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Wstep

Rozpoznanie srédmigzszowych choréb ptuc, obejmujacych m.in.
srodmigzszowa chorobe ptuc przebiegajgca z wtdknieniem o poste-
pujacym fenotypie (PF-ILD), srddmigzszowa chorobe ptuc w prze-
biegu twardziny uktadowej (SSc-ILD) oraz idiopatyczne wtdknienie
ptuc (IPF), stanowi duze wyzwanie z uwagi na brak swoistych obja-
wow i rzadkos$¢ wystepowania samych choréb. W Polsce zapadal-
nos$¢ na kazde z wymienionych schorzen szacuje sie na okoto kilka
tysiecy przypadkéw rocznie. Mata grupa chorych w skali catego kra-
ju sprawia, ze ich gtos - moéwiacy o potrzebach - nie jest wystarcza-
jaco styszalny. Tymczasem istnieje wiele obszaréw wymagajgcych
wdrozenia dziatan, ktore poprawig perspektywe i komfort zycia cho-
rych na ILD.

Istotng kwestie stanowi niska Swiadomos$¢ w zakresie srédmigz-
szowych choréb ptuc. Pacjenci zgtaszaja sie za pézZno do lekarza,
gdyz objawy choroby sa zwykle niespecyficzne. Zbyt niska wiedza
wsréd lekarzy na temat ILD jest réwniez przyczyng przedtuzajgcego
sie procesu diagnostycznego. Problemem jest takze brak rozwigzan
systemowych, pozwalajacych na wdrozenie odpowiedniej, interdy-
scyplinarnej opieki nad pacjentem. Nie mozna tez pomina¢ kwestii
dostepu do nowoczesnych terapii. To tylko cze$¢ z wyzwan stoja-
cych na drodze do zagwarantowania polskim pacjentom skutecznej
pomocy i wtasciwej opieki.

Niniejsza publikacja, bedaca wynikiem pracy interdyscyplinarnego
grona ekspertow, okreéla najpilniejsze potrzeby w obszarze $réd-
migzszowych choréb ptuc przy jednoczesnym uwzglednieniu reko-
mendacji niezbednych dziatan, ktére pozwolg w bliskim czasie zna-
czaco wptynac na jakos$¢ i komfort zycia chorych.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuacji i potrzeb




Srodmiazszowe choroby ptuc
- podstawowe informacje

Srédmiazszowe choroby ptuc (ang. Interstitial
lung diseases, ILD) obejmuja blisko 200 jednostek
chorobowych. Moga rozwingc sie samoistnie,
a takze by¢ manifestacjg innych choréb, m.in. twar-
dziny uktadowej, reumatoidalnego zapalenia sta-
wow, tocznia rumieniowatego uktadowego lub
innych uktadowych choréb tkanki tagcznej, stoso-
wania niektérych lekéw czy tez narazenia na sub-
stancje toksyczne i pyty organiczne. W wiekszosci
ILD dochodzi do wtdknienia ptuc, ich przebieg kli-
niczny oraz objawy sg podobne. Charakterystycz-
ne jest uszkodzenie srédmiazszu, a takze peche-
rzykéw ptucnych. Ptuca ulegajg bliznowaceniu
(wtdknieniu), co znacznie zmniejsza ich pojemnos¢
i mozliwo$¢ wymiany gazéw, tj. przechodzenia tle-
nu do organizmu i wydalania dwutlenku wegla.
W konsekwencji pojawia sie postepujaca dusznosc
i kaszel, ktére z czasem ulegaja znacznemu nasile-
niu. Zmiany o charakterze wtéknistym sg nieod-
wracalne, a ich zazwyczaj pézne rozpoznanie pro-
wadzi czesto do znacznego obnizenia jakosci zycia
i przedwczesnej $mierci pacjenta.

U pacjentéw, u ktérych przyczyna $rédmiazszo-
wej choroby ptuc nie jest znana, rozpoznaje sie
idiopatyczne wtéknienie ptuc (IPF). Choroba do-
tyka przede wszystkim mezczyzn po 65. roku zy-
cia. Za gtéwne czynniki ryzyka uznaje sie palenie
tytoniu oraz przebywanie w $rodowisku o zanie-
czyszczonym powietrzu.

Ze wzgledu na podobny przebieg i rokowanie
u chorych na wtéknienie ptuc o réznych przyczy-
nach i przebiegu, wyodrebniono wsréd nich grupe
chorych na srédmiazszowa chorobe ptuc przebie-
gajaca z wiéknieniem o postepujacym fenotypie
(PF-ILD). W jej wyniku szybko dochodzi do nieod-
wracalnej utraty czynnosci ptuc, przez co rokowa-
nia sg niekorzystne - nastepuje obnizenie jakosci
zycia, a takze wysoka $miertelnos¢.!

W przypadku srédmiazszowego widknienia ptuc
w przebiegu twardziny uktadowej (SSc-ILD)
grupe pacjentéw stanowia w duzej mierze kobiety
w wieku 25-55 lat,? u ktérych najczesciej rozpo-
znaje sie twardzine uktadowa. Jest to rzadka i nie-
uleczalna choroba autoimmunologiczna, zaliczana
do uktadowych choréb tkanki tagcznej (ang. syste-
mic connective tissue diseases). Twardzina ukfa-
dowa uszkadza wiele narzadoéw, prowadzi do zmian
naczyniowych oraz wystepowania zaburzen auto-
immunologicznych, a przede wszystkim powoduje
wtdknienie (bliznowacenie) skory i narzadow we-
wnetrznych, m.in.: ptuc, serca, uktadu trawienne-
go czy nerek, prowadzac do ich niewydolnosci oraz
zagrazajacych zyciu powiktan. Wtéknienie ptuc,
bedace wynikiem $rédmigzszowej choroby ptuc,
jest gtébwng przyczyna $Smierci chorych na twar-
dzine uktadows® (stanowi przyczyne okoto 35% zgo-
néw wszystkich pacjentéw chorujacych na twar-
dzine uktadowa).*

% Widknienie ptuc stanowi przyczyne
' ) okoto 35% zgondow wszystkich pacjentow
chorujacych na twardzine uktadowa.

! Cottin V, Hirani NA, Hotchkin DL i wsp. Presentation, diagnosis and clinical course of the spectrum of progressive-fibrosing
interstitial lung diseases. Eur Respir Rev 2018;27(150):pii:180076.

% Scleroderma Foundation. What is scleroderma?

Dostepny na: www.scleroderma.org/site/PageNavigator/patients_whatis.html#.V hgSaPIViko. [ostatni dostep: kwiecier 2020 r.]
® Tyndall AJ et al. Causes and risk f actors for death in systemic sclerosis: a study from the EULAR S cleroderma Trials and Research

(EUSTAR) database. Ann Rheum Dis 2010; 69: 1809-1815.

* Steen VD, Medsger TA: Changes in causes of death in systemic sclerosis, 1972-2002. Ann Rheum Dis 2007; 66: 940-944.




Statystyki dot. sSrodmiaz-
szowych choroéb ptuc

Diagnostyka i leczenie
- aktualna sytuacja

Choroby $rédmiagzszowe ptuc przebiegajace
z wibknieniem (ILD) zaliczane sg do choréb rzad-
kich, co oznacza, ze dotykaja tylko niewielki odse-
tek spoteczenstwa. Ich przebieg zwykle jest ciez-
ki, sg to schorzenia przewlekte i nieuleczalne.
W Polsce idiopatyczne wtdknienie ptuc (IPF) roz-
poznaje sie u okoto 2000 osdéb rocznie. Z kolei
srodmigzszowe witdknienie ptuc w przebiegu twar-
dziny uktadowej (SSc-ILD), wedtug danych Naro-
dowego Funduszu Zdrowia, w 2019 r. wykryto
u 1700 os6b®, natomiast srédmigzszowa chorobe
ptuc przebiegajaca z wtdknieniem o postepujgcym
fenotypie (PF-ILD) - u okoto 9000 oséb®.

Szacuje sie, iz srodmigzszowa choroba ptuc roz-
wija sie u 1 na 4 osoby z rozpoznang twardzing ukta-
dowa w ciaggu trzech lat od ustalenia diagnozy.

U 1 na 4 osoby z rozpoznang
twardzing uktadowa w ciggu
trzech lat od postawienia
diagnozy rozwija sie
Srodmigzszowa choroba ptuc.

Diagnostyka

Rozpoznanie $srédmiagzszowych choréb ptuc moz-
liwe jest zanim jeszcze pojawig sie objawy, np. wte-
dy, gdy zmiany zostang ujawnione w badaniu to-
mograficznym klatki piersiowej wykonanym
z innych wskazan (skrining raka ptuca, diagnosty-
ka zatoru, CT naczyn wiencowych). Dodatkowo,
wczesnie mogg pojawic sie réwniez zmiany ostu-
chowe, ktére powinny by¢ sygnatem dla lekarza
do skierowania pacjenta do dalszej diagnostyki.
Najczesciej jednak choroba zostaje rozpoznana
w momencie, kiedy pojawig sie juz objawy ze stro-
ny uktadu oddechowego. Nalezy dazy¢, aby osoby
chorujace na uktadowe choroby tkanki tagcznej byty
Swiadome mozliwosci i znaczenia wystapienia
objawow ze strony uktadu oddechowego, a po ich
ujawnieniu sie niezwtocznie skonsultowaty sie
z lekarzem rodzinnym.

