozliwo$¢ dostarczenia
butli tlenowych na lotnisko przez inne firmy.

Oxygen Worldwide® jest przyktadem migdzynarodowej firmy z mozliwosciami zaopatrzenia
w tlen w wielu krajach i na dluzsze wyprawy. Zapewnia ona uzupetnienie ciektego tlenu i
serwis koncentratoréw. Szczegoly dostepne sg na stronie: https://www.oxygenworldwide.com.
Podobne ustugi mozna znalez¢ na stronie firmy Pure O2: https://healthoxygen.com.
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Szczepienia podroznych

Przy planowaniu podrozy zagranicznej warto skonsultowac si¢ duzo wczesniej z lekarzem
prowadzacym. Wyjazdy w niektore rejony $wiata wymagaja dodatkowych szczepien
ochronnych. Zgloszenie si¢ wcze$niej umozliwi uzyskanie odpowiedniej odpornosci.

Ubezpieczenie zdrowotne poza granicami Europy

Uzyskanie opieki medycznej poza granicami Europy moze by¢ bardzo kosztowne. Warto przed
wyjazdem rozwazy¢ wykupienie dodatkowej polisy ubezpieczeniowej. Warunki umowy
powinny uwzglednia¢ leczenie rozpoznanej wczesniej choroby w przypadku jej zaostrzenia,
czy tez mozliwos¢ transportu do domu, jezeli zajdzie taka konieczno$¢. Pamigtaé rowniez
nalezy o koniecznos$ci posiadania aktualnej karty EKUZ. Wiele informacji mozna znalez¢ na
stronie Narodowego Funduszu Zdrowia. (https://www.nfz.gov.pl/dla-pacjenta/nasze-zdrowie-

w-ue)

Czy istniejg ograniczenia celne w przewozie lekow
przez granice natozone przez Urzad Celny?

Podczas podrézy zalecane jest trzymanie aktualnie stosowanych lekow w bagazu podrgcznym.
Sa one wowczas tatwo dostgpne w razie naglej potrzeby, a takze mniejsze jest ryzyko ich
zagubienia. Warto, szczego6lnie podczas dluzszych podrézy, zabra¢ odpowiedni zapas lekow
przyjmowanych na co dzien.

Pamigta¢ rowniez nalezy, ze cz¢$¢ lekow nie jest stosowana w niektérych krajach, dlatego tez
warto mie¢ zaswiadczenie lekarskie o koniecznosci statego ich przyjmowania. Ponadto, celem
uniknigcia niespodziewanych komplikacji, warto skontaktowac si¢ z liniami lotniczymi przed
podrdza. Najlepszg metoda na uniknigcie nieporozumien jest zgltoszenie przewozonych lekow
1 urzadzen medycznych (przenosny koncentrator tlenu - patrz Rozdzial 4, inhalator itp.).

Dostep do pradu poza granicami Europy

Jezeli dziecko wymaga nebulizacji, tlenoterapii, czy uzywa innego sprz¢tu medycznego
dziatajgcego na prad, konieczne jest sprawdzenie czy w miejscu, do ktdrego si¢ wybieramy jest
odpowiednie jego zrodto (110V vs. 220V). Trzeba si¢ takze upewnié, czy nie potrzebna jest
specjalna ,,przej$ciowka” do kontaktu przed wyjazdem do danego kraju.

Niezbedne informacje przed podroza samolotem

Nawet jesli dziecko nie wymaga na co dzien tlenoterapii, podczas podrdzy samolotem moze
zaj$¢ taka potrzeba. Wyzsza wysokos¢ nad poziomem morza (>3000 m) skutkuje mniejsza
koncentracja tlenu w powietrzu (okoto 15% zamiast 21%). Dzieci z przewlekla chorobg pluc
moga nie poradzi¢ sobie z mniejszym stezeniem tlenu 1 w konsekwencji moze doj$¢ do spadku
saturacji podczas podrozy samolotem. Z tych wzgledow konieczna jest konsultacja lekarska lub
nawet przedlozenie liniom lotniczym zaswiadczenia o braku przeciwwskazan do podrozy
samolotem. Wiele informacji na temat przeprowadzenia odpowiednich testow przed podroza
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mozna znalez¢ na stronie European Lung Fundation
(https://www.europeanlung.org/assets/files/pl/publications/pl-air-travel.pdf
Wigkszos¢ linii lotniczych nie pozwala na stosowanie wlasnych butli tlenowych w trakcie

trwania lotu, ale umozliwia podawanie tlenu ze sprzetu linii lotniczych. Lista przeno$nych
koncentratorow (portable oxygen concentrators — POC), ktore wolno wnie$¢ 1 uzywac¢ na
poktadzie moze by¢ ograniczona do najpopularniejszych modeli 1 marek. Jesli posiadamy
urzadzenie, ktorego nie bedzie na tej liscie moze si¢ okazaé, ze na poktad mozna je wnies¢, ale
z wyjetym akumulatorem 1 nie mozna uzywa¢ w trakcie lotu lub ich transport moze by¢
mozliwy jedynie w luku bagazowym. Jesli bedziemy mogli uzywa¢ wilasnego urzadzenia
nalezy sprawdzi¢ z wyprzedzeniem, czy bateria wytrzyma czas lotu + ewentualny czas
opoznien. W przypadku dzieci wymagajacych podawania tlenu, linie lotnicze moga poprosi¢ o
zaswiadczenie lekarskie o braku przeciwwskazan do odbycia podrézy: Fit to Fly Certificate,
formularz MEDIF (Medical Information Form), formularz zaswiadczajacy o zdolnosci do
podrézowania. W przypadku koniecznosci uiszczenia optaty za przewdz urzadzenia do
tlenoterapii osoby posiadajace orzeczenie o niepetnosprawnosci powinny si¢ zorientowac, czy
w takiej sytuacji moga korzysta¢ z bonifikaty.

