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Widknienie ptuc (PF) to postepujaca

i nieuleczalna choroba, ktéra dotyka
delikatng tkanke ptuc. Powoduje ona
bliznowacenie ptuc i prowadzi do
pogorszenia ich funkcji oraz narastajgcej
dusznosci. PF moze mie¢ znang lub
nieznang przyczyne, wéwczas jest
nazywane idiopatycznym witéknieniem
ptuc (Idiopathic Pulmonary Fibrosis, IPF).
PF wystepuje zwykle u oséb powyzej

45 roku zycia, a sredni wiek pacjenta
wynosi 65 lat.

W Europie na widknienie ptuc
choruje okoto 400 000 oséb, a okoto
100 000 pacjentéow umiera kazdego
roku z powodu tej choroby.

Zwitdknienie ptuc jest nieodwracalne, a
leczenie moze jedynie spowolni¢ postep
choroby. Pacjenci z PF umierajg srednio w
ciggu 3-7 lat od rozpoznania choroby.
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Typowe rodzaje widknienia ptuc

+ |diopatyczne witdknienie ptuc

+ Niespecyficzne srddmigzszowe zapalenie ptuc

+ Wibkniejace zapalenie ptuc z nadwrazliwosci

+ Wiéknienie ptuc w przebiegu reumatoidalnego
zapalenia stawow.

+ Wiéknienie ptuc w przebiegu twardziny

+ Widknienie ptuc w przebiegu sarkoidozy

+ Nieklasyfikowatna choroba srodmiazszowa
ptuc z widknieniem

JAK DOCHODZI DO ROZWOJU PF?

W PF uszkodzenie komorek
wyscietajgcych woreczki powietrzne
(pecherzyki ptucne) prowadzi do
powstawania tkanki bliznowatej, ktora
utrudnia przenikanie tlenu do krwiobiegu.
W rezultacie mozg, serce i inne wazne
dla zycia organy mogg nie otrzymywacé
odpowiedniej ilosci tlenu, ktory jest im
potrzebny do prawidtowej pracy. Blizny
zwykle powiekszajg sie¢ z czasem, cho¢
tempo ich rozwoju jest rézne.

ILD (ang. Interstitial Lung Disease): choroba $rédmigzszowa
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ptuc, ktora powoduje bliznowacenie ptuc



JAKIE SA OBJAWY?

Objawy PF rozwijajg sie z czasem i mogg
by¢ rézne u réznych oséb.

W momencie rozpoznania najczestszymi
objawami PF sg dusznos$é¢, uporczywy
suchy kaszel i zmeczenie. Z czasem
kaszel czesto staje sie produktywny, a w
pozniejszych stadiach choroby pojawiajg
sie inne objawy, takie jak utrata apetytu,
boéle stawow i miesni oraz stopniowa
utrata masy ciata.

U okoto potowy oséb z PF moga réwniez

wystgpi¢ palce pateczkowate (poszerzenie

i zaokraglenie koniuszkow palcéw u rak i
nog).

W trakcie ostuchiwania ptuc osoby
z PF, mozna ustysze¢ trzeszczenia

przypominajgce dzwiek odpinania rzepu.

Sa to dzwieki “otwierania”, ktdre powstajg
w drobnych drogach oddechowych
podczas wdechu i mogg by¢ styszalne w
obu ptucach.

JAK DIAGNOZUJE SIE, PF?

Jesli podejrzewa sie PF,

konieczne jest wykonanie kilku
badan, poczawszy od tomografii
komputerowej ptuc, a takze
badania czynnosciowe, ptukanie
oskrzelowo-pecherzykowe, badania
krwi lub biopsja.

Opdznienie rozpoznania PF jest czeste

i moze wystgpi¢ na wszystkich etapach.
Ustalenie rozpoznania trwa $rednio 7-8
miesiecy, a u 40% pacjentéw zajmuje to
ponad rok. Moze to by¢ spowodowane
tym, ze objawy PF sg podobne do
objawow innych, bardziej powszechnych
choréb ptuc lub serca.

Pomimo wystapienia objawdéw pacjenci
czesto odwlekajg zgtoszenie sie do
swojego lekarza rodzinnego/lekarza
podstawowej opieki zdrowotnej (POZ).
Lekarze rodzinni/lekarze pierwszego
kontaktuczesto nie kierujg pacjentow
do specjalistéw pneumonologéw
wystarczajgco szybko, co moze
powodowaé wydtuzenie oczekiwania
na wizyte w szpitalu i przeprowadzenie
niezbednych badan w celu postawienia
diagnozy oraz rozpoczecia leczenia.

