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Przedmowa

Ten poradnik napisano, aby pomoéc chorym na mukowiscydozg i ich
rodzinom zrozumie¢ t¢ chorobg i problemy z nig zwigzane. Broszura ta jest
czgécig ogodlnoeuropejskiego przedwsigwzigeia podjetego przez European
Concerted Action for Cystic Fibrosis i zostata przettumaczona na wiele
jezykow i rozpowszechniona w wielu krajach. Zostata ona przygotowana
wspolnie przez Swiatowg Organizacj¢ Zdrowia (WHO) oraz
Migdzynarodowe Towarzystwo Mukowiscydozy [ICF(M)A].

Jezeli po lekturze tej broszury nasuwaja si¢ Panstwu jakiekolwiek pytania,
koniecznie przedyskutujcie je z lekarzem. Na koncu poradnika podano
adresy instytucji i organizacji, ktorych znajomo$¢ moze okazac si¢ dla
Panstwa przydatna.

E.Dequeker, J.J.Cassiman — EU CF-network
Department of Human Genetics

University of Leuven, Belgium
www.cfnetwork.be
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Co to jest mukowiscydoza?

Mukowiscydoza (w skrocie CF, od angielskiej nazwy tej choroby Cystic
Fibrosis) jest chorobg czgsta. W wigkszosci populacji europejskich
przecigtnie jedno na 2.500 rodzacych si¢ dzieci jest chore na
mukowiscydozg. Oznacza to, ze na kazde 10.000 dzieci urodzonych w
ciggu roku, czworo ma mukowiscydozg.

Mukowiscydoza jest chorobg genetyczng. Oznacza to, ze dziecko rodzi si¢
Z nig, a nie nabywa jej w p6zniejszym zyciu. Mukowiscydozy nie mozna
"ztapac" tak jak choroby zakazZnej, ani zarazic si¢ nig od innego dziecka.
Na mukowiscydozg chorujg zarowno chtopey jak i dziewczgta. Poniewaz
z mukowiscydozg dziecko juz si¢ rodzi, okresla si¢ ja mianem choroby
wrodzonej lub dziedzicznej. Dziecko chore zawsze dziedziczy dwa geny
powodujace CF, jeden od swej matki, drugi od ojca. Oboje rodzice
okreslani sg jako "nosiciele" genu, gdyz kazde z nich ma tylko po jednej
kopii genu CF. Dziecko chore na mukowiscydoz¢ moze urodzi¢ si¢
tylko wtedy, gdy oboje jego rodzice sa nosicielami genu CF.

Choroba objawia si¢ w r6znorodny sposob, a poszczeg6lni chorzy
czgsto bardzo roznig si¢ migdzy sobg pod wzglgdem cigzkosci jej
przebiegu. Mukowiscydoza dotyka wielu uktadow i narzadow -

najwigcej problemow sprawiajg zmiany chorobowe ptuc, jelit,

watroby i trzustki. Niektorzy pacjenci maja wigcej ktopotow z
ptucami, inni z uktadem pokarmowym; kazdy pacjent choruje

inaczej. Mukowiscydoza nie wptywa na obnizenie

inteligencji dziecka. Jak dotad mukowiscydoza jest chorobg
nieuleczalna.



Co dzieje si¢ w uktadzie
oddechowym chorego na CF?

Wydzielina (plwocina) produkowana w ptucach osoby
zdrowej jest ptynna, natomiast wydzielina produkowana
w plucach chorego na CF jest gesta i lepka.

Klejac si¢ do drog oddechowych, powoduje
zablokowanie przewodow o mniejszym przekroju.

Jezeli wydzielina pozostaje w drogach oddechowych,
czopuje te o najmniejszym przekroju, stajac si¢
doskonatg pozywka dla bakterii.

Wtasnie dlatego tak istotne jest oczyszczanie drog
oddechowych poprzez fizjoterapig.

Rycina 2

Trzustka zaczopowana
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Co dzieje si¢ z trzustka?

Trzustka to organ bardzo istotny dla trawienia pokarmu, produkujacy liczne substancje zwane
enzymami, ktore umozliwiaja strawienie zjedzonego pokarmu. Kiedy pokarm zostaje strawiony, w
jelitach nastgpuje proces wchtaniania. U wigkszosci chorych na mukowiscydozg przewody
wyprowadzajace trzustki rowniez zostajq zablokowane przez gesty sok trzustkowy. W rezultacie
enzymy trawienne nie mogg dotrze¢ do pokarmu w jelitach i skutkiem tego nie zostaje on strawiony.
Kiedy pokarm nie jest whasciwie trawiony, nie moze zosta¢ wchtonigty przez organizm i duza jego
czg$¢ zostaje wydalona z katem.

Mozna powiedzie¢, ze trzustka umozliwia trawienie pokarmu, ktory nastgpnie jest wchianiany
przez organizm. Bez tego dziecko nie moze rosna¢ i prawidtowo si¢ rozwija¢. U chorych na
mukowiscydozg trzustka nie spetnia prawidtowo swego zadania.

Kiedy dziecko chore na CF nie jest whasciwie leczone, jego stolec jest obfity i brzydko pachnie z
powodu obecnos$ci w nim resztek niestrawionego pokarmu: zawiera widoczne kropelki ttuszczu i
ptywa na wodzie; jest trudny do sprania z pieluszek, a jego kolor czgsto jest jasniejszy niz stolca
normalnego. Dziecko moze mie¢ biegunkg lub luZne stolce oraz wzdgty i bolesny brzuch z powodu
duzej ilosci niestrawionego pokarmu zalegajacego w jelitach. Czasami pojawia¢ si¢ mogg zaparcia,
a nawet dojs¢ moze do zablokowania jelita.