Na poktadzie kazdego samolotu jest zapas tlenu do zabezpieczenia sytuacji alarmowych.
Niestety roéwniez on moze si¢ wyczerpa¢ 1 w ostatecznosci nie jest wykluczona koniecznos¢
wczesniejszego ladowania 1 zapewnienia opieki medycznej na ziemi.

Szczegotowe informacje na temat stosowania tlenoterapii mozna znalez¢ pod adresem
internetowym  stowarzyszenia  chorob ptuc -  European Lung  Foundation:
https://www.europeanlung.org/pl/choroby-pluc-i-informacje/podroze-lotnicze

Pamigta¢ nalezy o rozpoczeciu przygotowan do podrdzy jak najwczesniej. Dzigki temu

uzyskasz czas na zatatwienie wszystkiego.



ROZDZIAL 10: POMOC SOCJALNA
I FINANSOWA

Zasitek opiekunczy

Zasitek opiekunczy przystuguje ubezpieczonemu, ktory jest zwolniony od wykonywania pracy
z powodu koniecznosci osobistego sprawowania opieki nad chorym dzieckiem.
Prawo do zasitku przystuguje na rowni matce 1 ojcu dziecka, a zasitek wyptaca si¢ tylko
jednemu z rodzicéw, temu, ktory wystapi z wnioskiem o jego wyplate za dany okres.
Za dzieci uwaza si¢ dzieci wlasne ubezpieczonego lub jego matzonka oraz dzieci
przysposobione, a takze dzieci obce przyjete na wychowanie 1 utrzymanie.
Zasitek opiekunczy przystuguje pod warunkiem, ze nie ma innych czlonkéw rodziny
pozostajacych we wspolnym gospodarstwie domowym, mogacych zapewni¢ opiekge. W
przypadku sprawowania opieki nad chorym dzieckiem w wieku do lat 2., zasitek opiekunczy
przystuguje nawet woéwczas, gdy s3 inni czlonkowie rodziny mogacy zapewni¢ opieke.
Zasitek opiekunczy przystuguje przez okres zwolnienia od pracy z powodu koniecznosci
osobistego sprawowania opieki, nie dtuzej jednak niz przez 60 dni w roku kalendarzowym,
jezeli opieka sprawowana jest nad chorym dzieckiem do lat 14, albo 14 dni w roku
kalendarzowym, jezeli opieka sprawowana jest nad chorym dzieckiem w wieku ponad 14 lat.
Laczny okres wyplaty zasitku opiekunczego z powodu opieki nad dzie¢mi 1 innymi cztonkami
rodziny z r6znych przyczyn i1 bez wzgledu na liczbe cztonkéw rodziny wymagajacych opieki,
nie moze przekroczy¢ 60. dni w roku kalendarzowym. Zasitek przystuguje ubezpieczonym
podlegajacym ubezpieczeniu chorobowemu. Zasitek opiekunczy przystuguje w wysokosci 80%
wynagrodzenia lub przychodu stanowigcego podstawe wymiaru zasitku. Wyplaca si¢ go
roOwniez za dni ustawowo wolne od pracy. W przypadku, gdy ubezpieczony dostarczy
zaswiadczenie lekarskie ZUS ZLA, w ktorym orzeczona zostala opieka nad chorym dzieckiem,
po uptywie 7 dni od daty jego otrzymania, zasilek chorobowy ulega obnizeniu o 25%,
poczawszy od 8 dnia orzeczonej niezdolnosci do pracy do dnia dostarczenia zaswiadczenia
lekarskiego. Sankcji tej nie stosuje si¢, gdy ubezpieczony nie dostarczyt zaswiadczenia
lekarskiego w wymaganym terminie z przyczyn od niego niezaleznych. Obecnie sytuacja w
Polsce pozwala na wystawianie zasitkoéw drogg elektroniczng, bez koniecznosci osobistego ich
dostarczania do zaktadu pracy.

Pomoc spoteczna

Zawsze mozesz skorzysta¢ z pomocy spotecznej. Wszystkie potrzebne informacje znajdziesz
na stronie serwisu Rzeczypospolitej Polskiej (https://www.gov.pl/web/gov/skorzystaj-z-

pomocy-spolecznej)

Orzeczenie o niepelnosprawnosci

Majac dziecko z przewlekta chorobg mozna ubiegac si¢ o dodatki i zasitki pielegnacyjne. Aby
uzyska¢ pomoc nalezy ztozy¢ wniosek o wydanie orzeczenia w powiatowym zespole do spraw
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orzekania o niepetnosprawnosci. O wtasciwy dla danego powiatu adres nalezy pyta¢ w urzgdzie
powiatowym (Rozporzgdzenie Rady Ministrow z dn. 23 grudnia 1998 r. w sprawie wykazu
powiatowych zespolow ds. orzekania o stopniu niepelnosprawnosci i ich wlasciwosci
miejscowej (Dz. U. 7 1998 r., Nr 162, poz. 1148).

Osoby z orzeczong niepelnosprawnos$cia mogg si¢ ubiega¢ o wydanie karty osoby
niepetnosprawnej. Zgodnie z wydanym orzeczeniem mogg im przystugiwaé ulgi, np. na
przejazdy komunikacja miejskg lub prawo do korzystania z miejsca parkingowego dla osob
niepetnosprawnych.

W Polsce przystuguje tak zwana ulga rehabilitacyjna (w tym ulga na leki), czyli mozliwos¢
odliczenia od podatku kosztow ponoszonych na rehabilitacje. Przeznaczona jest rowniez dla
rodzicow 1 opiekundow osob niepetnosprawnych. Szczegdtowe informacje mozna uzyskaé¢ w
lokalnym Urzedzie Skarbowym. Mozliwo$¢ skorzystania z danej ulgi nalezy sprawdza¢ w
kazdym roku podatkowym.