Kolejnym kluczowym elementem usprawniaja-
cym prawidtowe i szybkie rozpoznanie choroby
jest skierowanie pacjenta przez lekarza podstawo-
wej opieki zdrowotnej do specjalisty chordb ptuc.
Pulmonolog, po wykonaniu szeregu badan (np. oce-
ny czynnosci ptuc - spirometrii, dyfuzji, bodyplety-
zmografii, testu 6-minutowego chodu; bronchosko-
pii z ptukaniem oskrzelowo-pecherzykowym-BAL;
biopsji przezoskrzelowej; u wybranych pacjentow
biopsji chirurgicznej) moze ostatecznie postawié
diagnoze. W przypadku podejrzenia IPF, waznym
narzedziem diagnostycznym jest tomografia kom-
puterowa wysokiej rozdzielczosci klatki piersiowe;j.
Niekiedy w celu ustalenia ostatecznego rozpozna-
nia niezbedna jest hospitalizacja chorego w spe-
cjalistycznym osrodku zajmujacym sie chorobami
$rodmigzszowymi ptuc.

® Raport ,Twardzina uktadowa ze szczegdlnym uwzglednieniem choroby $rédmigzszowej ptuc w Polsce. Epidemiologia w latach
2008-2018", Instytut INNOWO, https://www.ekonomiazdrowia.pl/s/broszura_TWARDZINA _v2020_U7.pdf (ostatni dostep:

sierpien 2022 r.)

¢ Raport ,Epidemiologia $rodmigzszowej choroby ptuc przebiegajacej z wtdknieniem o fenotypie postepujacym w Polsce

w latach 2008-2019”, Instytut INNOWO,

https://www.ekonomiazdrowia.pl/s/Epidemiologia-rodmiszowej-choroby-puc-o-fenotypie-progresujcym-w-Polsce_final_4.pdf

(ostatni dostep: sierpien 2022 r.)

7 McNearney T et al. Pulmonary involvement in systemic sclerosis: Associations with genetic, serologic, sociodemographic,
and behavioural factors. Arthritis Rheum. 2007; 57 (2): 318-26
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Leczenie

Obecnie w Polsce w leczeniu pacjentéw z idio-
patycznym wtdknieniem ptuc (IPF) stosowane
sg leki antyfibrotyczne. Majg one udowodnione
dziatanie w zakresie spowalniania tempa rozwoju
choroby (redukcji tempa utraty czynnosci ptuc),
zmniejszania ryzyka wystapienia nagtych zaostrzen
choroby oraz redukcji ryzyka zgonu.

Niektére leki antyfibrotyczne maja udowodnio-
ng skutecznos$¢ w leczeniu srédmigzszowych
choréb ptuc o fenotypie postepujagcym (PF-ILD)
oraz w przebiegu twardziny uktadowej (SSc-ILD).
Dostep do nich dla pacjentéw w Polsce jest wcigz
ograniczony.

Swiadomos¢ spoteczna

Rzadko$¢ wystepowania srodmigzszowych cho-
rob ptuc, a takze ich niespecyficzne, powoli nara-
stajgce objawy, ktére mozna spotkaé réwniez
w wielu innych chorobach uktadu oddechowego,
sprawiaja, ze sg one niedoceniane i lekcewazone
przez pacjentéw. Objawy czesto przypisywane sg
tez zmeczeniu wynikajacemu z codziennych obo-
wiazkéw czy starzeniu sie. Rezygnowanie z wizyty
u lekarza zmniejsza szanse na wczesne ustalenie
rozpoznania, a tym samym wdrozenie wtasciwego
leczenia hamujgcego rozwéj choroby i poprawiaja-
cego jakos$¢ zycia. Choroby srédmigzszowe ptuc
w znacznym stopniu wptywaja na funkcjonowanie
pacjentéw, zaréwno w perspektywie fizycznej,
jak i psychicznej, wymuszajac czesto zmiane stylu
Zycia i powodujac izolacje spoteczna.




Zycie z ILD

- perspektywa pacjenta

Srédmiazszowe choroby ptuc, takie jak np.
SSc-ILD czy PF-ILD, znaczaco wptywaja na zycie
pacjentek i pacjentéw. Skutki choroby moga by¢
odczuwane na réznych poziomach: od fizycznego
(zmeczenie, dusznos¢), przez spoteczny (ograni-
czone kontakty ze znajomymi ze wzgledu na zme-
czenie, nietolerancje wysitku oraz kaszel), zawo-
dowy (koniecznos$¢ ograniczenia lub rezygnacji
Z pracy, pogorszenie sytuacji finansowej), az po ro-
dzinny (zmiana funkcjonowania rodziny oraz panu-
jacych w niej zasad i rol). W przypadku PF-ILD
objawy moga by¢ szczegélnie dotkliwe, z uwagi
na ich nasilenie.

Wyniki przeprowadzonego w 2021 roku badania
syndykatowego dotyczacego funkcjonowania cho-
rych na srédmiagzszowa chorobe ptuc w przebiegu
twardziny uktadowej® wskazuja, jak bardzo choroba
zmienia zycie pacjentow i jak wazne jest spojrzenie
na nig nie tylko z perspektywy klinicznej, ale takze
potrzeb spotecznych chorych kobiet i mezczyzn.
Kaszel czy czeste zmeczenie to tylko czes¢ proble-
mow, z jakimi zmagaja sie chorzy na te trudna,
postepujacy i nieprzewidywalng chorobe.

Autorzy badania podzielili je na cztery bloki te-
matyczne, aby jak najlepiej oddac¢ perspektywe
codziennego funkcjonowania chorych. Obejmuja
one: samopoczucie, spetnienie i funkcjonowanie
W zyciu rodzinnym, spetnienie i funkcjonowanie
w zyciu zawodowym oraz spetnienie i funkcjono-
wanie w zyciu spotecznym.

Samopoczucie chorych

Objawem choroby, ktéry zdaniem pacjentéw naj-
bardziej ogranicza sprawne, normalne codzienne
funkcjonowanie, jest zmeczenie. Wskazato na nie
36% chorych. Wielu z nich zmaga sie na co dzien
rowniez z zadyszka pojawiajaca sie podczas ruchu
oraz dusznoscig. Wszystkie te elementy sprawiaja,
ze pacjent nie jest w stanie zy¢ tak aktywnie, jak
przed choroba, ograniczajac dziatania na wielu po-
lach: zawodowym, spotecznym, rodzinnym. Jak
elementy domina, przektada sie to z kolei na jego
stan psychiczny.

Az 45% respondentdéw i respondentek badania
zadeklarowato, ze bardzo martwi ich stan wtasnego
zdrowia i my$lg o nim kazdego dnia. U znaczacej
grupy badanych choroba negatywnie wptyneta na
mozliwos¢ realizacji wtasnych pasji/hobby (37%),
obnizyta poczucie wtasnej wartosci (34%), ograni-
czyta mozliwo$¢ wykonywania prostych czynnosci
sprawiajacych wczesniej przyjemnosc¢ (np. spacer,
taniec, zabawa z dzie¢mi itp.) (27%), jest powodem
czestego przygnebienia lub smutku (27%).

36% chorych
wskazato zmeczenie
jako objaw choroby,
ktory najbardziej
ogranicza sprawne,
normalne codzienne
funkcjonowanie.

® Raport ,Srédmiazszowa choroba ptuc w przebiegu twardziny uktadowej. Perspektywa pacjenta”, Warszawa, wrzesieri 2021 .,
https://plucapolski.pl/Pluca_Polski_Raport_SSc-ILD_Perspektywa_pacjenta.pdf (ostatni dostep: sierpien 2022 r.)
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Objawy choroby, ktére wedtug respondentéw ograniczaja
lub znacznie ograniczaja codzienne funkcjonowanie chorego

pokazano % chorych, n=74

zmeczenie

zadyszka w ruchu

dusznos$é

kaszel

ucisk/boél w klatce
piersiowej

36%

32%

26%

14%

9%

Odsetek chorych, potwierdzajacych negatywny wptyw choroby
na dany aspekt codziennego funkcjonowania
pokazano % chorych, n=74

Stan mojego zdrowia bardzo mnie martwi,
mysle o nim kazdego dnia

Choroba sprawita, ze musiatem/am
zrezygnowac ze swojej pasji/hobby

Choroba obnizyta moje poczucie wartosci

Przez szybkie meczenie sie, zadyszke, nie jestem
w stanie wykonywac prostych czynnosci,
ktére wezesniej sprawiaty mi przyjemnosc

Przez odczuwany ze wzgledu na chorobe bol
czuje sie czesto smutny/a i przygnebiony/a

Kaszel, duszno$¢ mecza mnie nie tylko fizycznie,
ale dodatkowo pogarszaja moja kondycje psychiczna

Kaszel nie pozwala mi skupi¢ mysli
i odrywa od wykonywanych czynnosci
(np. czytania ksigzek, ogladania telewizji)