Kiedy podejrzewa¢ mukowiscydozg? Rycina 3

Objawy mukowiscydozy moga pojawiac si¢ na kazdym etapie rozwoju

dziecka, ale z reguty zwracaja uwage w ciggu pierwszych dwoch lat

zycia. ojciec nosiciel matka nosicielka

O mukowiscydozie nalezy pomysle¢, jezeli u dziecka obserwuje sig:

e czgsty kaszel z odkrztuszaniem gestej wydzieliny
e czgste zapalenia ptuc i/lub oskrzeli

¢ staby wzrost i/lub niska mas¢ ciata, pomimo normalnego (albo nawet
zwigkszonego) apetytu

¢ nieprawidtowe stolce

¢ zablokowanie jelita u noworodka. Inng charakterystyczng cecha dzieci
chorych na CF jest ich bardzo stony pot. Pot zawsze jest stony, jednakze
pot chorego na mukowiscydozg jest stony szczegolnie. Czasami rodzice
zauwazajg to catujac dziecko, czasami na skorze dziecka mogg nawet
by¢ widoczne krysztatki soli. [ ‘ ‘ ‘

dziecko chore na
CF

Badanie pozwalajace na sprawdzenie, czy dziecko ma mukowiscydozg dziecko zdrowe dziecko nosiciel  dziecko nosiciel
zwane jest "proba potowa", a wykrywa ono nadmierng ilos¢ soli w pocie.

Jak dziedziczy si¢ mukowiscydoza?

Od naszych rodzicow i dziadkow (czyli naszych przodkow) dziedziczymy
wiele roznorodnych cech, takich jak wzrost, kolor oczu czy kolor wtosow
oraz wiele innych cech charakterystycznych, ktore powoduja, ze
wygladamy tak, a nie inaczej.
Jednak niestety, czasami od naszych przodkow odziedziczy¢ mozemy
réwniez chorobg - i tak wtasnie jest w przypadku mukowiscydozy.
Dziecko bgdzie chore na mukowiscydozg, jezeli odziedziczy dwie kopie
uszkodzonego genu CF - po jednej kopii od kazdego ze swych rodzicow.
Taki sposob dziedziczenia nazywamy "autosomalnym recesywnym" I
25% 50% 25%

Na rycinie 3 przedstawiamy parg rodzicow i ich potomstwo:



Rodzice dzieci chorych na CF sg zawsze zdrowi, chociaz kazdy z nich
posiada jeden gen normalny oraz jeden gen powodujacy CF. Z
okreslonym prawdopodobienswem mogg przekaza¢ gen CF swojemu
potomstwu.

¢ oboje rodzice musza mie¢ gen CF, zeby ktorekolwiek z ich dzieci byto
chore na mukowiscydozg.

* Dziecko bgdzie chore na mukowiscydozg tylko wtedy, jezeli
odziedziczy dwa geny CF, po jednym od kazdego z rodzicow.

e Jezeli dziecko odziedziczy jeden gen CF od jednego z rodzicow, a
normalny gen od drugiego z nich, samo nie bgdzie chore na
mukowiscydozg, tylko bgdzie "nosicielem", tak jak jego rodzice.

W populacjach europejskich, przecigtnie 1 na 25 0sob jest nosicielem
genu CF. Dlatego mukowiscydoza wystgpuje u jednego na 2.500
noworodkow. Poszczegodlne populacje roznig si¢ doktadng czgstoscia
wystgpowania mukowiscydozy i nosicielstwa genu CF.

W rodzinie gdzie oboje rodzice maja po jednym genie CF, statystycznie
jedno na czworo ich potomstwa moze by¢ chore na mukowiscydozg.
Okresla si¢ to mianem zdarzenia losowego.

¢ Jezeli rodzice maja juz jedno lub wigcej dzieci z CF, wcale nie
oznacza to, ze juz nie moga mie¢ oni wigcej dzieci chorych na
mukowiscydozg.

Dziedziczenie mukowiscydozy jest jak losowanie na $lepo z czterech kul:

trzech biatych i jednej czarnej. Przy kolejnych losowaniach mozna

wyciagng¢ rozne kule, ale rowniez mozna kilka razy z rzgdu wyciggnac

t¢ samg - takze czarng - kulg.

Moze wige zdarzy¢ si¢ roOwniez tak, ze rodzice, ktorzy oboje sa

nosicielami, mogg mie¢ wiele dzieci i zadne z nich nie bgdzie chore na

mukowiscydozg.

Aktualnie dostgpny jest test genetyczny, ktory pozwala na wykrycie
wigkszosci najczgstszych zmian w genie CF powodujacych chorobg i
zidentyfikowanie wigkszosci nosicieli CF. Badanie mozna wykona¢
pobierajac niewielka ilo$¢ krwi lub wymaz z policzka (uzyskujemy ja
pocierajac mata szczoteczka po wewngtrznej stronie policzka). Badanie
genetyczne moze by¢ rowniez wykonane jako badanie prenatalne
(przedurodzeniowe) na podstawie badania ptynu owodniowego lub
kosmowki. Doktadnos¢ interpretacji badania zalezy od pewnosci, czy
osoba badana jest prawdziwym biologicznym ojcem nienarodzonego
dziecka.

Mie¢ dziecko chore na mukowiscydozg ...
1 akceptowac dziecko chore na mukowiscydozg

Fakt, ze w rodzinie urodzito si¢ dziecko chore na CF nie jest niczyja
wing. Jest to bolesne i smutne, ale nikogo nie mozna za to winic¢.

Ani wy, ani wasze dziecko, ani nikt z rodziny nie powinien czu¢ si¢
gorszy czy winny w zwigzku z faktem zaistnienia choroby. Bez wzglgdu
na uczucia gniewu czy frustracji, musicie pogodzi¢ si¢ z tym faktem i
nauczy¢ si¢ z nim zy¢. Wszyscy nosimy jakie§ nieprawidfowe geny, a
rodzice dziecka chorego na mukowiscydoz¢ mieli akurat pecha
polegajacego na tym, ze oboje sg nosicielami wtasnie genu CF.

Jezeli u waszego dziecka rozpoznano mukowiscydozg bardzo wazne jest,
zeby fakt ten zaakceptowaé. Nic na §wiecie nie jest w stanie go zmieni¢.
Wy i wasze dziecko musicie nauczy¢ si¢ zy¢ z mukowiscydozg. Lezy to
w najlepiej pojgtym interesie was wszystkich.

Im szybciej dacie sobie radg¢ z tymi problemami, tym predzej podjete
zostanie wtasciwe postgpowanie lecznicze.