W przypadku koniecznosci korzystania z dodatkowej pomocy, np. pielggniarki sSrodowiskowe;j
nalezy si¢ zglosi¢ do lekarza pediatry. Opieka zapewniona jest w ramach ubezpieczenia
zdrowotnego. Szczegotowe informacje dostepne sg na stronie lokalnego oddziatu NFZ
(http://www.nfz-warszawa.pl/dla-pacjenta/co-kazdy-pacjent-wiedziec-powinien/swiadczenia-
pielegnacyjne-i-opiekuncze)

W Polsce rehabilitacja oddechowa oraz ruchowa dostgpna jest w zakresie obowigzkowego
ubezpieczenia zdrowotnego. Pomoc fizjoterapeutéw uzyska¢ mozna w miejscu zamieszkania
oraz w sanatoriach 1 uzdrowiskach na terenie calego kraju. Szczegotowych informacji, a takze
wskazan medycznych do podjecia rehabilitacji udzieli Ci lekarz prowadzacy.




ROZDZIAL 11: BADANIA NAUKOWE

Dlaczego badania naukowe nad rzadkimi chorobami
uktadu oddechowego sg tak wazne?

Badania naukowe nad tak rzadkim chorobami jak chIl.D moga wydawac si¢ bezcelowe
i nieekonomiczne. Jednakze po zebraniu wszystkich przypadkow z kilkunastu krajow powstaje
do$¢ znaczna populacja 0s6b chorych z tym samym rozpoznaniem. Im wigksza grupa, tym
wicksze szanse na zidentyfikowanie przyczyny choroby, a co za tym idzie wprowadzenie
leczenia celowanego. Dlatego tez bardzo wazne jest dotaczenie do grupy kazdego rzadkiego
przypadku. Daje to wymierng korzys$¢ dla wigkszej populacji.

Poza mozliwosciami wprowadzenia nowych metod leczenia, wigksza $wiadomosé
srodmigzszowych chordob pluc w Srodowisku lekarskim, to rowniez wigksza ich
rozpoznawalno$¢ juz na ich wczesnym etapie. Stworzenie bazy pacjentow poprzez zebranie
danych z jak najwigkszej liczby o$rodkow daje mozliwos¢ ich porownania i formutowania
wiarygodnych wnioskéw.

Szybka, wtasciwa diagnoza 1 leczenie przyczynowe sg niezmiernie wazne w przypadku
srodmigzszowych chorob pluc. Niestety postawienie prawidlowego rozpoznania chlL.D trwa
czasami bardzo dtugo (np. wstepnie rozpoznawana jest astma), a podejmowana terapia czgsto
jest niewtasciwa.

Gdzie uzyskam informacje na temat dotychczasowych
osiggnie¢ naukowych?

Aby uzyska¢ informacje o najnowszych oraz trwajacych badaniach naukowych nad chorobami
sromigzszowymi  warto  odwiedzi¢  stron¢  internetowg  projektu  chILD-EU:
http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/index.html.

|/ /& chitD U Froyect

<« C | [5 wwwklinikum.uni- muenchen.de/Child-EU/er/indexhim

European Management
Platform for Childhood
Interstitial Lung Diseases

Samrch: Sitormap | als Luveg Rewisler

National Support
Registration (once) ChiLD EU-Brofect
In order to better understand the natural course,
risk factors, treatments and reasons for the
Consent Forms developmant of childhood interstitial lung disease
{chilD), we will collect and analyse details of
About chiLD-EU symptoms and quality of life, clinical data and
Care COOPERATION also biological matenal in a Register and Biobank.
e —— In the long run, this Register will serve the
Research Projects improved understanding of the disease and will lead to the development of new
= and effactive approaches to tieatment,
Publications foyal Brompton ,: ,,_,,,ﬁ:u IS |

Links

Login chILD-EU register

News - "chilD better

Contact

Rycina 30:
Strona internetowa projektu chILD-EU




Czy jest mozliwe przeprowadzenie dlugofalowego
badania nad przebiegiem tak rzadkich chorob?

Internetowa baza pacjentéw chllLD-EU Register funkcjonuje, aby zbiera¢ 1 zestawia¢ dane z
wielu os$rodkdw na temat przebiegu chorob $rédmiazszowych. Informacje do bazy sg
wprowadzane tylko po uzyskaniu zgody rodzicow, bez danych identyfikacyjnych. Zawieraja
szczegOly dotyczace objawow choroby, jakosci zycia, wynikéw badania przedmiotowego i
badan dodatkowych. Ponadto istnieje tzw. biobank, gdzie przechowywany jest materiat
biologiczny pacjentow (np. pobrana krew).

Kazdy dotaczany do bazy pacjent jest konsultowany przez szereg niezaleznych specjalistow.
Probki oddane do biobanku mogg by¢ ponownie badane. Dzigki temu lekarz prowadzacy
uzyskuje potwierdzenie przez eskpertow postawionej diagnozy, wraz z ewentualnymi
sugestiami co do innych niz stosowane mozliwosci leczenia.

Szczegdtowe informacje zawarte sa w zgodzie podpisywanej przed przystagpieniem do
programu.

(http://www klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/download/en/i_have a_case/national-
support/germany/InformedConsentCaregivers.pdf)

Jakie beda korzysci po przystapieniu dziecka do
programu chILD-EU?

Przystepujac do rejestru chlLLD-EU bedziesz miata/miat mozliwo$¢ uzyskania szerszej opinii
lekarskiej 1 ewentualnie dodatkowych sugestii co do leczenia Twojego dziecka. Oczywiscie, w
wiekszosci przypadkow te opinie 1 sugestie nie bedg réznity sie¢ od tych, ktore bedzie
proponowal Wasz lekarz prowadzacy. Natomiast w przypadku pojawienia si¢ nowych
mozliwosci terapeutycznych informacja ta niezwtocznie dotrze do osrodka, w ktérym leczone
jest Twoje dziecko. Ponadto wprowadzenie nowej metody leczniczej musi przejs¢ odpowiednie
testy. Jezeli rodzic wyraza zainteresowanie udzialem w badaniach klinicznych, bgdzie mu
tatwiej z nich skorzysta¢. Latwiej wtedy jest takze uzyska¢ zgode na finansowanie takiego
leczenia w poszczegodlnych krajach (w Polsce instytucja finansujacg leczenie jest NFZ).

Jakie badania kliniczne trwajg w chwili obecnej?