Kaszel, dusznos¢ sprawiaja,
ze jestem bardziej nerwowy/a

Ogranicza mnie bél w klatce piersiowe;j,
ktéry wystepuje podczas kaszlu i dusznosci

Przez kaszel, dusznosc¢ nie wysypiam sie w nocy

45%

37%

34%

27%

12%

12%

11%

8%

N
N
X




Spetnienie i funkcjonowanie w zyciu rodzinnym

Wyniki badania pokazuja, ze zycie z tak ciezka,
nieuleczalng chorobg, jakg jest Srédmigzszowa cho-
roba ptuc w przebiegu twardziny uktadowej, obcia-
za relacje rodzinne. Pojawia sie ona w rozmowach
miedzy domownikami. Chorzy czuja, ze nie s3 juz
takim wsparciem dla najblizszych jak przed choro-
ba, nie spetniaja sie w roli rodzica, partnera/part-
nerki. Obniza to ich poczucie wtasnej wartosci. Na-
wet przebywajac w gronie najblizszych, pacjentki
i pacjenci czuja sie osamotnieni, odizolowani. Do-
datkowo stan zdrowia czesci chorych wymaga wiek-
szego zaopiekowania sie nimi przez najblizszych.
Potrzebuja oni wsparcia nawet w czynnosciach

takich jak przygotowanie jedzenia czy ubranie sie.
Ciezko im zaakceptowad fakt, ze ze wzgledu na cho-
robe zmienia sie podziat rél. Teraz potrzebujg opie-
ki, nawet mimo relatywnie mtodego wieku.

Biorgc pod uwage fakt, ze srédmigzszowa
choroba ptuc w przebiegu twardziny uktadowej
dotyka szczegdlnie mtode kobiety, waznym aspek-
tem s3a relacje z dzie¢mi. 30% respondentek po-
wiedziato, ze objawy choroby, takie jak zmeczenie,
kaszel czy dusznosc ograniczyty mozliwosc aktyw-
nego spedzania z nimi czasu. Z kolei 20% przyzna-
to, ze przez wspomniane powyzej objawy nie maja
nawet sity pomagac dzieciom w edukacji, np.
w odrabianiu lekgji.

Odsetek chorych na SSc-ILD potwierdzajacych negatywny wptyw choroby
na wybrany aspekt relacji w rodzinie
pokazano % chorych, n=74

Moja choroba jest czesciej
tematem rozméw domowych

Czuje, ze nie jestem juz takim wsparciem
dla swojej rodziny, jak przed choroba

Mam poczucie, ze przez chorobe
nie spetniam sie jako partner/ka w zwigzku*

Ciggte zmeczenie, dusznosc sprawity, ze rodzina przejeta
cze$¢ moich codziennych, domowych obowigzkow

Rodzina czesciej pomaga mi w codziennym funkcjonowaniu
(np. przygotowanie jedzenia, ubieranie sie)

Choroba ostabita moje relacje z najblizszymi

Cztonkowie mojej rodziny czesciej rezygnuja
ze swoich planéw ze wzgledu na moja chorobe

27%

23%

22%

21%

16%

13%

11%

*ocena chorych, bedqgcych obecnie w zwiqgzku, n=51
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Spetnienie w Zyciu zawodowym

Objawy $rodmiazszowej choroby ptuc (tatwa me-
czliwos$é, dusznosé, zadyszka przy poruszaniu sie)
sprawiajg, ze wielu z nich rezygnuje z aktywnego
zycia zawodowego. Sposrdod 74 pacjentek i pacjen-
tow biorgcych udziat w badaniu, jedynie 42%
jest aktywnych zawodowo, przy czym tylko czes$¢
w petnym wymiarze godzin. Ponad 1/3 badanych
(35%) kobiet i mezczyzn pobiera rente w zwigzku
z chorobg, a w przypadku wiekszosci z nich (92%)
byt to jedyny lub gtéwny powdd przejscia na ren-
te. Choroba zabiera z rynku pracy osoby w sile
wieku, pogarszajac ich sytuacje finansowa, ale tez
stanowiac istotne obcigzenie dla systemu w zwigz-

ku z czestym przejsciem chorych na rente. Potowie
niepracujacych z powodu SSc-ILD trudno sie po-
godzi¢ z brakiem mozliwosci pracy (54%).

Pogorszenie sie sytuacji finansowej w zwigzku
z chorobg potwierdza tez grupa chorych aktyw-
nych zawodowo (42% z grupy 31 pracujacych),
a dla 36% badanych z tej grupy wydatki zwigzane
z SSc-1LD stanowa duze obcigzenie dla domowego
budzetu.

Waznym aspektem jest réwniez fakt, ze wyklu-
czenie z rynku pracy oséb mtodych, pragnacych
spetnia¢ swoje ambicje zawodowe, jest dla nich
duzym obcigzeniem psychicznym.

Odsetek chorych deklarujacych negatywny wptyw SSc-ILD na zycie zawodowe
OSOBY NIEPRACUJACE Z POWODU CHOROBY
pokazano % chorych, n=22

Moja sytuacja finansowa
pogorszyta sie ze wzgledu na chorobe

Trudno jest mi zaakceptowac fakt,
ze nie moge juz pracowac

Moi koledzy z pracy i przetozeni
nie rozumieli mojej choroby

Woydatki zwigzane z chorobg s3
dla mojego budzetu duzym obcigzeniem

Praca zawodowa byta moja pasja

68%

54%

50%

46%




Spetnienie w Zyciu spotecznym

Podobnie jak w przypadku zycia zawodowego,
choroba $rédmigzszowa ptuc wptywa réwniez ne-
gatywnie na kontakty chorych ze znajomymi
i przyjaciétmi. Relacje te zostaty ograniczone u bli-
sko 1/3 pacjentéw. Taka sama liczba chorych po-
wiedziata, ze spotkania ze znajomymi nie sprawiaja
im juz takiej przyjemnosci jak wczesniej, a 17% re-
spondentéw twierdzi, ze przez ciggte zmeczenie nie
ma sity utrzymywac kontaktow towarzyskich.

Objawami, ktére sprawiaja, ze chorzy nie czuja
sie komfortowo w relacjach spotecznych, sg przede
wszystkim kaszel i dusznos¢.

Odizolowanie sie czesci chorych, ograniczenie
spotkan ze znajomymi sprawiaja, ze czuja sie oni
osamotnieni. Jest to proces, ktory jednoczesnie
wptywa na emocje i zachowania chorego: wyco-
fanie sie z zycia spotecznego, brak relacji ze zna-
jomymi, poczucie wyizolowania i osamotnienia,
ostabienie kondycji psychiczne;j.

Odsetek chorych deklarujacych negatywny
wptyw SSc-ILD na swoje Zycie spoteczne
pokazano % chorych, n=74

Ze wzgledu na moja chorobe ostabity sie
moje kontakty towarzyskie

Kontakty ze znajomymi nie sprawiajg mi
juz tyle radosci, co przed choroba

Ze wzgledu na kaszel, czuje sie niekomfortowo
w kontaktach z nowopoznanymi osobami

Ze wzgledu na chorobe,
czuje sie gorszy od znajomych

Przez ciggte zmeczenie nie mam sity
spotkac sie ze znajomymi/przyjaciétmi

Kaszel, dusznosc¢ sprawiaja,
ze czuje sie niekomfortowo spotykajac sie
ze znajomymi/przyjaciétmi

Z uwagi na uciazliwe objawy choroby,
przestatem/am chodzi¢ do kina czy teatru

Czuje sie osamotniony/a

31%

30%

29%

29%

27%
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Niezaspokojone potrzeby w obszarze
ILD - komentarze ekspertow

Usprawnienie opieki nad pacjentami ze srédmigzszowymi choro-
bami ptuc wymaga pracy u podstaw. Zmiany powinny zaj$¢ na po-
ziomie systemowym, ale zadanie do odrobienia mamy takze my
- specjalisci.

Wyzwaniem systemowym jest organizacja kompleksowej, inter-
dyscyplinarnej opieki nad pacjentami. WeZmy za przyktad pacjentéw
ze $réodmigzszowa chorobg ptuc w przebiegu twardziny uktadowej.
Istnieje ogromna luka na drodze terapeutycznej pacjenta od reuma-
tologa do pulmonologa. Czesto chorzy ci trafiajg do nas juz na eta-
pie, kiedy potrzebuja przewlektej tlenoterapii. Jest to o wiele za p6z-
no. Choroba $rédmigzszowa powinna by¢ rozpoznawana znacznie
wczesniej i prawidtowo leczona. Rozwigzaniem tego problemu jest
stworzenie dedykowanych os$rodkéw referencyjnych. W mojej oce-
nie jest to dziatanie nie tylko absolutnie konieczne, ale takze rela-
tywnie proste do wdrozenia. W tym momencie istnieja w Polsce
23 centra choréb ptuc wraz z klinikami. Na ich bazie powinny po-
wstac osrodki referencyjne, w ktérych utworzone bytyby zespoty
interdyscyplinarne, mogace spojrzec i zaopiekowac sie chorymi na
wielu ptaszczyznach. Warto tez zwrdci¢ uwage na fakt, ze w dobie
COVID-19 coraz wiecej pacjentéw zwraca sie do lekarzy z proble-
mami ptucnymi. W os$rodkach referencyjnych specjalisci byliby
w stanie doktadnie zdiagnozowac¢ pacjenta, a tym samym chorzy
z powaznymi chorobami wtdknieniowymi nie gineliby nam wsréd
np. pacjentéw covidowych.