Poniewaz mukowiscydozg odkryto nie tak dawno, wielu ludzi, w tym
nawet niektorzy lekarze, mogto stysze¢ stosunkowo niewiele na jej temat.



Gdy w potowie lat 30-tych naszego stulecia po raz pierwszy opisano
mukowiscydozg, wiedza na jej temat byta znikoma; niewielkie byty
rowniez mozliwosci jej leczenia. Obecnie lekarze wiedza juz znacznie
wigcej na temat CF. Dostgpnych jest rowniez znacznie wigcej lekow,
szczegolnie preparatdow enzymow trzustkowyar oraz antybiotykow, ktore
pozwalaja chorym zy¢ znacznie dtuzej i coraz mniej ro6znic¢ si¢ od swoich
rowiesnikow.

W momencie rozpoznania mukowiscydozy u dziecka, rodzice majg z
reguly juz za sobq diugi okres walki z r6znymi objawami tej choroby, jak
rowniez wiele wizyt u réznych lekarzy. Dziecko miato juz
przeprowadzanych wiele badan. Jezeli tak byto i w waszym przypadku,
przeszliscie dtugi i trudny etap zycia szukajac przyczyny problemow
zdrowotnych waszego dziecka. Nic dziwnego, jezeli takie poszukiwania
wywotaly wasze obawy, a jednoczesnie podwazyty wasze zaufanie do
lekarzy, pielegniarek i innych pracownikow stuzby zdrowia. Prosz¢
jednak pamigta¢: mukowiscydoza nie jest chorobg tatwa do rozpoznania.

Gdy rodzice po raz pierwszy stysza, ze ich dziecko ma CF, zwykle brak
im jakiejkolwiek wiedzy o tej chorobie. Gdy lekarze informuja, ze jest to
choroba przewlekta i ze -jak dotad- nie ma na nig lekarstwa, rodzice
mogg by¢ ta wiadomoS$cia wstrzasnigei, przerazeni; moze to powodowac
u nich bol i rozpacz. Zaakceptowanie choroby whasnego dziecka nie jest
tatwe i moze trwac dtugi czas.

Na poczatku mozecie watpi¢ w to, co mowi lekarz i mysle¢ sobie po
cichu:

* czy to na pewno jest tak?

e czy nasze dziecko moze mie¢ az tak powazng chorobg?

¢ czy przypadkiem nie ma ono jakiej$ innej, mozliwej do wyleczenia
choroby, ktora lekarz pomylit z mukowiscydoza?

Takie mysli w naturalny sposob przychodza rodzicom do gtowy, gdy u
ich dziecka zostanie rozpoznana mukowiscydoza.

Watpienie jest rzecza ludzka, ale jedno jest tu najistotniejsze:

mukowiscydoza jest faktem i bez wzglgdu na to, czy wasze dziecko ma
tylko czgsciowe czy pelne jej objawy oraz dodatnig probg potowa,
musicie stang¢ oko w oko z tym problemem.

Pewna doza watpliwosci jest rzecza normalng, ale nie mozna pozwalac,
by watpliwosci powstrzymywaty od stawiania czota trudnej
rzeczywisto$ci. Obecnie w wigkszosci przypadkow rozpoznanie
mukowiscydozy mozna potwierdzi¢ wykonujac badanie genetyczne.
Mozna straci¢ wiele czasu, pieni¢dzy i energii usitujac na sit¢ wyszukac
inng chorobg u dziecka - znacznie lepszym sposobem jest jak najszybsze
wzigcie si¢ za bary z prawdziwym problemem, jakim jest rozpoznana
mukowiscydoza.

Im szybciej rozpocznie si¢ wtasciwe leczenie po ustaleniu rozpoznania,
tym lepiej.

Leczenie mukowiscydozy

Mukowiscydoza jest choroba przewlekta, co oznacza, ze bedzie
towarzyszy¢ waszemu dziecku przez cate zycie oraz, ze musi by¢
prawidtowo leczona, by zapewni¢ dziecku mozliwos$¢ przezycia w ogole
oraz zycia na tyle zblizonego do normalnosci, na ile jest to

mozliwe. W catosciowy proces leczenia
mukowiscydozy wchodza nastgpujace elementy:

FIZJOTERAPIA ODDECHOWA- Fizjoterapia
musi by¢ stosowana u chorego regularnie
przez cale zycie.

Fizjoterapia oddechowa przepisywana jest przez
lekarza, a polega na serii roznorodnych zabiegow
i ¢wiczen. Fizjoterapia jest stosowana w celu
usunigcia gestej wydzieliny z drog oddechowych
Fizjoterapi¢ nalezy rozpocza¢ od razu po
rozpoznaniu mukowiscydozy.



Wazne jest, by sesje fizjoterapeutyczne miaty miejsce:
rano, zaraz po przebudzeniu si¢ dziecka, jeszcze przed $niadaniem
po powrocie dziecka ze szkoty albo przed pojsciem spac.

Stosowana fizjoterapia moze by¢ rozna i zalezy od zalecen lekarza lub
fizjoterapeuty. Czas, ktory trzeba na nig poswigcaé zalezy od stanu ptuc
chorego - dziecka lub osoby dorostej. Wazne jest, zeby zawsze bardzo
doktadnie stosowac si¢ do zalecen lekarza lub fizjoterapeuty. Jezeli
jeszeze nie opanowaliScie odpowiednich technik, nie obawiajcie si¢
poprosi¢ lekarza lub fizjoterapeutg o zaprezentowanie ich wam jeszcze
raz. Fachowego instruktazu nigdy za duzo.

Fizjoterapia powinna sta¢ si¢ czgscia dnia codziennego dziecka, a moze
dodatkowo zosta¢ uatrakcyjniona przez uwzglgdnienie w niej elementow
gry i zabawy.
Nic dziwnego, ze dzieci traktuja codzienng fizjoterapi¢ jako przykry
obowigzek i czgsto uzywajg roznych sposobow, zeby si¢ od niej wymigac.
Trzeba by¢ stanowczym od samego poczatku i nie pozwalaé¢ dziecku na
przejecie kontroli nad sytuacja i na manipulowanie wami. Szczegolnie
tatwo moze stac si¢ to w momencie rozpoczynania leczenia, gdy dziecko
jest w ztej formie ogodlnej. Moze wam by¢ go bardzo zal i mozecie chcie¢
zastosowac si¢ do jego woli. Fizjoterapia jest jednym ze sposobow
leczenia mukowiscydozy, ktory moze okazac si¢ bardzo
trudny do realizacji ze wzglgdu na koniecznosé
zachowania wtasciwej dyscypliny. Nie ustgpujcie
dziecku bez bardzo waznego powodu, gdyz moze si¢
ono do tego przyzwyczai¢. Pamigtajcie, Ze stosujecie
fizjoterapi¢ w najlepiej pojetym interesie waszego
dziecka.