Jak wspomniano w Rozdziale 4., zazwyczaj w chorobach $rodmigzszowych dzieci stosowane
jest leczenie poza wskazaniami rejestracyjnymi (“off-label’”). Zwigzane jest to z matg liczbg
badan naukowych nad tymi rzadkimi jednostkami chorobowymi.

Dlatego tez poprzez projekt chllLD-EU rozpoczeto badania kliniczne nad skutecznoscig
hydroksychlorochiny i prednizolonu w $cisle okre§lonych srodmigzszowych chorobach ptuc u
dzieci. Stosowanie obu lekow w badaniach klinicznych zostalo zatwierdzone przez
odpowiednie komisje bioetyczne (BfArM-Bundesinstitut fiir Arzneimittel und Medizinprodukte,
The Federal Institute for Drugs and Medical Devices).



Badanie Kkliniczne z zastosowaniem hydroksychlorochiny

U dzieci z cigzkim przebiegiem $rédmigzszowej choroby pluc (wrodzonym zaburzeniem
matabolizmu surfaktantu lub o nieznanej przyczynie) cze¢sto podejmowana jest proba leczenia
hydroksychloroching. Niestety nie jest jednoznacznie ustalone kiedy rozpocza¢ leczenie, jak
dhugo je prowadzi¢ i jak dawkowac ten lek? Nie ma ujednoliconego schematu leczenia chll.D
hydroksychloroching.

Rycina 31:
Hydroksychlorochina

(Quensyl, Plaquenil)

W zwigzku z powyzszym rozpoczgto dwa badania tym lekiem. W pierwszym badaniu grupie
pacjentow zakwalifikowanych lek jest wprowadzany do leczenia (patrz Rycina 32). W drugim
u dzieci, ktore sg juz nim leczone lek jest odstawiany (oczywiscie jesli jest to mozliwe z
klinicznego punktu widzenia) (patrz Rycina 33). Oba badania, na ich roznych etapach,
prowadzone sg z zastosowaniem randomizacji i grupy kontrolnej (otrzymujacej placebo).
Oznacza to, ze pacjenci sg losowo przydzieleni do grupy otrzymujacej lek i drugiej
otrzymujacej placebo (tak samo wygladajacej tabletki, ale nie maja aktywnosci leczniczej).

W pierwszym badaniu (patrz Rycina 32) (rozpoczecia leczenia) obie grupy badane docelowo
sg leczone hydroksychloroching, ale przez pierwszy miesiac jedna grupa otrzymuje placebo, a
druga lek badany w odpowiedniej dawce. Nast¢pnie, obie grupy przyjmujg lek badany. Po tym
okresie oceniany jest przez lekarzy stan zdrowia dzieci. Lekarze biorgcy udzial w badaniu nie
wiedza, czy dziecko otrzymywato lek czy placebo (tzw. za$lepienie). W badaniu z
zakonczeniem leczenia hydroksychloroching (patrz Rycina 33) przez pierwsze 3 miesigce
wszystkie dzieci kontynuuja rozpoczgte wcezesniej leczenie, a nastgpnie przez kolejne 3
miesigce sg losowo przydzielone do grupy leczonej lekiem aktywnym lub placebo (badanie
za$lepione). Ostatnie 3 miesigce to badanie otwarte — zadne dziecko nie otrzymuje ani leku, ani
placebo (dzieci sg kontrolowane klinicznie).
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Rozpoczynanie leczenia hydroksychloroching u dzieci ze
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Rycina 33:
Odstawianie leczenia hydroksychloroching u dzieci ze Srodmiazszowa
chorobg pluc.
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Badanie “Stop EAA Study”

EAA, z ang. Exogenous Allergic Alveolitis — Zapalenie ptuc z nadwrazliwosci jest postacig
srodmigzszowej choroby ptuc, ktora moze mie¢ przebieg nawrotowy lub przewlekty. W obu
przypadkach odlegte skutki mogg by¢ powazne i doprowadzi¢ do niewydolnosci uktadu
oddechowego, wymagajacej przeszczepienia pluc. Aby temu zapobiec stosuje si¢ przewlekle
leczenie niekiedy nawet wysokimi, dawkami glikokortykosteroidow.
Obecnie nie mamy narzedzi, ktore pozwolityby na poczatku choroby przewidzie¢ jaki bedzie
jej przebieg choroby. Dlatego ogromng warto$¢ maja badania, na podstawie ktoérych bedzie
mozna to wykaza¢ 1 zidentyfikowaé grupy pacjentow, ktore moga odnie$¢ korzysS¢ ze
zastosowania glikokortykosteroidow (patrz Rycina 34). Wszystkie dzieci z nowo rozpoznanym
zapaleniem ptuc z nadwrazliwosci powinny by¢ wiaczone do badania.
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Rycina 34:

Badanie oceniajace skutecznos¢ prednizolonu w leczeniu EAA.

Czy warto uczestniczy¢ w badaniu Klinicznym?

Whioski nasuwajg si¢ proste: im wiecej dzieci wiaczonych do badania, tym wicksza
wiarygodno$¢ wynikéw badan, lepsze programy opieki i skuteczniejsze leczenie celowane.
Wazne, aby jak najwigksza liczba pulmonologicznych o§rodkow pediatrycznych byta wiaczona

do projektu chILD-EU.

" Ya¥



ROZDZIAL 12: GRUPY SAMOPOMOCY,
POMOCNE ADRESY I LINKI

Czy istniejg grupy samopomocy w Polsce?

Obecnie brak jest grup samopomocy dla dzieci ze §rddmigzszowymi chorobami pluc, ktére
dzialaja na terenie Polski. Sg one zorganizowane m.in. w Wielkiej Brytanii, Niemczech,
Witoszech, Francji, czy tez w Stanach Zjednoczonych. Z projektem chILLD-EU i rejestrem
,,Kid’s Lung Register” wigzane sg nadzieje na utworzenie takich grup rowniez na terenie Polski.
Rejestr daje mozliwo$¢ komunikacji dla rodzicow i wspottworzenia platform internetowych.