Waznymi elementami opieki kompleksowej, ktére w Polsce wyma-
gaja szybkiego usprawnienia, sg dostep do rehabilitacji pulmonolo-
gicznej (az 4 wojewoddztwa w ogdle nie posiadajg pulmonologicznej
rehabilitacji stacjonarnej, a ambulatoryjna nie istnieje), a takze do
tlenoterapii. W niektérych wojewdédztwach pacjenci czekajg bardzo
dtugo na przydziat koncentratora tlenu, natomiast dostep do prze-
nos$nego zrédta tlenu jest jeszcze bardzo ograniczony. Tymczasem
to wtasnie przenosne koncentratory tlenu pozwalajg pacjentom
z niewydolnoscia oddychania w miare sprawnie funkcjonowad w zy-
ciu spotecznym, rodzinnym oraz wptywajg na poprawe ich kondycji
psychicznej, co w ogdlnym procesie leczenia jest niezwykle wazne.

Wyzwaniem, ktére stoi przed nami, jako specjalistami, jest przy-
gotowanie oraz wyszkolenie kadry wchodzacej w sktad zespotow
interdyscyplinarnych, tak aby zaistniaty podstawy do utworzenia
osrodkoéw referencyjnych. Jest to zadanie, ktére musimy zrealizowac
w najblizszym czasie. Wierze, ze woéwczas bedziemy miec silne
podstawy do rozmowy z Ministerstwem Zdrowia na temat zmian
systemowych.
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Konsultant wojewddzki
w dziedzinie reumatologii

Podstawowa zasadg medycyny jest to, ze jako lekarze powinni$my
leczy¢ chorego, a nie chorobe. Nalezy przez to rozumied, ze do pacjen-
ta trzeba podejs¢ holistycznie, w tym wstuchac sie w to, co do nas
moéwi i jakie potrzeby zgtasza. Tylko w ten sposéb bedziemy mogli pet-
niej wptynac na poprawe komfortu jego zycia oraz je przedtuzyc.

W Polsce na twardzine uktadowa, w przebiegu ktérej moze rozwi-
nac sie srodmigzszowa choroba ptuc, choruje miedzy 5 a 7 tysiecy
0s0b. Jest to choroba rzadka, dlatego opieka nad chorymi prowadzo-
na powinna by¢ przez specjalistéw w dedykowanych temu osrodkach
referencyjnych. Zadaniem lekarza medycyny rodzinnej jest jedynie
wykrycie (wstepne ustalenie rozpoznania lub podejrzenia choroby)
i pokierowanie pacjenta do takiego osrodka. Nie chodzi bowiem
o to, aby lekarz POZ wiedziat wszystko o chorobach rzadkich. Jest
to po pierwsze niemozliwe, a po drugie - zupetnie niepotrzebne. Po-
winien on prawidtowo rozpoznac¢ informacje sygnatowe i wiedziec,
gdzie pacjenta skierowaé. W tym momencie brakuje nam wtasnie
takich osrodkow referencyjnych, ktére mogtyby kompleksowo zajac
sie leczeniem 0s6b z twardzing uktadowa i wspétistniejaca $rédmiaz-
szowga chorobg ptuc. Jest to potrzeba, ktéra wymaga zmiany syste-
mowej, natomiast warto pamietac o tym, ze w tym momencie mamy
23 centra leczenia choréb ptuc na terenie catego kraju, wspdétpracu-
jace ze specjalistami z r6znych dziedzin. Moze to by¢ punkt wyjscia
do utworzenia o$rodkéw referencyjnych.

Widze réwniez ogromnga potrzebe w zakresie edukacji, zaréwno
srodowiska medycznego, jak i spoteczenstwa. Reumatologia powin-
na by¢ wpisana w program nauczania lekarzy medycyny rodzinne;j.
Wazna role odgrywa takze edukacja w matych interdyscyplinarnych
zespotach, prowadzona przez specjalistow. Pamietajmy, ze mowimy
o chorobach rzadkich, wiec takich, z ktérymi lekarze nie spotykaja
sie na co dzien. W edukacji, prowadzonej w sposéb staty, moga by¢
przydatne systemy informacyjne dostepne dla lekarzy. Réwnie istot-
ne jest podnoszenie wiedzy spoteczenstwa. Twardzina uktadowa jest
chorobg, ktéra stygmatyzuje, mowi sie potocznie, ze pozbawia twa-
rzy. Nasi chorzy chcg jednak normalnie funkcjonowaé w spoteczen-
stwie, chodzi¢ do pracy, spotykac sie ze znajomymi, uczestniczy¢
w zyciu kulturalnym. Dlatego im wieksza bedzie swiadomos¢ ludzi
w zakresie choroby, tym mniej pacjenci beda czuli sie odizolowani
lub wykluczeni. Komfort psychiczny i wsparcie spoteczne sg ogrom-
nie waznymi elementami w catym procesie leczenia i opieki chorych
i nie mozna ich pomijac.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuacji i potrzeb



W opiece nad pacjentami ze $srédmigzszowa chorobg ptuc najpil-
niejsza potrzeba dotyczy rozwigzan systemowych. Brakuje nam na-
rzedzi do tego, aby méc kompleksowo zajgé sie pacjentem. Poczy-
najac od wydawatoby sie bardzo podstawowej kwestii, jaka jest czas,
ktéry mozemy poswieci¢ choremu w ramach opieki ambulatoryjnej,
ktory jest zdecydowanie za kroétki. Méwimy o chorobach trudnych,
nieuleczalnych. Chory potrzebuje wiedzy, informacji, wsparcia emo-
cjonalnego. Mimo najlepszych checi w trakcie 15 minut wizyty nie
jeste$my w stanie spokojnie odpowiedzie¢ na wszystkie pytania cho-
rego, wystuchac i zaproponowac rozwigzania nurtujgcych proble-
mow. Kompleksowa opieka polega rowniez na potgczeniu sit specja-
listdw réznych dziedzin, w tym psychologow, fizjoterapeutow.
Oczekiwanie na rehabilitacje pulmonologiczng jest bardzo dtugie,
a jest to jeden z niezwykle waznych elementéw terapii pacjentéw  Dr hab. n. med.
ze $rodmigzszowa chorobg ptuc, o czym nie powinno sie zapominac. Barbara

Jedng z najpiln'iejs‘zych ‘niezasp{okojony./ch potrlzeb,‘w,yma.géja‘ca Kuznar-Kaminska
natychmiastowej zmiany, jest moim zdaniem skrécenie Sciezki dia- o )
gnostycznej oraz czasu oczekiwania na badania. Pacjenci ze érod- if:f:g;'g:?'i"(’)'E?(;‘c')'g"i"i°"°'°g”'
migzszowa chorobg ptuc musza wykonywac regularnie badania czyn- Pulmonologicznej Szpitala
nosciowe i obrazowe. Tymczasem nawet z wypisanym skierowaniem Klinicznego Uniwersytetu
W trybie pilnym, czas oczekiwania na badanie jest niesatysfakcjonu- ~ Medveznego w Poznaniu
jacy. Przedtuza to proces wdrozenia lub modyfikacji terapii.

Obszar reumatologii, na tle innych obszaréw terapeutycznych, trak-
towany jest w naszym systemie ochrony zdrowia w duzej mierze po
macoszemu. Reumatologia nie istnieje w programie nauczania leka-
rzy rodzinnych, wszystkie choroby reumatyczne traktowane sg row-
nowaznie, a takimi nie sa. Nie ma odgérnie powotanych zespotéw
interdyscyplinarnych, opiekujacych sie pacjentami. Zmiany systemo-
we powinny nastgpic jak najszybciej. Ich wprowadzenie jednoczesnie
znacznie poprawi jakosc¢ zycia pacjentéw, a nam - lekarzom - pomo-
ze w opiece nad nimi.