KASZEL- Kaszel jest rzeczg pozadang w
mukowiscydozie, poniewaz pomaga oczyszczaé
drogi oddechowe

Trzeba zachgca¢ dziecko do "odflegmiania
si¢" poprzez kaszel juz od

najwczesniejszych lat. W szkole lub w obecnosci obcych chore dziecko
moze czu¢ si¢ zaktopotane i moze chcie¢ sttumic¢ swoj kaszel. Im bardziej
bedzie starato si¢ powstrzymac¢ kaszel, tym wigcej flegmy bedzie
zatrzymywane w drogach oddechowych i tym wigksze begdzie
prawdopodobienstwo kolejnej infekcji. Prosz¢ pamigtac: dziecko nigdy
nie moze krgpowac si¢ swojego kaszlu; nalezy zachgcac je, by
odkaszliwato w trakcie fizjoterapii oraz zawsze, kiedy czuje takg
potrzebg. U dzieci zdrowych kaszel moze by¢ oznaka rozpoczynajacego
si¢ przezigbienia; u waszego dziecka jest po prostu oznaka oczyszczania
drog oddechowych z wydzieliny.

SPORT -Sport i ¢wiczenia fizyczne sq bardzo wazne

Mozna rozpocza¢ jedynie od fizjoterapii. Jednakze, jezeli Twoje dziecko
jest chetne 1 jest w stanie wykonywac¢ ¢wiczenia fizyczne, pomoga one
jemu odkaszliwa¢ i odpluwac plwocing. Regularne ¢wiczenia wzmacniajg
dziecko fizycznie, pomagaja mu lepiej oddychac¢. Dobrze jest zachgcac
dziecko do ¢wiczen fizycznych, ale nie nalezy ich narzuca¢. Nie nalezy
trzymac dziecka z dala od fizycznej aktywnosci. Wyjdzie mu to tylko na
zdrowie.

Jaki sport jest najlepszy dla twojego dziecka?

To zalezy od samego dziecka oraz od mozliwosci jakie sa na miejscu.
Kazdy sport jest dobry pod warunkiem, ze dziecko znajduje w nim
przyjemnoscé.

Specjalnie wskazane sa sporty, w ktorych dziecko musi duzo si¢ ruszac,
pracowac rgkami i gtgboko oddychac, np. pitka nozna, siatkowka,
ptywanie, bieganie.

ANTYBIOTYKI to bardzo wazne leki, bez ktorych nie mozna
obecnie wyobrazi¢ sobie leczenia osoby chorej na mukowiscydozg

Antybiotyki sg powszechnie stosowane w leczeniu chorych na
mukowiscydozg, poniewaz niszczac drobnoustroje rozwijajace si¢ w
ptucach umozliwiaja skuteczne przedtuzenie zycia dzieciom chorym na
mukowiscydozg na catym §wiecie.
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Czasami dziecko musi przyjmowac antybiotyki bardzo czgsto, i to nawet
przez dtugi czas. Antybiotyki mogg by¢ podawane doustnie, ale czasem
dziecko be¢dzie wymagato silniejszych antybiotykow, ktore muszg by¢
podawane dozylnie - wtedy bgdzie musiato pojs¢ do szpitala. W niektorych
krajach w tej chwili uzywane sa rowniez antybiotyki do podawania w
inhalacji.

Czasami rodzice martwig si¢ sadzac, ze tak duze ilosci silnych
antybiotykow w koncu zaszkodza ich dzieciom. To nie jest tak! Liczne
badania wskazuja, ze antybiotyki w mukowiscydozie prawie zawsze
odnosza dobry skutek.

Poniewaz bakterie zakazajace drogi oddechowe w mukowiscydozie zawsze
probuja przechytrzy¢ lekarzy, wige do skutecznej z nimi walki konieczne sa
nowe antybiotyki. Z tego powodu "zwykte", powszechnie uzywane
antybiotyki nie zdaja egzaminu w leczeniu mukowiscydozy. Nazwy
antybiotykow faktycznie uzywanych w terapii CF moga brzmie¢ dla was
obco.

SZCZEPIENIA OCHRONNE sg rowniez wazne w zapobieganiu
zakazeniom

Szczepienia ochronne pomoga uchroni¢ wasze dziecko przed ré6znymi
przykrymi chorobami. Koniecznie trzeba zadba¢ o zaszczepienie waszego
dziecka przeciwko odrze, poniewaz ta choroba moze by¢ szczego6lnie
szkodliwa dla drog oddechowych chorego na CF.

ODZYWIANIE I ENZYMY - enzymy trzustkowe sg bardzo wazne, bo
pomagajg dziecku trawi¢ pokarmy

ENZYMY TRZUSTKOWE odgrywaja bardzo wazna rolg, gdyz pomagaja

dziecku trawi¢, przybiera¢ na wadze i rosna¢ normalnie. Lekarz udzieli

doktadnej informacji o tym jak dziecko powinno przyjmowaé¢ enzymy;

ponizej podajemy tylko kilka ogdlnych zasad:

e enzymy powinny by¢ zazywane PRZED, albo jezeli lekarz tak zaleci, W
TRAKCIE positkow

¢ enzymow nie nalezy bra¢ po positkach

POWTORZMY JESZCZE RAZ:

preparatow enzymatycznych nie nalezy rozgryzaé; jezeli to konieczne,
nalezy otworzy¢ kapsutke i pozwoli¢ dziecku potkna¢ zawarte w niej
granulki. Szybko trzeba nauczy¢ dziecko potyka¢ catq kapsutke, co juz
dla cztero- czy pigciolatkow nie powinno by¢ szczegolnym problemem.