Rejestr “Kid’s Lung Register”

Jak wspomniano wczesniej rejestr “Kid’s Lung Register” (www.kinderlungenregister.de; do
wyboru jezyk angielski lub niemiecki) zostal stworzony celem wymiany informacji i niesienia
wsparcia (patrz Rycina 35). Jest to charytatywna organizacja, ktérej celem jest promowanie
badan nad rzadkimi chorobami ptuc u dzieci.

= € | [ www.kinderlungenregister.de/index.php/de/
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Rycina 35:
Niemiecka strona internetowa rejestru ,,Kid’s Lung Register”
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Pomocne adresy internetowe

ChILD

e http://www.klinikum.uni-muenchen.de/Child-EU/en/eur-manag-platform/index.html

Strona projektu child-EU.

e http://child-foundation.org

Amerykanska strona fundacji child-EU.

e http://www.childlungfoundation.org

Brytyjska strona fundacji chILD.

e http://kinder-lunge.de/index-2.html

Strona rejestru “Kid’s Lung Register” z informacja dla pacjentow oraz
miedzynarodowy rejestr rzadkich chorob phuc dla lekarzy.

e https:// www.facebook.com/groups/157841877589927/

Zamknieta Facebook’owa grupa dla rodzicow dzieci z chorobami
Srodmiazszowymi, mozna dolaczy¢ do niej w kazdej chwili i dzieli¢ spostrzezenia

z innymi rodzinami.

Informacje dla podrozujacych
e https://www.oxygenworldwide.com
Strona internetowa miedzynarodowej firmy zaopatrujacej w tlen pacjentow
tlenozaleznych, umozliwiajgca 1 podrdoze bez troski o zapasy tlenu.

e https://healthoxygen.com.
Strona internetowa miedzynarodowej firmy zaopatrujacej w tlen pacjentow
tlenozaleznych, umozliwiajgca 1 podrdze bez troski o zapasy tlenu.

e http://www.linde-healthcare.pl/pl/about linde healthcare/index.html
Strona internetowa miedzynarodowej firmy zaopatrujacej w tlen pacjentow
tlenozaleznych, umozliwiajgca 1 podrdze bez troski o zapasy tlenu.

e https://www.lungenemphysem-copd.de/informationen/aktuelles/177-langzeit-

sauerstofftherapie
Strona internetowa organizacji “Lung Emphysema/COPD Germany”, na ktorej utworzona
jest lista stacji do uzupeltnienia tlenu z informacjami kontaktowymi dla Niemiec, Austrii i

Szwajcarii. Strona jest regularnie aktualizowana.

e https://www.europeanlung.org/pl/

Strona internetowa organizacji “The European Lung Foundation”. Mozna na niej znalez¢
informacje o roznych chorobach ptuc, wskazowki dla podroézujacych, najnowsze

publikacje i wyniki badan.
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Zasilek dla opiekunow (Informacja dla Polski)

e hittps:// www.gov.pl/web/rodzina/specjalny-zasilek-opiekunczy

Orzeczenie o niepelnosprawnosci, udogodnienia dla
niepelnosprawnych (Informacja dla Polski)

e http://www.niepelnosprawni.gov.pl

Ulgi podatkowe (Informacja dla Polski)

e https:// www.podatki.gov.pl/mapa-serwisu-podatki-gov-pl/

Rehabilitacja (Informacja dla Polski)

e https://www.rehabilitacjawpolsce.pl




Informacje poszczegolnych europejskich linii
lotniczych na temat tlenoterapii w podrozy

Tabela 11: Dane kontaktowe do wybranych linii lotniczych.

Linie lotnicze Dane kontaktowe

Aer Lingus http://www.aerlingus.com/help/help/specialassistance/
http://www.aerlingus.com/media/aerlinguscom/content/files/help/In
cad med form 2611.pdf
Tel: + 353 1 886 8333, Email: specialassistance@aerlingus.com

Air Berlin Tel: 01805 73 78 00, Email: serviceteam(@airberlin.com

Air France http://www.airfrance.us/US/en/common/guidevoyageur/assistance/p
mr_insuffisance respiratoire.htm
Tel: +49 1806 054911,

Email: mail.saphir.de@websupportairfrance.com

American http://www.aa.com/il 8n/travellnformation/special Assistance/oxyge
Airlines n.jsp
Tel.: 069-2999-3234
http://www.aa.com/content/images/travelInformation/special Assista
nce/physicians-consent-form.pdf

EasyJet http://www.easyjet.com/de/medizinische-informationen
Tel.: 0800 723 7965

Germanwings  buchungsinfo@germanwings.com. Tel: 0180 6 320 320

KLM Tel.: 00 800-55622737
http://www.klm.com/travel/de _de/images/Medif%20A-
button tcm592-221272.pdf,
http://www.klm.com/travel/de _de/images/Medif%20B-
button tcm592-221274.pdf).
http://www.klm.com/travel/de de/prepare for travel/travel plannin
g/physically challenged/klm cares.htm

Lufthansa http://www.lufthansa.com/mediapool/pdf/84/media_1603265584.pd
f
Tel.: +49 (0)69 - 696-55077
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Linie lotnicze

Tabela 11: Dane kontaktowe do wybranych linii lotniczych (c.d.).