Z czym konkretnie mamy najwieksze problemy i co powinno zostac
poprawione w najblizszym czasie? Pilng rzecza jest wypracowanie
szybkiej sciezki dla pacjentéw z zapalnymi chorobami reumatyczny-
mi, w tym z twardzing uktadowa. Lekarz POZ powinien mie¢ wiedze
Prof. dr hab. n. med. i narzedzia do tego, aby pokierowa¢ chorych wymagajacych pilnego
Brygida leczenia reumatologicznego do specjalisty w trybie przyspieszonym,
Kwiatkowska dzieki czemu chorzy nie bedg musieli czekac na wizyte przez wiele

dtugich miesiecy.
Kierownik Kliniki Wczesnego . . . . . . .
Zapalenia Stawow, Kolejna potrzeba jest stworzenie osrodkéw referencyjnych, gdzie

Zastepca Dyrektora pacjenci z chorobami reumatycznymi, w przebiegu ktérych rozwinety
ds. klinicznych Narodowego sie inne schorzenia, znajdg sie pod opieka zespotéw interdyscyplinar-
Instytutu Geriatrii, Reumatologii . s . Ly
i Rehabilitacji w Warszawie, nyc'h. Zespoty te powinny spotykéc sie regularnle, .opracow.ywac Fe

Konsultant krajowa rapie dopasowane do potrzeb pacjenta, a ich funkcjonowanie powin-
w dziedzinie reumatologii no by¢ finansowane przez NFZ. W tym momencie organizujemy takie

spotkania we wtasnym zakresie, wykorzystujac swoje znajomosci
i czas prywatny, aby jak najlepiej pomdc pacjentom. Brakuje nam réw-
niez pomocy dla nas samych oraz pacjentéw. Mam na mysli koniecz-
nos$¢ uwzglednienia w zespole osoby opiekujacej sie pacjentem - ko-
ordynatora. Osoba ta odpowiedzialna bedzie za umawianie terminéw
wizyt, przypominanie o nich, co w skomplikowanym dla pacjentéw
systemie ochrony zdrowia bedzie niewatpliwym utatwieniem.




Nacisk nalezy potozy¢ réwniez na edukacje pacjentéw. Nie chodyzi jed-
nak o to, aby potrafili z gtowy wymieni¢ symptomy danej choroby;, ale aby
byta jasna informacja, gdzie moga zdoby¢ wiedze na ten temat. Idac za
przyktadem Zachodu, uwazam, ze na stronie internetowej osrodkéw re-
ferencyjnych powinna znalez¢ sie zaktadka dla pacjentow, zawierajaca
objawy danych chordb, a takze tzw. next steps, ktére okresla, co pacjent
powinien zrobi¢ i gdzie sie zgtosi¢, jesli rozpozna je u siebie. Dziatanie to
zdecydowanie skrdci $ciezke diagnostyczng juz na samym poczatku.

Od lat mam kontakt z pacjentami chorujgcymi na twardzine, w tym
z takimi, u ktérych rozwineta sie srodmigzszowa choroba ptuc. Bardzo
doktadnie widze, jak pacjenci ci sg zagubieni w systemie. Czuja sie
odizolowani, brakuje im czesto podstawowych informacji i porady,
do kogo mogg sie zgtosi¢ po pomoc, np. psychologiczng czy w zakre-
sie rehabilitacji. Probujg wymieniac sie informacjami miedzy soba, ale
zdecydowanie brakuje miejsca, gdzie zgromadzona bytaby cata pod-
stawowa wiedza na temat twardziny uktadowej i mogacych rozwinaé
sie w jej efekcie chordb. W miejscu tym znajdowac powinny sie réw-
niez kontakty do osrodkéw, w ktérych mozna wykonywac cykliczne
badania diagnostyczne i w ktérych mozna uzyskac wsparcie w choro-
bie. Taki osrodek powinien znajdowac sie w kazdym wojewddztwie,
aby dojazd do niego byt w zasiegu mozliwosci kazdego z pacjentow.

Beata Kolejnym waznym aspektem i niezaspokojona potrzeba tych chorych

Lecinska

jest skrécenie czasu oczekiwania na wizyty lekarskie. Pacjenci nie tylko

bardzo dtugo czekaja na terminy badan diagnostycznych, na rehabilita-

Przewodniczaca Grupy
Chorych na Twardzine

cje, ale takze na wizyte u specjalisty. Twardzina jest chorobg nieprzewi-

przy Stowarzyszeniu dywalna, w przebiegu ktdérej moga nastapic¢ nagte zaostrzenia. Jesli

Pro Rheumate to sie stanie, pacjent powinien mie¢ mozliwo$¢ konsultacji lekarskiej
w trybie pilnym. Skrécenie zatem czasu oczekiwania na badania i wizy-
ty u lekarza jest elementem, ktéry wymaga szybkiego dziatania.

Pracujac od lat z chorymi na $Srédmiazszowe choroby ptuc widze, ze
w dalszym ciggu istnieje wiele obszarow wymagajacych usprawnienia.
Jedna z pilniejszych potrzeb jest rozwiniecie sieci osrodkéw referencyj-
nych, w ktérych pacjenci mieliby zapewnione kompleksowe, interdyscy-
plinarne leczenie. Sie¢ ta powinna obejmowac réwniez poradnie choréb
srédmiazszowych, ktére odcigzytyby szpitale. Pacjenci otrzymaliby moz-
liwos$¢ wykonywania w nich cyklicznych badan okreslajgcych stan zdro-
wia, bez koniecznosci hospitalizacji. Aby jednak to rozwigzanie sie spraw-
dzito, wszystkie procedury musza byc realnie wycenione.

To, co stanowi w tym momencie duzy problem, to dostep do wtasci-
wego leczenia. Terapia antyfibrotyczna powinna by¢ dostepna dla wszyst-
kich chorych z wtéknieniem ptuc, a decyzja o rozpoczeciu leczenia po-
winna leze¢ wytacznie po stronie lekarza i pacjenta. Analogicznie,
kontynuacja tej terapii powinna trwa¢ do momentu, kiedy to lekarz
i pacjent uznaja ja za skuteczna i dobrze tolerowana. Natomiast obecnie
ograniczaja nas niestety sztywne parametry czynnosciowe.

Nie mozna zapominac¢ réwniez o kwestii edukacji i Swiadomosci spo-
tecznej na temat srédmigzszowych choréb ptuc. Nasi pacjenci sg wciaz
niezauwazani przez system i spoteczeristwo. Tymczasem trzeba sobie
zdac sprawe z faktu, ze pacjenci z chorobami rzadkimi, w tym wypadku
z chorobami rzadkimi uktadu oddechowego, to tacznie duzy odsetek
wszystkich chorych. Nie mozemy pomijac ich probleméw i potrzeb.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuacji i potrzeb
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W $rédmigzszowych chorobach ptuc obecnie nie mamy terapii umozliwia-
jacej wyleczenie pacjentéw. Jednym z waznych elementéw opieki nad nimi,
o ktérym ciezko jest wspominaé, ale nie mozna go pomingd, jest opieka kon-
ca zycia. O ile dostep do opieki paliatywnej dla chorych na nowotwory mamy
juz bardzo dobry, o tyle ten rodzaj opieki dla pacjentéw z niewydolnoscig
oddychania jest jeszcze bardzo ograniczony. Jest to niezwykle trudny czas
dla chorego i jego rodziny, dlatego tez powinnismy zrobi¢ wszystko, aby
opieka paliatywna znalazta sie w ramach i kompetencjach osrodkéw referen-
cyjnych. Dzieki temu pacjent bedzie miat przede wszystkim dostep do naj-
lepszych rozwigzan z zakresu tlenoterapii oraz wsparcia psychologicznego.

Agnieszka’
Pilewska-Slaczko

Prezes Polskiego Towarzystwa
Wspierania Chorych

na ldiopatyczne Wtdknienie
Ptuc - IPF

Srédmiazszowe choroby ptuc to schorzenia rzadkie. Wiedza na ich
temat wérdd spoteczenstwa, ale takze lekarzy, nie jest wystarczajaca.
Podniesienie jej jest absolutnym priorytetem, aby sytuacja pacjentéw
ulegta poprawie. Tak wiec edukacja i jeszcze raz edukacja.

Oczywistym jest to, ze pacjent nie zdiagnozuije sie sam. Natomiast $wia-
domosc tego, z jakimi objawami wigze sie dane schorzenie, pozwoli lepiej
przygotowac sie do rozmowy z lekarzem i zwrdci¢ uwage na objawy, kté-
re by¢ moze wczesniej nie budzity jego podejrzen, a Swiadcza o rozwija-
jacej sie sSrédmigzszowej chorobie ptuc. Dzieki temu $ciezka do postawie-
nia prawidtowej diagnozy zostanie skrécona, a tym samym pacjent bedzie
mogt szybciej rozpoczac wtasciwe leczenie.

Edukacja w zakresie srédmigzszowych chordb ptuc powinna by¢ prowa-
dzona réwniez wérdd lekarzy podstawowej opieki zdrowotnej. To do nich
w pierwszej kolejnosci zgtasza sie pacjent z niepokojacymi objawami. Jako
prezes zarzadu Polskiego Towarzystwa Wspierania Chorych na IPF rozma-
wiam z wieloma pacjentami i ich historie zawsze wygladaja podobnie. Le-
karze POZ lecza naszych chorych na inne schorzenia, dopiero po czasie
kierujac ich na wtasciwa $ciezke diagnostyczna. Czasami mijaja miesigce,
zanim chory trafi do witasciwego specjalisty i wykona odpowiednie bada-
nia. Nalezy pamietad, ze pacjentami czesto sg osoby starsze, ktore w takich
sytuacjach czuja sie w obowigzujgcym systemie zagubione. Dlatego rola
lekarza POZ jest dla tych pacjentéw niezwykle wazna, aby w szybki sposob

zostali pokierowani na wtasciwg droge diagnostyczno-terapeutyczna.