nalezy zachgca¢ dziecko, zeby nauczyto si¢ tyka¢ kapsutki z enzymami
juz we wezesnym dziecinstwie. Mozna zacza¢ od zabawy z 4-, 5-cio
letnim dzieckiem, polegajacej na potykaniu ziarenka gotowanego ryzu
lub grochu, popijanego jego ulubionym napojem; potem mozecie
zaaplikowa¢ co§ wigkszego, np. ziarno gotowanej fasoli. Nie trzeba
stwarza¢ atmosfery, ze potykanie kapsutek to co$ nadzwyczajnego i
bardzo trudnego. Pochwalcie dziecko za przetknigcie pierwszej
kapsutki. Nie martwcie si¢: jezeli dziecko bedzie potykac z
wtasnej woli i bez przymuszania, nie zakrztusi si¢ kapsutka.
Pamigtajcie, ze jezeli wy jestescie niepewni czy przestraszeni,
wasze dziecko rowniez b¢dzie czu¢ si¢ niepewne i
przestraszone.

nigdy nie nalezy dawac¢ dziecku jes¢ bez wcezesniejszego
podania mu enzymow; wyjatkiem sg tu jedynie owoce, soki
owocowe i woda. Jezeli zapomnicie o enzymach do jakiego$
positku, ten positek nie zostanie wtasciwie strawiony
i przyswojenie go przez organizm dziecka nie
bedzie mozliwe.

zawsze zachgcajcie dziecko do
regularnego przyjmowania enzymow
przed positkami lub przekaskami, gdyz w
przysztosci z tatwoscia bgdzie robic to,
czego wy nauczylicie je w dziecinstwie.
To wtasnie rodzice sg wzorcem dla ich
dziecka i dlatego zawsze bedzie ono
nasladowac¢ ich zachowania



¢ kiedy dziecko pojdzie do szkoty, samo be¢dzie musiato pamigtac o
przyjmowaniu enzyméow. Nauczyciel powinien by¢ powiadomiony o
chorobie waszego dziecka oraz o koniecznosci tykania przez nie
kapsutek z enzymami przed kazdym positkiem czy przekaska.

ODZYWIANIE -
wtlasciwe zywienie jest wazne dla utrzymania dobrego stanu zdrowia
dziecka

Co dziecko powinno jes¢?

Nie ma zadnego specjalnego rodzaju pozywienia zalecanego dla chorych

na mukowiscydozg¢. Chory moze i powinien je§¢ whasciwie wszystko.

Dieta chorego na CF powinna sktadac¢ si¢ z:

¢ pozywienia o duzej zawartosci biatka i ttuszczu, czyli np. mleko,
wotowina, drob, ryby, jajka, ser.

¢ pozywienia wysokokalorycznego, czyli np. potrawy o duzej zawartoSci
skrobii jak ziemniaki, dynie, makarony, ryz, fasolg, pieczywo i mleko.
Kazdy rodzaj mleka jest dobry pod warunkiem, ze jest przegotowane
lub pasteryzowane.
Nie ma potraw zakazanych dla chorych na CF. Zasadniczo w
mukowiscydozie nie istnieja zadne ograniczenia dietetyczne - chory moze
jes¢ wszystko: masto i potrawy smazone sg wrgcz zalecane i nie powinny
by¢ ograniczane. Dzigki wtasciwemu odzywianiu dziecko ro$nie i rozwija
si¢, wzmagajac sily obronne swojego organizmu, tak potrzebne mu do
walki z infekcjami.

F

Dziecko powinno jes¢ o ustalonych godzinach, zawsze rozpoczynajac od
enzymow. Wasze dziecko powinno je$c¢ tyle positkow dziennie, ile jedza
jego zdrowi rowiesnicy. Jednakze dawka kalorii w pozywieniu chorego
dziecka powinna by¢ wigksza; dziecko musi by¢ silniejsze, zeby
skutecznie zwalczac¢ infekcje. Pozywne przekaski migdzy positkami
rowniez s wazne, jednakze nie powinno ich by¢ za duzo. Nie mozna
pozwala¢ dziecku podjada¢ co chwilg, gdyz nic dobrego z tego dla niego
nie wyniknie. Pamigta¢ jednak trzeba, ze dwie-trzy wysokokaloryczne
przekaski dziennie sg dla niego bardzo wskazane. Nalezy unika¢ stodyczy
pomigdzy positkami czy, tym bardziej, zamiast positkow; obfitos¢ takoci

nie stuzy dobrze zadnemu dziecku - dziecku choremu tym bardzie;j.

Kiedy bedzie juz starsze trzeba mu uswiadomi¢, ze wtasciwe odzywianie
jest istotng czgScig leczenia w tej chorobie. Nie powinno si¢ obiecywac
dziecku prezentdow w nagrodg za zjedzony positek. Dziecko musi si¢
nauczyc, ze je dla swego wtasnego dobra. Jezeli bedziecie nagradzac je
prezentami za zjedzony positek, bedzie oczekiwac tego juz zawsze. Trzeba
natomiast powiedzie¢ mu co$ mitego w momencie, kiedy sprzatnie talerz
do czysta.

Dzieci chore na CF tracg wigcej soli niz inne, szczegoélnie gdy mocno si¢
poca, np. w czasie letnich upatow, kiedy maja goraczke, kiedy si¢
gimnastykuja. Dlatego chore dziecko powinno pi¢ duzo ptynow; lekarz
moze rowniez zaleci¢ lekarstwa uzupetniajace sol. Nie polecamy sztucznie
barwionych, gazowanych napojow: nie dlatego, ze same w sobie sa
szkodliwe, ale poniewaz niepotrzebnie zajmuja w zotadku miejsce innym
pokarmom, z ktorych pozytek bedzie znacznie wigkszy.

Sukces leczniczy mozliwy jest tylko wtedy, gdy postgpuje si¢ doktadnie
wedtug wskazan lekarza specjalisty i dietetyka.