Co wiecej, 37% pacjentéow
przynajmniej raz zostato zle
zdiagnozowanych. Jesli nie czujesz
sie komfortowo w kontaktach ze
swoim lekarzem lub nie czujesz sie
traktowany w najlepszy mozliwy
sposob, mozesz chcie¢ zasiegnaé
opinii innego lekarza.

Przewodnik dla pacjentow {( 3



JAKIE SA CZYNNIKI RYZYKA?

Nie wiemy dokfadnie, co powoduje, ze
ludzie zapadajg na PF. Istnieje jednak
kilka czynnikow, ktore zwiekszajg ryzyko
wystgpienia PF.

Nalezg do nich:

Palenie
papierosow

Srodowiskowe i
zawodowe narazenie
na substancje

szkodliwe CO TO JEST ZESPOL
- WIELODYSCYPLINARNY?
narazenie na
zanieczyszczenie Zespoty wielodyscyplinarne
powietrza (Multidisciplinary Team — MDT) skiadajg

Czynniki sie z 0s6b specjalizujgcych sie w réznych

(rzlegf:)elljjg?;e dziedzinach medycyny. Diagnoza PF jest
zakazenia wielodyscyplinarna, co oznacza, ze
wirusowe) w diagnostyce PF korzysta sie z pomocy

doswiadczonych klinicystow (specjalistow
chorob ptuc), radiologéw i patologow.

Dlatego muszg oni wspotpracowac,
Choroba aby potwierdzi¢ diagnoze i zapewnié

refluksowa pacjentowi najlepsze mozliwe leczenie.
przetyku
(GERD) I

W bandaniach miedzynarodowych
Wywiad rodzinny udowodniono, ze takie podejscie

gl evr\:::;(a::r;tr{ e zwieksza doktadnosé¢ diagnozy.
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OSR(,)DI,(I SPECJALISTYCZNE
2 ) DLA SRODMIAZSZOWYCH
CHOROB PLUC | PF

Centra eksperckie
(Centres of Expertise — CE) to
specjalistyczne osrodki zajmujace sie
opieka nad pacjentami cierpigcymi na rzadkie
choroby (RD), w tym srodmigzszowe choroby ptuc/
PF. Ich celem jest zapewnienie pacjentom z ILD/PF (miedzy
innymi) najwyzszych standardow opieki oraz terminowej
diagnozy i odpowiedniego leczenia. Biorg rowniez udziat w
badaniach naukowych i wspotpracuja z réznymi zainteresowanymi
stronami, w tym z organizacjami pacjentéow

Co wiecej, Komisja Europejska zorganizowata europejskie sieci referencyjne
(ERN), ktérych celem jest rozwigzywanie probleméw zwigzanych ze ztozonymi
lub rzadkimi chorobami i stanami, wymagajgcymi wysoce specjalistycznego
leczenia i Srodkow. £gcza one kilka centrow referencyjnych i w razie potrzeby
zapewniajg konsultacje, porady i skierowania do opieki transgraniczne;j.

W marcu 2017 r. uruchomiono ERN ds. choréb uktadu oddechowego,
w tym chordb z wtdknieniem ptuc: ERN-LUNG. W sktad ERN-LUNG
(wiecej informaciji znajdziesz tutaj) wchodzi wiele europejskich
osrodkéw eksperckich (patrz tutaj), ale nie wszystkie.
Zdecydowanie zalecamy, aby zwrdéci¢ sie do lokalnej
grupy pacjentéw lub lekarza rodzinnego aby
dowiedzie¢ sie o najblizszym osrodku
w Twoim kraju.

Przewodnik dla pacjentow @


https://ern-lung.eu/
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search_Simple.php?lng=EN&LnkId=7029&Typ=Pat&CnsGen=n&fdp=y&from=rightMenu

W JAKI SPOSOB

POSTEPUJE
CHOROBA?

Postep PF jest rézny u poszczegoélnych U niektérych pacjentéw moze dojsé do

oso6b i nie jest mozliwe aby doktadnie nieprzewidywalnego, ostrego (nagtego
przewidzie¢, jak szybko PF bedzie sie i szybkiego) pogorszenia choroby,
rozwija¢ w Twoim przypadku. zwanego nagtym zaostrzeniem, ktore
moze wystgpi¢ w kazdej chwili. Takie
U wigkszosci os6b z PF dochodzi do zdarzenie moze byé $miertelne lub moze
powolnego, ale statego pogarszania spowodowagé znaczne pogorszenie stanu
sie stanu zdrowia. W przypadku PF, zdrowia osoby chorej na PF. Czesto nie
ktdre postepuje powoli, objawy moga rozpoznaje sie PF az do pierwszego
wystepowac przez dtugi czas przed nagtego zaostrzenia. Gtéwnym czynnikiem
postawieniem diagnozy, a nastepnie ryzyka wystgpienia nagtego zaostrzenia
choroba moze nadal postgpowac PF jest zaawansowana choroba.

stosunkowo wolno.