Dane kontaktowe

Ryan Air

TUI Fly

Turkish
Airlines

United Airlines

Virgin Atlantic

Tel.: 0180 5566200
http://www.ryanair.com/de/fragen/wie-buche-ich-eine-
sauerstoffversorgung/
http://www.ryanair.com/de/fragen/kann-ich-einen-tragbaren-
sauerstoffkonzentrator-mit-an-bord-nehmen-und-an-bord-verwenden/

Tel. 0180 6000 120

Tel.: +90 212 444 0 849
http://www.turkishairlines.com/en-int/travel-
information/baggage/transport-of-special-equipment
http://www.united.com/web/de-
DE/content/travel/specialneeds/disabilities/oxygen.aspx

Tel.: 06950-985-051
http://www.united.com/web/format/pdf/Oxygen _request form 11No
v2011.pdf
http://www.united.com/web/format/pdf/travel/specialneeds/disabilitie
s/UnitedAirlines_ O2RequestForm_030312.pdf

http://www.virgin-atlantic.com/gb/en/travel-information/special-
assistance/onboard-oxygen.html

http://www.virgin-

atlantic.com/content/dam/V A A/Documents/Special%20Assistance/M
EDIF%?20combined.pdf

Tel.: +44 (0) 344 481 4455 (UK)

Special Assistance@fly.virgin.com




ROZDZIAL 13: MALY SLOWNIK
MEDYCZNY

6MWT (ang. 6 Minute Walk Test) - test 6-minutowego marszu - test stosowany do
okreslenia tolerancji wysitku u os6b z chorobami uktadu oddechowego. Polega na marszu przez
6 minut po plaskiej nawierzchni.

Aspiracja — przedostanie si¢ czastki pokarmu, ptynu do ptuc.

Astma — przewlekta choroba uktadu oddechowego, charakteryzujaca si¢ nawracajacg obturacja
(zwezeniem Swiatta) drog oddechowych, ich zapaleniem 1 wzmozong reaktywnoS$cia na rézne
bodzce.

Azytromycyna— antybiotyk.

BCG —Bacillus Calmette-Guérin to szczepienie przeciwko gruzlicy. W aktualnym Programie
Szczepien Ochronnych podawane w pierwszej dobie po urodzeniu dziecka.

Biopsja — inwazyjna metoda diagnostyczna polegajaca na pobraniu materiatu do badania ze
zmienionych chorobowych tkanek. Moze by¢ przezskorna np. poprzez uzycie specjalnej ighy
lub otwarta - pobranie wycinka podczas zabiegu operacyjnego.

Bronchofiberoskopia — diagnostyczne badanie endoskopowe dréog oddechowych.

Celiakia — inaczej choroba trzewna polegajaca na nietolerancji glutenu.

Chemioterapia — metoda leczenia polegajaca na stosowaniu silnych lekoéw cytostatycznych.
chILD - akronim od ang. Children’s Interstitial Lung Disease = Srédmiazszowe Choroby Pluc
Wieku Dziecigcego.

Choroba wiencowa (choroba niedokrwienna serca) — to schorzenie powstajagce w wyniku
zmian miazdzycowych w tetnicach wiencowych, czyli w naczyniach zaopatrujacych migsien
serca w krew (a co za tym idzie w tlen i1 substancje odzywcze).

Choroby autoimmunologiczne — grupa chorob, ktore sa nastepstwem ataku ukladu
odpornosciowego na wlasne komorki, zamiast na wirusy czy bakterie.

Choroby reumatyczne (potocznie reumatyzm) — grupa chorob charakteryzujacych sig
przewlektymi zmianami zapalnymi w obrebie tkanki tacznej, spowodowanymi najczescie]
reakcja autoimmunologiczng.

CPAP - akronim ang. Continuous Positive Airway Pressure — metoda wspomagania
oddychania pomagajaca utrzymac stale dodatnie ci§nienie w drogach oddechowych.
Czestotliwos¢ oddechéw — liczba oddechow w ciggu minuty.

Diabetolog — lekarz specjalista zajmujacy si¢ leczeniem cukrzycy.

Drenaz — sposob odprowadzenia tresci ptynnych z narzagdéw jak np. pluca, jama brzuszna za
pomoca specjalnych cewnikow.

Dusznos$¢ (fac. Dyspnoea) — subiektywne odczucie braku powietrza.

Dysplazja oskrzelowo -plucna (BPD - ang. Broncho-Pulmonary Dysplasia) — przewlekta
choroba ptuc u noworodkéw wentylowanych mechanicznie z zaburzeniami oddychania.
Echokardiografia — badanie USG serca.

Erytrocyty — czerwone krwinki transportujace tlen.
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Fruktozemia - choroba metaboliczna spowodowana wrodzong nietolerancja fruktozy.
Fundoplikacja sposobem Nissena— przyszycie zmobilizowanego (uwolnionego) dna zotadka
wokot dolnej czgsci przetykuu chorych z refluksem Zotadkowo-przetykowym, jak
1 przepukling rozworu przetykowego przepony.

Gazometria — diagnostyczne badanie laboratoryjne krwi umozliwiajace rozpoznanie i
monitorowanie zaburzen rownowagi kwasowo-zasadowej i wymiany gazowej organizmu.
Hiperglikemia — podwyzszone stezenie glukozy we krwi.

Hipoksemia— niedobor tlenu we krwi.

Hipoplazja pluc — wada wrodzona polegajaca na réznego stopnia niewyksztatceniu elementow
naczyniowych, oskrzelowych 1 migzszowych pluc. Moze by¢ bezobjawowa 1 wykryta
przypadkowo, najczesciej jednak daje objawy chorobowe.

Idiopatyczny — o nieznanej przyczynie.

Immunolog — lekarz specjalista zajmujacy si¢ diagnozowaniem i leczeniem pierwotnych i
wtornych zaburzen odpornosci.

Immunosupresja — stan uposledzonej odpornosci.

Inhibitor pompy protonowej — grupa lekéw stosowanych w terapii schorzen goérnego
odcinka przewodu pokarmowego, gtownie w zapobieganiu 1 leczeniu choroby wrzodowe;j
zotadka 1 dwunastnicy.

Koncentrator tlenu - jest urzadzeniem wykorzystywanym w medycynie do dostarczania
pacjentowi powietrza ze zwigkszong zawartoscig tlenu. Stanowi tansza 1 bezpieczniejszg
alternatywe dla butli ze sprezonym tlenem, ktore w razie nieszczelno$ci mogg by¢ przyczyna
wybuchu 1 pozaru. Moga by¢ rowniez wykorzystywane jako zrodto tlenu do procesow
przemystowych.