LECZENIE CF NIE JEST LATWE,
ale wszyscy rodzice z czasem moga nauczy¢ si¢ jak leczy¢ chorobg ich
dziecka

Szczegolnie trudny jest czas, gdy si¢ jeszcze nie przywykto do takiego
leczenia. Jednak gdy si¢ go juz nauczycie, bgdziecie traktowac je jak
codzienng rutyng. Leczenie potrzebne begdzie juz zawsze, a jest to rzecz
nietatwa. Czasami rodzice watpia w potrzebg takiego leczenia i zadajg
sobie pytanie: "czy nie ma mozliwos$ci wyleczenia naszego dziecka gdzie
indziej?" Niestety, ciggle na $wiecie nie ma lekarstwa pozwalajacego
wyleczy¢ mukowiscydozg. W wielu osrodkach w krajach wysoko
rozwinigtych podejmowane sg wysitki w celu znalezienia leku na
mukowiscydozg, ale jak dotad sg one mato skuteczne. Jest wielce
prawdopodobne, ze w przysztosci terapia genowa albo inne nowe podejscia
lecznicze mogg okazac si¢ pomocne w leczeniu CF.

Niektorzy rodzice nie moga uwierzyé, ze ich dziecko jest chore na CF i
rezygnuja z przepisanego leczenia. Nie ma zadnych magicznych
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alternatywnych metod leczenia, a zaniechanie leczenia konwencjonalnego
albo zerwanie kontaktu ze specjalistycznym osrodkiem zajmujacym sig¢
mukowiscydozg, nieodwotalnie oznacza skrocenie zycia chorego.
Mukowiscydoza zapisana jest w genach - cztowiek rodzi si¢ z nig tak, jak
np. z kolorem swoich oczu.

Trzeba pamigta¢, ze nawet jezeli dziecko w danym momencie czuje si¢
dobrze, jest to rezultatem prawidtowego leczenia; pamigtac trzeba
rowniez, ze podstawowe leczenie, takie jak fizjoterapia i podawanie
enzymow nigdy nie moze by¢ zaniechane, nawet jezeli w tej chwili
dziecko wyglada kwitnaco.

Jezeli dziecko wyglada gorzej, jest ostabione, trzeba czgsciej chodzi¢ z
nim do lekarza. Jezeli jego stan ogélny si¢ pogarsza, nalezy porozmawiac
o tym z lekarzem. W czasie tej rozmowy musicie ustali¢ czy:

- wtasciwie stosujecie si¢ do zalecen leczniczych
- enzymy i antybiotyki podawane sa we wtasciwej ilosci
- fizjoterapia stosowana jest we wtasciwy sposob

Jezeli wszystko robione i podawane jest wtasciwie - fizjoterapia, enzymy,
antybiotyki - moze trzeba sprawdzi¢, czy przypadkiem w plwocinie nie
ma jakich§ nowych bakterii i co w ogéle dzieje si¢ z dzieckiem. Moze
zaistnie¢ konieczno$¢ potozenia go w szpitalu celem dozylnego podania
antybiotykow.

Jezeli stan dziecka jest tak zty, Ze nie pozwala na normalne stosowanie
fizjoterapii albo regularne przyjmowanie enzymow, trzeba je natychmiast
potozy¢ w szpitalu.

Szpital

Rodzice czgsto pytaja czy przypadkiem w szpitalu dziecko "nie ztapie
choroby jeszcze gorszej niz CF". Przyjgcie do szpitala najczg¢$ciej oznacza
podjgcie leczenia antybiotykami, ktore umozliwia opanowanie stanu
zapalnego w ptucach chorego. Ryzyko zwiazane z niepodjgciem leczenia

szpitalnego jest znacznie wigksze od bardzo mato prawdopodobne;j
mozliwosci "ztapania" w szpitalu gorszej choroby.

Zawsze powinniScie mie¢ mozliwo$¢ kontaktu z osrodkiem
specjalistycznym, tak zeby w razie potrzeby mozna byto dziecko
umiesci¢ w szpitalu.

Koszty leczenia

Leczenie mukowiscydozy jest bardzo kosztowne, biorgc pod uwage
antybiotyki i pobyty w szpitalu; zadna rodzina nie bytaby w stanie
catkowicie samodzielnie sfinansowac¢ takiego leczenia bez popadnigcia w
bardzo powazne problemy finansowe.

Poniewaz leczenie jest tak drogie, trzeba szuka¢ pomocy i wsparcia ze
strony wtadz. Jezeli jako rodzice dzieci z CF zjednoczycie si¢ w swych
wysitkach i razem bedziecie zabiega¢ u decydentdéw o pomoc, macie duze
szanse na uzyskanie tego, czego potrzebujecie.

Krewni i przyjaciele

To wy sami podejmujecie decyzje kogo i kiedy poinformowac o chorobie
dziecka. W przysztosci takie decyzje dziecko bgdzie podejmowato we
wtasnym zakresie. Niektorzy ludzie nie lubig opowiada¢ innym o swoich
problemach osobistych i trzeba to uszanowa¢; ale jezeli ma si¢ dobrych,
zaufanych przyjaciot, czasami dobrze jest zwierzy¢ si¢ komus$ takiemu ze
swych spraw. Rozmowa z kim$ zaufanym moze wzmoc wiar¢ w siebie, a
jednoczes$nie przynies¢ ulgg - jest to szczegdlnie wazne dla kogo$
walczacego z tak powaznym problemem jak przewlekta choroba
wlasnego dziecka. Niektore rodziny znajdujg pocieszenie w wierze i
modlitwie.

Wazne jest, abyscie poinformowali rodzenstwo
chorego dziecka o jego chorobie

Sprobujcie wytlumaczy¢ im, jak wazne w leczeniu CF sg codzienne
zabiegi fizjoterapeutyczne, stosowanie enzymow i wizyty w szpitalu.



Zawsze probujcie pomoc im w zrozumieniu sytuacji, odpowiadajac na ich
pytania, najlepiej jak potraficie. Nie zapominajcie, ze zdrowe dzieci takze
potrzebuja waszej mitosci i uwagi.