Sprawna diagnostyka choréb srédmigzszowych ptuc stanowi jed-
no z najwiekszych wyzwan w opiece nad t3 grupa pacjentéw. Sg to
choroby rzadkie, ktérych rozpoznanie przysparza niekiedy proble-
moéw samym pulmonologom. Dodatkowo w procesie tym biorg udziat
rowniez lekarze innych specjalizacji, od pracy ktérych uzaleznione
jest to, jak szybko my - pulmonolodzy - bedziemy w stanie wtasci-
wie stwierdzi¢, z jakg chorobg mamy do czynienia. Mam tu na mysli
przede wszystkim patomorfologdéw czy radiologéw. Whikliwe i szcze-
gétowe opisy badan diagnostycznych moga znaczaco przyspieszy¢
wtasciwe rozpoznanie choroby i co za tym idzie pozwoli¢ wdrozy¢
odpowiednie leczenie. Z kolei zbyt pobiezna ocena albo wrecz bted-
na interpretacja, czesto bedaca wynikiem niedostatecznych infor-
macji klinicznych dostarczonych patomorfologowi, moze spowodo-
wadé postawienie btednego rozpoznania, co czesto skutkuje
nieoptymalnym leczeniem. Dlatego tak wazna jest edukacja specja-
listéw w obszarze chordéb rzadkich. Warto jednak podkresli¢, ze dia-
gnoza tych schorzen nie odbywa sie na poziomie POZ. Lekarze ro-
dzinni nie maja - i mieé nie musza - szczegdétowej wiedzy na ich temat,
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a takze dostepu do narzedzi pozwalajgcych na ich rozpoznanie. Ich
gtéwnym zadaniem jest okreslenie, jak pilna powinna by¢ interwen-
cja, do jakiego specjalisty skierowacd pacjenta i w jakim trybie.

Po rozpoznaniu choroby kluczowe jest, a mamy dalej z tym pro-
blem, kompleksowe zaopiekowanie sie pacjentem w osrodku refe-
rencyjnym. Poza dostepem do wtasciwych terapii, opieki zespotu
interdyscyplinarnego, opieki niefarmakologicznej, w tym rehabilitacji,
wsparcia psychologa, waznym elementem funkcjonowania takich
os$rodkéw powinien by¢ koordynator opieki. Pozwoli on odcigzy¢
lekarza, dajagc mu mozliwos¢ skupienia sie na leczeniu pacjenta, a pa-
cjentowi zapewni sprawne poruszanie sie po systemie.

Istniejg trzy obszary, ktére w mojej ocenie wymagaja szybkiego
usprawnienia, aby poprawi¢ opieke nad pacjentem ze $rédmigzszo-
wymi chorobami ptuc. Pierwszym z nich jest dostep do nowoczesnych
terapii, na ktére bardzo czekamy. Sg one Swiatetkiem w tunelu dla
naszych chorych.

Drugi obszar dotyczy holistycznego podejscia do pacjentéow. Wiele
0s0b, ktore zmagaja sie ze sSrédmigzszowymi chorobami ptuc to osoby
starsze, z wielochorobowoscia, wymagajace niestety wiekszej dozy
wsparcia, cierpliwosci, wyttumaczenia. Wstuchanie sie w gtos pacjen-
ta, dyskusja z nim i potraktowanie go w sposéb partnerski moze po-
moéc odpowiedzied lepiej na jego potrzeby. Zdajemy sobie jednak spra-
we, ze - wydawatoby sie - taka prosta zmiana, wymaga podejscia
systemowego, gdyz czesto problem w braku zrozumienia miedzy pa-

Violetta Zajk cjentem a lekarzem wynika z ograniczonego czasu, jaki ten drugi ma

i . na dang wizyte lekarska. Problem ten nie dotyczy jednak tylko obsza-
Prezes Ogélnopolskiego , . .
Stowarzyszenia Miodych ru terapeutycznego, nad ktérym sie teraz pochylamy, ale wszystkich.
z Zapalnymi Chorobami Tym bardziej wida¢, jak wazna jest zmiana w tym zakresie.

Tkanki tacznej

3majmy sie razem” Ostatnim elementem, ktéry z mojej perspektywy jest prioryteto-

wy, to wsparcie i edukacja lekarzy POZ. Objawy $srédmigzszowych
choréb ptuc moga by¢ niespecyficzne. Dodatkowo s3 to choroby
rzadkie, wiec lekarze podstawowej opieki zdrowotnej moga nie mie¢
doswiadczenia w ich rozpoznawaniu. Nalezatoby zatem stworzy¢
narzedzie, do ktérego lekarz moégtby siegnac w kazdej chwili i wspo-
moc sie w podjeciu decyzji, ktora sciezka terapeutyczng pokierowac
pacjenta. Patrzac realnie, nie ma bowiem ludzi, ktérzy posiadaliby
catg wiedze na temat wszystkich schorzen. Takie narzedzie nie tylko
pomogtoby w pracy lekarzom POZ, ale przede wszystkim pozwolito
na przyspieszenie catego procesu diagnostycznego chorych.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuacji i potrzeb




Rekomendacje w zakresie opieki
nad pacjentami ze srodmiazszowymi
chorobami ptuc. Obszary i kierunki zmian

Majac $wiadomos¢ istnienia wielu potrzeb wsréd
pacjentéw zyjacych ze srédmiazszowymi choroba-
mi ptuc, okreslone zostaty najpilniejsze zatozenia
i rekomendacje, ktérych realizacja moze przyczy-
ni¢ sie do realnej poprawy sytuacji polskich cho-
rych z ILD.

Edukacja

Z uwagi na rzadkos$¢ wystepowania $rédmigz-
szowych choréb ptuc, a przez to niedostateczng
wiedze na temat schorzen z tej grupy, m.in. $rod-
migzszowej choroby ptuc w przebiegu twardziny
uktadowej (SSc-ILD), postepujacej choroby $réd-
migzszowej ptuc z witdknieniem (PF-ILD) oraz idio-
patycznego wtdknienia ptuc (ILD), zasadne
i konieczne wydaje sie wdrozenie dziatan eduka-
cyjnych dotyczacych przede wszystkim objawéw
choroby, zasad jej rozpoznawania i leczenia. Klu-
czowe jest uwzglednienie jako odbiorcéw tych tre-
$ci zarébwno catego spoteczenstwa, w tym pacjen-
téw, jak i Srodowiska medycznego.

Edukacja srodowiska medycznego

Waznym elementem budowania $wiadomosci na
temat istnienia choroby oraz jej objawdéw, umozli-
wiajacych jej rozpoznanie, jest edukacja lekarzy
podstawowej opieki zdrowotnej, ktérzy jako
pierwsi konsultujg pacjentow zgtaszajacych sie
z dolegliwosciami wskazujgcymi na chorobe ptuc.
Istotne jest wskazanie cech charakterystycznych
schorzenia, ktérych swiadomosé, w przypadku ich
wystepowania, pozwoli lekarzowi POZ odpowied-
nio szybko skierowac pacjenta na $ciezke diagno-
styczna, a takze do pulmonologa. Specjalisci cho-
réb ptuc, a takze reumatolodzy, radiolodzy,
patomorfolodzy, kardiolodzy i dermatolodzy
to kolejne grupy specjalistéw, ktorych edukacja
w zakresie rzadkich choréb ptuc ma ogromne
znaczenie w kontekscie efektywnej opieki nad
pacjentami.

Istnieje wiele sposobow, ktorych wykorzystanie
w efektywny sposdb moze poméc budowac $wia-
domos¢ wystepowania ILD. S3 to m.in.:

e Szkolenia - edukacja klinicystéw réznych spe-
cjalnosci, prowadzona i zarzadzana przez to-
warzystwa naukowe, przy wsparciu konsul-
tantow wojewaodzkich.

e Obowiazkowa edukacja - dazenie do wtaczenia
do programu szkolenia, poprzez Centrum Me-
dyczne Ksztatcenia Podyplomowego, obowigz-
kowego wyktadu prezentujacego ,stany nagte w
reumatologii”, aby wskaza¢ mozliwe rozpoznania
przy wystgpieniu potaczenia danych objawow.

e Zespoty interdyscyplinarne - utworzenie matych
formalnych grup naukowo-klinicznych ztozonych
z lekarzy réznych specjalnosci w osrodkach me-
dycznych, celem wzajemnej edukacji poprzez
mozliwos¢ konsultacji danych przypadkéw.

e Edukacja pielegniarek, rejestratorek i koor-
dynatoréw POZ - budowanie $wiadomosci
na temat znaczacych objawow, ktérych znajo-
mos$¢ umozliwi priorytetowe traktowanie
danych przypadkéw.

o Propagowanie $ciezek klinicznych - opraco-
wanie dla lekarzy podstawowej opieki zdrowot-
nej standardow kierowania pacjentéw na dalsza
diagnostyke oraz do lekarzy specjalistow, w tym
pulmonologéw.