Kortykosteroidy — grupa lekéw o dziataniu przeciwzapalnym, przeciwalergicznym i
immunosupresyjnym, ktére majg silny wptyw na gospodarke biatkowa, weglowodanowa,
lipidowa 1 wodno-elektrolitowa organizmu.

Leki immunosupresyjne — leki, ktore hamujg lub zapobiegaja aktywnos$ci uktadu
odpornosciowego. Stosowane w przypadku chordb autoimmunologicznych Ilub po
przeszczepieniu narzadu, aby zapobiec jego odrzucaniu.

Makrolidy — grupa antybiotykow.

Miazdzyca — choroba naczyn tetniczych prowadzaca do ich zwezenia.

Mukowiscydoza — dziedziczna choroba genetyczna gruczotéw zewnatrzwydzielniczych,
obejmujaca przede wszystkim uktad trawienny oraz oddechowy, charakteryzujaca si¢
przewlekta, obturacyjng chorobg ptuc, niewydolnoscig zewnatrzwydzielniczg 1 nietypowo
wysokim stezeniem chlorkow w pocie.

Nadcisnienie tetnicze — stan podwyzszonego skurczowego i/lub rozkurczowego ci$nienia
krwi.

Nadci$nienie plucne — stan, w ktorym dochodzi do podwyzszenia ci$nienia krwi w krazeniu
plucnym, objawia si¢ trudnosciami z oddychaniem.

Nebulizator — inhalator, urzadzenie medyczne stosowane do podawania wziewnego lekow
osobom (w tym dzieciom) zmagajacym si¢ z chorobami uktadu oddechowego.

Neonatolog— lekarz zajmujacy si¢ schorzeniami, wadami wrodzonymi oraz prawidtowym
rozwojem dzieci w okresie noworodkowym.




Niedobor surfaktantu — u noworodkoéw zwigzany z niedojrzaloscig pneumocytow typu Il lub
z wrodzonym defektem produkcji surfaktantu. Jest przyczyna latwego zapadania si¢
pecherzykow plucnych oraz powstawania ognisk niedodmy. W konsekwencji zostaje
utrudniona wymiana gazowa i dochodzi do niedotlenienia.

Niewydolnos¢ oddychania — stan, gdy zaburzenia czynnosci uktadu
oddechowego doprowadzaja do uposledzenia wymiany gazowej w plucach.
Neuroendokrynna hiperplazja wieku niemowlecego — $rodmigzszowa chorobg phuc
rozpoznawana przede wszystkim u niemowlat i dzieci do drugiego roku zycia. Typowe objawy,
takie jak: wcigganie migdzyzebrzy, tachypnoe, hipoksemia, trzeszczenia, charakterystyczne
zmiany w tomografii komputerowej] o wysokiej rozdzielczoSci oraz w badaniu
histopatologicznym migzszu ptucnego pozwalajg na postawienie rozpoznania.

Nietolerancja laktozy — zaburzenie trawienia cukru mlecznego na skutek zaburzen
wytwarzania enzymu laktazy (wrodzonego lub nabytego).

Orthopnoe — objaw polegajacy na tym, ze chory z powodu nasilonej dusznosci przyjmuje
pozycje stojacg i opiera si¢ rekami o jaki§ przedmiot (np. parapet, mebel), co ulatwia mu
oddychanie.

Oskrzela — cz¢$¢ dolnych drog oddechowych.

Oskrzeliki — cz¢$¢ dolnych drég oddechowych potozona pomiedzy oskrzelami, a
pecherzykami ptucnymi.

Osteoporoza — jest chorobg polegajaca na postepujacym zmniejszaniu si¢ gestosci kosci.
Ostroga tchawicy (lac. carina) — chrzastka w miejscu rodzielenia tchawicy na oskrzele gtowne
prawe 1 lewe.

Opieka paliatywna — opieka nad nieuleczalnie chorymi, ktorzy znajduja si¢ w okresie
terminalnym choroby.

Palce paleczkowate — objaw chorobowy polegajacy pogrubieniu dystalnych paliczkoéw. Wigze
si¢ z wystepowaniem tzw. paznokci zegarkowych (nazwanych tak z powodu wypuktosci i
zaokraglonego ksztaltu przypominajacego szkto chronigce tarcze zegarka). Bezposrednig
przyczyna palcow pateczkowatych jest zazwyczaj przewlekte niedotlenienie.

Peak Inspiratory Pressure (PIP) — szczytowe ci$nienie wdechowe

PEG - Przezskorna Gastrostomia Endoskopowa - zabieg endoskopowy polegajacy na
umieszczeniu w zoladku sondy poprzez Sciang jamy brzusznej. Stosuje si¢ go gtownie w celu
odzywiania pacjentéw, ktorzy nie mogg przyjmowac pokarmow droga doustng.

Pecherzyki plucne — drobne woreczki powietrzne bedace najmniejszg jednostka funkcjonalng
phuc.

Pierwotna dyskineza rzesek — rzadka, genetycznie uwarunkowana choroba dziedziczona w
sposOb autosomalny recesywny, w ktorej objawy chorobowe wywolane s3 przez
nieprawidlowa budowe rzesek pokrywajacych nabtonki urzesione organizmu cztowieka.
Pikflometr — to urzadzenie, ktére umozliwia zbadanie przeptywu powietrza w drogach
oddechowych.

Plukanie oskrzelowo-pecherzykowe (ang. BAL-bronchoalveolar lavage) — procedura
diagnostyczna wykonywana w trakcie bronchofiberoskopii. Polega na dooskrzelowym
podaniu, po zaklinowaniu aparatu w §wietle oskrzela, soli fizjologicznej a nast¢pnie odessaniu.
Tak uzyskany ptyn poddaje si¢ dalszym badaniom laboratoryjnym.
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Pneumocyty — komorki nablonka oddechowego w pecherzykach ptucnych. Wsréd
pneumocytéw wyroznia si¢: pneumocyty typu I — zachodzi przez nie dyfuzja gazow oraz
pneumocyty typu Il — wydzielajace surfaktant ptucny.

Pneumokok — bakteria, dwoinka zapalenia ptuc.