Leczenie bywa tak absorbujace, ze macie §wigte prawo by¢ nim czasem
bardzo zmgczeni: musicie przeciez dbac o caty dom, w ktorym czgsto sa
jeszcze inne dzieci. W takich sytuacjach rodzina moze okazac¢ si¢ bardzo
pomocna. Dziadkowie, ciocie czy wujkowie mogg pomdc w zajmowaniu
si¢ dzieckiem, czy nawet w wykonywaniu zabiegow fizjoterapeutycznych.
Mogga zaja¢ si¢ dzieckiem kiedy rodzice sg bardzo zmgczeni, albo kiedy
maja co$ waznego do zatatwienia poza domem. Powinniscie zaufa¢
waszym bliskim, krewnym czy przyjaciofom i powiedzie¢ im, na czym
polega choroba waszego dziecka. Mozna nawet sprobowac tak ich
przeszkoli¢, by mogli by¢ pomocni w codziennych czynnosciach
terapeutycznych. Jezeli nie bgda wiedzieli co to za choroba, nie
zrozumiejg koniecznosci stosowania fizjoterapii u pozornie zdrowego
dziecka czy potrzeby zabrania do szpitala dziecka, ktore przeciez wcale
nie wyglada Zle. Trzeba im uswiadomic, ze wasze dziecko wyglada tak
dobrze i zdrowo poniewaz jest wtasciwie leczone - tylko to trzyma je w
nieztej formie.

Jezeli czujecie, ze wasi najblizsi nie pomagaja wam swojg postawa, czy
ze nawet zle wptywaja na wasze poczucia bezpieczenstwa, sprobujcie
zabrac ich ze sobg na wizytg u lekarza - moze warto, zeby on z nimi
porozmawiat.

Musicie sami znalez¢ w sobie tyle sity, by skutecznie pomoc waszemu
dziecku walczy¢ z CF.

Leczenie moze by¢ trudne dla waszego dziecka i dla was, i mozecie by¢
poddawani pokusie przerwania go, chocby tylko na jaki$ czas. Lezy to w
najlepiej pojgtym interesie waszego dziecka, abyscie nie zaniedbywali
fizjoterapii, podawania enzymow czy wizyt szpitalnych.

Oczywiscie nie mozecie zapominaé, ze wasze dziecko choruje na
mukowiscydozg. Ale pod kazdym innym wzglgdem jest to normalne
dziecko, z normalng inteligencja, w ktorego zyciu bgda zdarzaty sig takie
same rzeczy, jakie przydarzaja si¢ innym, zdrowym dzieciom. Be¢dzie si¢
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przezigbiato, bgdzie bolato go gardto, sttucze sobie tokie¢ albo kolano w
czasie gry w pitkg. Musi nauczyc¢ si¢ dawac sobie z tym wszystkim radg
tak, jak kazde inne dziecko.

W miarg uptywu lat powinniscie dawa¢ waszemu dziecku coraz wigcej
niezaleznosci, tak jak i czyni¢ je coraz bardziej odpowiedzialnym za
swoje leczenie. Powinno si¢ to odbywac stopniowo. Nigdy nie mozna
przerzuca¢ brzemienia leczenia w cato$ci na ramiona chorego dziecka.
Nie bedzie ono w stanie samo zajac si¢ swym leczeniem, szczegolnie jesli
jest mate. By¢ moze kiedy bgdzie miato jakie$ 18 czy 19 lat, stanie si¢ juz
bardziej niezalezne. Nie mozna jednak oczekiwaé od dziecka czy
nastolatka, by zachowywato si¢ jak dorosty. Mozna probowac stopniowo
przekazywac dziecku czg¢$¢ odpowiedzialnosci za leczenie, ale zawsze
powinno odbywac si¢ to pod kontrola. Nie nalezy tego dziecku narzucac,
lecz ono samo musi to zaakceptowac - bedziecie mogli bezbtgdnie ocenic
ten proces sprawdzajac, czy zazywa swoje enzymy wtasciwie, albo czy
stosuje fizjoterapi¢ zgodnie z zaleceniami.

PAMIETAIJCIE: nikt nie jest winien choroby waszego
dziecka

¢ Ani wy, ani chore dziecko, ani nikt z waszej rodziny nie powinien czu¢
si¢ z tego powodu skrgpowany.

e Jezeli dziecko wstydzi si¢ swej choroby, bgdzie za wszelka ceng
usitowato ukry¢ jej objawy przed swymi przyjaciotmi i wszystkimi
dookota; nie bgdzie chciato zazywac enzymow i nie bgdzie cheiato
odkastywa¢ w obecnosci innych.

*  Wasze dziecko musi zawsze czu¢ si¢ kochane tak, jak kazde inne,
zdrowe dziecko.

WASZE DZIECKO JEST KIMS BARDZO
WYJATKOWYM.
Nie jestescie sami!
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Wazne adresy i informacje:

OSRODKI DIAGNOSTYKI MOLEKULARNEJ CF I PORADNICTWA
GENETYCZNEGO (posiadajace certyfikat migdzynarodowy):

e Zespot Genetyki Molekularnej i Klinicznej, Zaktad Genetyki
Cztowieka PAN Strzeszynska 32, 60-479 Poznan, tel. 0-61 823 31 87
lub 0-61 8233 011 w. 230

e Zaktad Genetyki Medycznej, Instytut Matki i Dziecka
Kasprzaka 17A, 01-211 Warszawa, tel. 0-22 632 12 81 w. 177, 200
lub 632 96 57

REFERENCYJINE I SPECJALISTYCZNE OSRODKI LECZENIA
CHORYCH NA MUKOWISCYDOZE W POLSCE:

¢ Klinika Bronchologii i Mukowiscydozy, Instytut Gruzlicy i Chorob
Ptuc, Zespot Pediatryczny
Sktodowskiej-Curie 2, 34-700 Rabka, tel. 0-18 2676 060 w.322

¢ Klinika Pediatrii oraz Centrum Diagnostyki i Leczenia
Mukowiscydozy, Instytut Matki i Dziecka
Kasprzaka 17A, 01-211 Warszawa, tel. 0-22 632-80-09, 632-12-81 w.
371,231

» Klinika Ftyzjopneumonologii, Akademia Medyczna (chorzy dorosli)
Szamarzewskiego 84, 60-569 Poznan, tel. 0-61 8549 390, 8549 391,
8549392

¢ [ Klinika Gruzlicy i Chorob Ptuc, Instytut Gruzlicy i Chordb Ptuc
(chorzy dorosli)
Ptocka 26, 01-138 Warszawa, tel. 0-22 4312 147, 4312 343