Edukacja spoteczenstwa i pacjentow

Szerzenie wiedzy na temat srédmiazszowych cho-
rob ptuc, a w szczegdlnosci ich objawdw, nastepstw
i znaczenia spotecznego powinno by¢ skierowane do
ogobtu spoteczenstwa, przy wykorzystaniu kampanii
edukacyjnych oraz materiatéw informacyjnych do-
stepnych w mediach, internecie, a takze w osrodkach
medycznych, np. przychodniach. Istotna jest takze
dbatos¢ o wiedze wsrdd osdb juz chorujgcych i zapew-
nienie pacjentom przydatnych informacji, m.in.
z zakresu zycia z chorobami rzadkimi ptuc, monitoro-
wania choroby (dzienniczek leczenia) czy odpowied-
niego przygotowania sie do wizyt lekarskich, a takze
wiasciwego wspotdziatania z zespotem ich leczacym
- usprawniajacych caty proces terapeutyczny.




Diagnostyka

Leczenie

Pierwszym krokiem efektywnej opieki nad
pacjentem jest wtasciwa i szybka diagnoza, ktéra
umozliwia wejscie na $ciezke leczenia i zastosowa-
nie wybranych terapii podnoszacych jakos$¢ zycia
pacjentéw ze $Srédmigzszowymi chorobami ptuc.

Szybka i kompleksowa opieka nad pacjentem

Okreslono kilka elementdéw, ktérych wdrozenie
na poziomie systemowym, moze przyspieszy¢ roz-
poznanie choroby oraz przyczyni¢ sie do stworze-
nia pozadanego, holistycznego podejscia do opie-
ki nad pacjentami.

Niezbedne jest stworzenie osrodkéw referen-
cyjnych, zapewniajgcych kompleksowg opieke
nad pacjentami, w oparciu o istniejgce obecnie
23 osrodki leczenia choréb ptuc, dysponujgce wy-
specjalizowang kadrg lekarska, mozliwosciami dia-
gnostycznymi i terapeutycznymi. Wspétpraca mie-
dzy osrodkami i pracujgcymi w nich zespotami
koordynacyjnymi oraz wtasciwa wycena $wiadczen
medycznych w tym zakresie przez Narodowy Fun-
dusz Zdrowia zapewnityby efektywna i komplek-
sowg opieke nad osobami ze srédmigzszowymi
chorobami ptuc. Wdrozenie danego rozwiazania po-
winno by¢ poprzedzone wypracowaniem programu
i wspolnych standardéw leczenia oraz utworze-
niem listy osrodkéw referencyjnych przy wspot-
pracy specjalistow, w tym konsultantéw krajowych
ds. chordéb ptuc i reumatologii oraz towarzystw
naukowych z ww. obszaréw, a nastepnie przedsta-
wione Ministerstwu Zdrowia. Rozwigzanie to
pozwoli réwniez na szkolenie lekarzy réznych spe-
cjalnosci w kontekscie prowadzenia wspdlnej, sko-
ordynowanej opieki nad pacjentami. Kluczowym
jest rowniez wprowadzenie w o$rodkach referen-
cyjnych koordynatoréw leczenia na bazie spraw-
dzonych procedur onkologicznych.

owiednio wczesnie
stawiona diagnoza
pozwala na wtgczenie
wiasciwej terapii

Odpowiednio wczesnie postawiona diagnoza
pozwala na wtgczenie wtasciwej terapii, umozli-
wiajacej zatrzymanie postepu choroby oraz popra-
we jakos$ci zycia u czesci chorych, co ma kluczowe
znaczenie w przypadku oséb zmagajacych sie
z roznymi dolegliwosciami wynikajacymi ze $rod-
migzszowych choréb ptuc.

Dostep do leczenia - nowoczesne terapie,
tlenoterapia, rehabilitacja

Niezbedny w procesie leczenia pacjentow ze
$rédmigzszowymi chorobami ptuc z postepujacym
witdknieniem jest dostep i mozliwos$¢ zastosowania
nowoczesnych terapii, ktére przynosza korzysci
z punktu widzenia klinicznego, a takze spoteczno-
ekonomicznego. Dzieki nim pacjenci mogg pozo-
sta¢ dtuzej aktywni i zdolni do wykonywania pra-
cy zawodowej, ograniczona zostaje liczba oséb
przebywajacych na zwolnieniu lekarskim czy prze-
chodzacych na rente oraz chorych wymagajacych
pomocy ze strony osob trzecich (m.in. rodziny).

Korzystne w terapii pacjentéw leczonych zgod-
nie z programem lekowym bedzie stworzenie za-
pisu, na mocy ktérego leczenie pacjentéw bedzie
realizowane zgodnie z sukcesywnie aktualizowa-
nymi rekomendacjami, co pozwoli na poszerzenie
i optymalizacje mozliwosci zastosowania terapii.
Dzieki szansie realistycznej modyfikacji zalecen
przez ekspertéw-klinicystow, wykonalne staje sie
rozszerzenie wskazan lub grupy chorych objetych
leczeniem, tak aby wszyscy pacjenci otrzymali wta-
sciwe leczenie.

Istotnym elementem procesu leczenia jest takze
domowa terapia tlenem. W Polsce istnieje 110
osrodkéw Domowego Leczenia Tlenem, z ktérych
korzystaja réwniez pacjenci ze srédmigzszowymi
chorobami ptuc. Dostep do tych placéwek jest jed-
nak wcigz niewystarczajacy i wymaga zwiekszenia.
Wartym rozwazenia jest rowniez zapewnienie
pacjentom na etapie ciezkiej niewydolnosci od-
dychania przenosnych zrdédet (koncentratoréw)
tlenu, co umozliwia im zycie i funkcjonowanie poza
domem.

Waznym wskazaniem jest takze zapewnienie
dostepu do rehabilitacji o szerokim spektrum
- rozszerzenie stacjonarnej opieki, w tym stwo-
rzenie punktéw rehabilitacyjnych we wszystkich
wojewoddztwach, a takze utworzenie dodatkowe;j,
mniej kosztownej, ambulatoryjnej rehabilitacji pul-
monologicznej, dotychczas nieistniejgcej w Polsce.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuacji i potrzeb



Korzystnym rozwigzaniem moze byc¢ réwniez za-
stosowanie telerehabilitacji w formie zdalnej, kto-
ra umozliwitaby kontrole prawidtowego przebiegu
rehabilitacji pacjentéw w ich miejscu zamieszkania.

Polski konsensus dot. leczenia ILD

Pomocne w zakresie promocji i stosowania wta-
$ciwych, nowoczesnych terapii sg takze polskie
wytyczne, takie jak opracowane przez Polskie To-
warzystwo Choréb Ptuc, na bazie najnowszej me-
todologii (z uwzglednieniem jakosci dowodow na-
ukowych oraz opinii ekspertow), rekomendacje
diagnostyki i leczenia idiopatycznego wtdknienia
ptuc (IPF). Obecnie tworzone przez specjalistéw
choréb ptuc oraz reumatologow s3 takze polskie
rekomendacje leczenia choréb sré6dmiazszowych
przebiegajacych z wtéknieniem o fenotypie po-
stepujacym (PF-ILD) - innych niz idiopatyczne
widknienie ptuc. Dokument uwzglednia¢ bedzie
moment od poczatku ustalenia wstepnego rozpo-
znania az do zastosowania i wprowadzenia wtasci-
wej, kompleksowej terapii oraz wskazywac na za-

sady dotyczace zastosowania lekéw w leczeniu
ILD. Wskazany zostanie takze konieczny udziat
zespotéw interdyscyplinarnych w catym procesie
diagnostyczno-terapeutycznym, w ramach lecze-
nia prowadzonego w osrodkach referencyjnych.
Oficjalne publikacje beda stanowity Zrédto rzetel-
nej wiedzy nie tylko dla przedstawicieli Srodowiska
medycznego, zaangazowanych w opieke nad pacjen-
tami ze $Srodmigzszowymi chorobami ptuc, ale takze
dla interesariuszy systemu. Wazne staje sie takze
uznanie zalece w ramach obowigzujacych standar-
dow, za sprawg oceny i obwieszczenia opracowanych
rekomendacji przez Ministerstwo Zdrowia.

Szybka $ciezka leczenia dla pacjenta

Rozwigzaniem pomocnym w usprawnieniu pro-
cesu leczenia moze by¢ utworzenie szybkiej sciezki
leczenia dla pacjenta na wzér karty DILO, uwzgled-
niajgcej poza hospitalizacjami takze wizyty ambu-
latoryjne. Stworzenie i funkcjonowanie szybkiej
$ciezki utatwitoby takze stworzenie wspomnianych
wczesniej osrodkéw referencyjnych.




Opieka dodatkowa

Efektywna terapia pacjentéw, prowadzona przy
udziale przedstawicieli r6znych specjalizacji
medycznych, powinna by¢ uzupetniona o dodat-
kowe opcje opieki, dajgce w potaczeniu szanse na
zwiekszenie jako$ci zycia chorych w aspekcie ich
funkcjonowania w rodzinie i spoteczenstwie,
a prawdopodobnie takze na wydtuzenie przezycia.

Leczenie wspomagajace

Konieczne jest zapewnienie pacjentom finan-
sowania i stworzenie zasad organizacyjnych juz
na poczatkowych etapach leczenia, umozliwiaja-
cych dostep do specjalistow z zakresu psycholo-
gii oraz rehabilitacji. Wsparcie dotyczace samo-
poczucia pacjentéw, zaréwno psychicznego, jak
i fizycznego, ma takze realne przetozenie na efek-
ty terapeutyczne. Pacjenci, ktérych choroba od-
dziatuje na organizm w wielu obszarach majacych
duze znaczenie w codziennym funkcjonowaniu,

wymagaja pomocy takze ze strony m.in. dietety-
kéw, seksuologdéw czy kosmetologdéw. Dodatkowa
opieka w tym zakresie moze utatwic¢ prowadzenie
mozliwie satysfakcjonujgcego zycia z minimalng
ilodcig ograniczen wynikajgcych z przewlektej
choroby.