Prednizolon — syntetyczny kortykosteroid.

Prick test — test alergiczny.

Proteinoza pecherzykow plucnych — bardzo rzadka choroba uktadu oddechowego polegajaca
na upos$ledzeniu wymiany gazowej w plucach wywotanej gromadzeniem si¢ w pecherzykach
phlucnych substancji podobne;j do surfaktantu.

Przeciwciala (immunoglobuliny) — to grupa bialek biorgcych udzial w odpowiedzi
odpornosciowej organizmu.

Pulsoksymetr —urzadzenie elektroniczne stuzace do nieinwazyjnego pomiaru saturacji krwi.
Quensyl® — nazwa firmowa leku hydroksychlorochina. W Polsce dostepny jest Plaquenil.
Refluks zoladkowo-przelykowy — schorzenie, polegajace na cofaniu si¢ kwasnej tresci
zotadkowej do przetyku, z powodu niesprawnosci zwieracza dolnego przetyku.

Rozlane zapalenie oskrzelikow (lac. bronchiolitis diffusa) — rzadka choroba zapalna
oskrzelikow, przebiegajaca czgsto z jednoczesnym zapaleniem zatok przynosowych.

Rzeski — specjalne struktury nabtonka w uktadzie oddechowym, ktorych ruch pomaga w
usuwaniu wydzieliny 1 zanieczyszczen z drég oddechowych.

Saturacja — nasycenie krwi tgtniczej tlenem, monitorowana przy pomocy pulsyksometrii.
Serce plucne — przerost lub rozstrzen (Scienczenie) migénia prawej komory serca w wyniku
nadci$nienia plucnego bedacego wynikiem choréb ptluc.

Sinica — niebieskawe zabarwienie skory lub bton §luzowych w wyniku obecno$ci nadmiaru
odtlenowanej hemoglobiny.

Stenoza tchawicy — zwezenie §wiatta tchawicy.

Surfaktant — bialko, ktore wystepuje po wewngetrznej stronie pecherzykow ptucnych i
zmniejsza napigcie powierzchniowe zapobiegajac zapadaniu si¢ pecherzykow ptucnych. Dzieki
temu zmniejsza opory sprezyste wystepujace podczas pracy oddechowej ptuc. Surfaktant
produkuja pneumocyty II typu.

Syncytialny wirus oddechowy (Respiratory Syncytial Virus - RSV) - wirus, ktéry jest
najczestsza przyczyng zapalenia oskrzelikow (zapalenie mniejszych droég oddechowych) oraz
zapalenie pluc u noworodkéw 1 matych dzieci. Jest to choroba, ktéra czesto wystepuje w
corocznych epidemiach. Szczegdlnie tatwo rozprzestrzenia si¢ w przedszkolach, klasach
szkolnych 1 osrodkach opieki dzienne;.

Tachypnoe — przyspieszenie rytmu oddechowego.

Tchawica — cz¢$¢ dolnych droég oddechowych.

Test potowy — jest badaniem wykonywanym w diagnostyce mukowiscydozy.

Tetnice — naczynia krwionos$ne, ktore prowadzg utlenowang krew od serca do narzadow.
Tomografia komputerowa (ang. CT-computed tomography) — rodzaj badania
rentgenowskiego, pozwalajacy na uzyskanie doktadnego obrazu narzagdéw wewnetrznych.
Tracheomalacja — stan patologicznej wiotkos$ci $ciany tchawicy, prowadzacy do zapadania
si¢ jej Swiatta.

Tracheotomia — zabieg otwarcia przedniej §ciany tchawicy 1 wprowadzenie rurki do

swiatta drog oddechowych, aby ta droga prowadzi¢ wentylacje ptuc.
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Videotorakoskopia (VATS) — jest to inwazyjne badanie uktadu oddechowego polegajace na
wprowadzeniu do jamy oplucnej uktadu optycznego z kamerg umozliwiajgcego obejrzenie
wnetrza klatki piersiowej 1 pod kontrolg wzroku przeprowadzenie wymaganego zabiegu.
Wasy tlenowe - przeznaczone sg do dostarczania pacjentowi mieszaniny oddechowe;]
wzbogaconej w tlen.

Wentylacja nieinwazyjna (non-invasive ventilation - NIV) - polega na stosowaniu réznych
technik wentylacji mechanicznej bez intubowania chorego, ale z zastosowaniem masek
twarzowych, nosowych lub ustnikow. Pozwala na uniknigcie niedogodno$ci zwigzanych z
wentylacja inwazyjng.

Wentylacja z dodatnim ciSnieniem koncowowydechowym (Positive End-Expiratory
Pressure - PEEP) - metoda wentylacji polegajaca na utrzymywaniu podwyzszonego cisnienia
w drogach oddechowych, aby zapobiec zapadaniu si¢ pecherzykow plucnych.

Wymiana gazowa — proces, w czasie ktorego dochodzi do dyfuzji gazow 1 ich wymiany
pomiedzy organizmem a jego otoczeniem oraz pomiedzy ptynami ustrojowymi a tkankami.
Wywiad lekarski — rozmowa z pacjentem lub jego rodzicami, podczas ktoérej lekarz dowiaduje
si¢ waznych informacji zwigzanych z chorobg badanego.

Zapalenie oskrzelikow — choroba zapalna oskrzelikow wywotana najczesciej infekcja
wirusowa, wystepujaca przede wszystkim u matych dzieci.

Zapalenie pecherzykow (lac. alveolitis) — zapalenie pecherzykow plucnych.

Zarostowe zapalenie oskrzelikow (lac. bronchiolitis obliterans) — rzadka choroba
oskrzelikow spowodowana ich widknieniem prowadzace do zwezenia 1 niekiedy catkowitego
ich zamknigcia.

Zespol Cantu — rzadki zespot chorobowy w sktad ktorego wchodzi: nadmierne owtosienie,
osteochondrodysplazja, kardiomegalia oraz zmiany w uktadzie oddechowym.

Zyly — naczynia krwionoéne doprowadzajace odtlenowang krew do serca.

82