 Klinika Gastroenterologii i Zywienia, Instytut "Pomnik -Centrum
Zdrowia Dziecka"
Al. Dzieci Polskich 20, 04-736 Warszawa, tel. 0-22 8157 384

« Klinika Gastroenterologii Dziecigcej i Chorob Metabolicznych,
Instytut Pediatrii AM
Szpitalna 27/33, 60-572 Poznan, tel. 0-61 8475 812

¢ Klinika Pulmonologii i Alergologii Dziecigcej, Instytut Pediatrii AM
Szpitalna 27/33, 60-572 Poznan, tel. 0-61 8491 313

* Poradnia dla Dzieci Chorych na Mukowiscydozg
Polanki 119, 80-308 Gdansk, tel. 0-58 5525 081

e III Klinika Chorob Dzieci, Akademia Medyczna
Waszyngtona 17A, 15-724 Biatystok, tel. 0-85 7422 271

¢ Centrum Pneumonologii i Alergologii Dziecigcej
Mysliwska 13, 58-540 Karpacz, tel. 0-75 7619 272, 7619 452

¢ Samodzielny Kliniczny Oddziat Interny Dziecigcej i Alergologii,
Uniwersytet Medyczny w Lodzi, Wojewodzki Szpital Specjalistyczny
Parzeczewska 35, 95-100 Zgierz, tel. 0-42 7164 982

ORGANIZACJA RODZICOW I CHORYCH O ZASIEGU
KRAJOWYM:

¢ Polskie Towarzystwo Walki z Mukowiscydoza
Zarzad Gtowny, Sktodowskiej-Curie 2, 34-700 Rabka, tel. (018) 267 6
060 w. 331

Ttumaczenie z j¢zyka angielskiego i redakcja: prof. dr hab. med. Michat
Witt i dr med. Lucyna Majka



Polish

Austria: Austrian CF Association, Himmelreichweg 8, A-6112
Wattens

Belgium: Assoc. Belge de Lutte contre la Muscoviscidose,
Belgische vereniging voor strijd tegen Muscoviscidose, J. Borlélaan
12, 1160 Brussels, Belgium

Bulgaria: Cystic Fibrosis Assoc. of Bulgaria, Research Institute of
Pediatrics, Medical Academy, D. Nesterov str.ll, 1606 Sofia,
Bulgaria

Czechoslovakia: The Club of Parents and Friends of Children with
CF, Bitouska 1226/7, Praha 4 140 00 Czechoslovakia

Denmark: Danish Cystic Fibrosis Association, Hydrebakken 246,
DK-8800 Viborg, Denmark

Estonia: Estonian Cystic Fibrosis Society (ECFC) 23 Riia St. Tartu,
EE2400, Estonia

Finland: Pulmonary Association Heli, Hoikka Resource Centre,
Hoikantie 15, FIN -38100 Karkku, Finland

France: Association Francaise de Lutte contre la Mucoviscidose,
76, rue Bobillot, 75013 Paris, France, et SOS Mucoviscidose, ZAC
de la Bonne Rencontre, 1 voie Gallo-Romaine,

77860 Quincy-Voisins, France

Germany: German CF Association (Mukoviszidose e.\), Bendenweg
101, D-53121 Bonn, Germany

Greece: Hellenic Cystic Fibrosis Assoc., Parashou & Papathimiou Str.
No.6, Athens 11475, Greece

Hungary: CF Foundation, H1124 Burok-u 15, Budapest, Hungary
Iceland: Cystic Fibrosis Assoc., of Iceland, Barnaspitali Hringsins,
Landspitalinn v/Baronsstig, 101 Reyjavik, Iceland

Ireland: Cystic Fibrosis Assoc. of Ireland, CF House, 24 Lower
Rathmines Road, Dublin 6, Ireland

Israel: Israel Cystic Fibrosis Assoc., 5 Shderot Hayeled, Ramat
Gan, Israel 52444

Italy: Lega Italiana delle Associazioni per la lotta alla Fibrosi
Cistica, presso Ospedale Civile Maggiore, Piazzali A. Stefani 1,
37126 Verona, ltaly.

Luxembourg: Association Luxembourgoise de Lutte contre la
Mucoviscidose asbl (ALLM), B.P.212,

L-3403 Dudelange (Luxembourg)

Macedonia: Macedonian Cystic Fibrosis Association (MCFA), CF
Centre-Pediatric Clinic, Vodnjanska 17,

91000 Skopje, Macedonia

The Netherlands: Bureau NCFS, Dr. A. Schweitzerweg 3,

3744 JN Baarn, Netherlands

Norway: Norwegian Cystic Fibrosis Association, Postbox 4568
Torskov, 0404 Oslo, Norway

Poland: Polish Society Against Cystic Fibrosis,

34-700 RABKA - ZDROJ, SKtODOWSKIE 7 CURIE, Poland
Portugal: Associacao Portuguesa de Fibrose Quistica, Apartado
9824, 1911 Lisboa Codex, Portugal

Romania: Romanian CF Association, Str. Gh. Doja nr.14,

1900 Timisoara, Romania

Russia: National Russian CF Association, Russian CF Centre,
Moskvozeshie 1, 115478 Moscow, and State Research Centre for
Pulmonology, Roentgen st.12 197089, St. Petersburg, Russia
Spain: Federacion Espanola de F.Q., Av. Campanar - 106, 30 63,
46015 Valencia, Spain

Sweden: Swedish Cystic Fibrosis Association, Box 1827,

751 48 Uppsala, Sweden

Switzerland: Schweizerische Gesellschaft fir Cystische Fibrose
(Mucoviscidose), Bellevuestrasse 166,

3095 Spiegel/Bern, Switzerland

Turkey: CF & Pediatrics Respiratory Disease Association,
Hacettepe University,

06100 Ankara, Turkey

Ukraine: National Academy of Sciences of Ukraine, Institute of
Molecular Biology and Genetics, 150, Zabolotnogo Str.,

Kyiv 03143, Ukraine

United Kingdom: Cystic Fibrosis Trust, 11 London Road, Bromley,
Kent BR1 1BY, UK