Opieka paliatywna

Z uwagi na brak mozliwosci zahamowania i wy-
leczenia $Srédmiazszowych choréb ptuc pacjent do
konca zycia powinien mie¢ zapewniong mozliwos¢
domowego leczenia tlenem. Dla zwiekszenia efek-
tywnosci tego rozwigzania i zadbania o komfort
osoby w terminalnym stadium choroby - o$rodki
Swiadczace tego typu terapie, tj. osrodki Domo-
wego Leczenia Tlenem, powinny rozbudowac
swoje kompetencje i rozszerzy¢ dziatalnosé takze
o opieke paliatywna. Dzieki temu pacjent nie be-
dzie zmuszony zmienia¢ osrodka leczenia, mogac
kontynuowac terapie w znanym miejscu, a takze
otrzymac niezbedne wsparcie, w tym psycholo-
giczne, wchodzace w sktad tego typu opieki.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuaciji i potrzeb




REKOMENDACIJE INTERDYSCYPLINARNEJ RADY NAUKOWEJ
DS. SRODMIAZSZOWYCH CHOROB PLUC

Edukacja srodowiska medycznego oraz spoteczenstwa
i pacjentow w zakresie objawodw $rédmigzszowych choréb ptuc
oraz zasad postepowania diagnostyczno-terapeutycznego

Stworzenie o$rodkéw referencyjnych wraz z interdyscyplinarnymi
zespotami lekarzy w kazdym wojewddztwie z odpowiednim
zapleczem diagnostyczno-terapeutycznym dla chorych

na srodmiazszowa chorobe ptuc

Zapewnienie dostepu do nowoczesnych terapii

Ustanowienie mozliwosci leczenia w oparciu
o rekomendacje ekspertéw

Rozszerzenie i stworzenie szerokiego dostepu
do rehabilitacji oraz tlenoterapii dla chorych

Opracowanie polskich rekomendacji dot. leczenia Srédmiazszowe;j
choroby ptuc i wytycznych dot. diagnostyki i leczenia postepujgcego
wtdknienia w przebiegu srodmigzszowych chordéb ptuc, innych

niz IPF oraz przyjecie ich wraz z wytycznymi dot. leczenia IPF

przez Ministerstwo Zdrowia jako obowigzujacych standardéw

Utworzenie szybkiej sciezki leczenia dla pacjentéw

Zapewnienie pacjentom dodatkowego wsparcia specjalistycznego
z obszaréw m.in. psychologii, fizjoterapii czy dietetyki,
a takze opieki paliatywne;j




Podsumowanie

Srédmiazszowe choroby ptuc s chorobami rzad-
kimi, nieznanymi spoteczenstwu i czesto zapomi-
nanymi przez system ochrony zdrowia. Ujawniaja
sie jako nieswoiste objawy i zmiany, co wptywa na
ich pdzne rozpoznanie, a to z kolei odktada w cza-
sie moment rozpoczecia wtasciwej terapii. Jak po-
kazat raport, wczesna diagnoza to tylko jedna
z biatych plam na mapie potrzeb chorych. Jest ich
znacznie wiecej, a prace nad ich rozpoznaniem
i wyeliminowaniem nalezy rozpoczac jak najszyb-
ciej, aby zapewni¢ pacjentom niezbedng, wtasciwa
pomoc i opieke.

Podniesienie jakosci zycia oséb chorujgcych na
$rédmigzszowe choroby ptuc musi odbywac sie
rownolegle na kilku poziomach. Tak samo wazne
sg zarowno $Swiadomosc¢ spoteczna w zakresie
objawow ILD i zgtaszanie sie do lekarza w przy-
padku zaobserwowania niepokojgcych objawow,
zbudowanie systemu pozwalajgcego na szybka
diagnostyke i sprawng opieke zespotu interdyscy-
plinarnego nad pacjentem, jak i dostep do nowo-
czesnych terapii.

Okreslone w niniejszym raporcie rekomendacje
zmian wymagaja zaangazowania zaréwno $rodo-
wiska medycznego, interesariuszy, jak i samych
chorych. Tylko wspdlne, wieloptaszczyznowe dzia-
tania pozwolg zmieni¢ sytuacje obecnych i przy-
sztych pacjentow. Rekomendacje przygotowane
przez autoréw raportu sa poczatkiem drogi, dzia-
taniami, ktére powinny zosta¢ wdrozone w okresie
najblizszych 12-24 miesiecy. Dopiero one pozwo-
I3 na stworzenie odpowiedniej podstawy, na ktérej
mozna bedzie budowad sprawny system opieki nad
chorym na ILD.

Srédmiazszowe choroby ptuc (ILD): analiza sytuacji i potrzeb



O In,terdyscyplinarnej Radzie Naukowej
ds. Srodmiazszowych Choraéb Ptuc

Interdyscyplinarna Rada Naukowa ds. Srédmiaz-
szowych Choréb Ptuc powstata z inicjatywy $rodo-
wiska medycznego zaangazowanego w leczenie
pacjentow z ILD. Jej celem jest rozpoznanie najwaz-
niejszych, niezaspokojonych potrzeb pacjentéw oraz
klinicystéw z tego obszaru, w tym wypracowanie

W sktad Rady Naukowej wchodza:

kluczowych postulatéw oraz dazenie do ich wdro-
zenia, aby poprawic sytuacje pacjentéw ze $réd-
migzszowymi chorobami ptuc i podniesc¢ jakos¢ ich
zycia. Rada Naukowa sktada sie ze znamienitych
specjalistow - pulmonologdéw i reumatologoéw,
a takze przedstawicieli stowarzyszen pacjentéw.

Dr n. med.

Matgorzata Czajkowska-Malinowska
Koordynator Oddziatu Choréb Ptuc

i Niewydolnosci Oddychania z Pododdziatem
NWM i Pododdziatem Zaburzern Oddychania
w Czasie Snu Kujawsko-Pomorskiego Centrum
Pulmonologii w Bydgoszczy, Prezes Polskiego
Towarzystwa Chordéb Ptuc

Prof. dr hab. n. med.

Eugeniusz J. Kucharz
Konsultant wojewdédzki w dziedzinie
reumatologii, Katowice

Dr hab. n. med.

Barbara Kuznar-Kaminska

Katedra i Klinika Pulmonologii, Alergologii

i Onkologii Pulmonologicznej Szpitala Klinicznego
Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu

Prof. dr hab. n. med.
Brygida Kwiatkowska

Kierownik Kliniki Wczesnego Zapalenia Stawow,
Zastepca Dyrektora ds. klinicznych Narodowego
Instytutu Geriatrii, Reumatologii i Rehabilitacji
w Warszawie, Konsultant krajowa w dziedzinie
reumatologii

Dr n. med.

Katarzyna Lewandowska

| Klinika Choréb Ptuc Instytutu Gruzlicy

i Choréb Ptuc w Warszawie, Zastepca Prezesa
Polskiego Towarzystwa Wspierania Chorych
na ldiopatyczne Wtdknienie Ptuc - IPF

Prof. dr hab. n. med.

Wojciech Piotrowski

Kierownik Kliniki Pneumonologii Il Katedra
Choréb Wewnetrznych Uniwersytetu
Medycznego w todzi

Przedstawiciele organizacji pacjentow:

Beata Lecinska
Przewodniczaca Grupy Chorych na Twardzine
przy Stowarzyszeniu Pro Rheumate

Agnieszka Pilewska-Slaczko
Prezes Polskiego Towarzystwa Wspierania
Chorych na ldiopatyczne Wtdknienie Ptuc - IPF

Violetta Zajk

Prezes Ogélnopolskiego Stowarzyszenia
Mtodych z Zapalnymi Chorobami Tkanki £acznej
,3majmy sie razem”
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Kampania , Ptuca Polski”

Kampania ,Ptuca Polski” ma na celu podnoszenie Swiadomosci spo-
teczenstwa na temat choréb ptuc, przede wszystkim srédmigzszo-
wych choréb ptuc (ILD), w tym srodmiazszowej choroby ptuc
w przebiegu twardziny uktadowej (SSc-ILD), idiopatycznego widk-
nienia ptuc (IPF), a takze przewlektej obturacyjnej choroby ptuc
(POChP). Waznym elementem realizowanych dziatan jest zwrdcenie
uwagi szerokiej opinii publicznej, w tym spoteczenstwa, srodowiska
pacjentéw oraz medycznego i interesariuszy, na zagrozenia, ryzyko
i konsekwencje, jakie niosg za sobg dane schorzenia. W $lad za eks-
pertami podkreslana jest istota wczesnego rozpoznania choréb,
bedacego warunkiem szybkiego podjecia terapii.

Patronami Kampanii ,,Ptuca Polski” sa:
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