Niebezpieczenstwo wystgpienia nagtego zaostrzenia sprawia, ze
regularne monitorowanie przez lekarza jest niezbedne, aby mogt on
sledzi¢ postep choroby i obserwowac¢ reakcje pacjenta na leczenie.

INNE SCHORZENIA, NA KTORE MOGA CIERPIEC
PACJENCI Z PF (CHOROBY WSPOLISTNIEJACE)

PF moze by¢ schorzeniem wyniszczajgcym, poniewaz oprécz
negatywnych skutkéw PF wielu pacjentéw z PF cierpi na inne
schorzenia towarzyszace, tzw. choroby wspoétistniejace.

Moga one mie¢ negatywny wptyw na jako$¢ zycia i rokowanie.
Z tego powodu lekarze muszg réwniez rozpoznawac i leczyé
wszelkie choroby wspotistniejgce, ktére mogg wystagpic

u pacjenta. Choroby te mogg dotyczy¢ ptuc (choroby
wspotistniejgce o podtozu ptucnym) lub innych czesci ciata
(choroby wspétistniejace o podtozu pozaptucnym).

Definicje choréb wspotistniejgcych mozna znalezé
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https://erj.ersjournals.com/content/46/4/1113

CZY SA DOSTEPNE

METODY LECZENIA

PF?

W celu kontrolowania przebiegu

PF zaleca sie zaréwno leczenie
farmakologiczne (farmakoterapia),

jak i niefarmakologiczne. Pacjent
powinien takze regularnie wykonywac
badania kontrolne. Natychmiast po
zdiagnozowaniu PF nalezy zapewni¢
pacjentowi wsparcie psychologiczne.

Warto skontaktowac sie z grupami pacjentéw,
ktére mogg udzieli¢ wsparcia na wszystkich
etapach choroby. W przypadku wystgpienia
dziatah niepozadanych leczenia, np. biegunki
lub utraty wagi, nalezy porozmawiac z
lekarzem lub pielegniarkg specjalistyczng.

A LECZENIE
FARMAKOLOGICZNE

Decyzje dotyczace leczenia
farmakologicznego zalezg od rozpoznania
i przebiegu choroby. Leki antyfibrotyczne
(Pirfenidon lub Nintedanib) sg zalecane w
przypadku idiopatycznego wtdknienia ptuc.
Pomagajg one zapobiegaé bliznowaceniu
tkanek. Wykazano tez, ze z czasem
spowalniajg postep choroby oraz mogag
wydtuzy¢ zycie.

U niektérych pacjentéw z PF jako leczenie
poczatkowe zaleca sie immunomodulacje
(substancje wptywajgce na funkcjonowanie
uktadu odpornosciowego). Jesli choroba
nadal postepuje, mozna rozwazy¢ terapie
antyfibrotyczng, taka jak Nintedanib.

BADANIA KLINICZNE

Badanie kliniczne to badanie,
w ktorym sprawdza sie
skutecznos¢ i bezpieczenstwo
nowej terapii u ludzi.
Przeprowadzono kilka badan
klinicznych nad terapiami
przeznaczonymi do leczenia
PF - nalezy skonsultowaé
sie z lekarzem, czy s3 jakies
trwajace badania, w ktorych
mozna wzig¢ udziat.

Szersze informacje na temat
trwajacych badan klinicznych
mozna réwniez znalez¢é na

(na

catym Swiecie), w

w ramach
Europejskiej Federaciji
Wiéknienia Ptuc (EU-PFF)
lub na stronie

Przewodnik dla pacjentow < 7



https://clinicaltrials.gov/
https://www.clinicaltrialsregister.eu/
https://www.clinicaltrialsregister.eu/
https://trials.eu-pff.org/

B LECZENIE NIEFARMAKOLOGICZNE

Chociaz przeszczepienie ptuc jest jedynym skutecznym sposobem leczenia
osoby chorej na PF, istnieje kilka niefarmakologicznych metod leczenia, ktére

moga pomoc w poprawie jakosci zycia.

Obejmuje roézne dziatania majgce na
celu ztagodzenie objawéw PF i poprawe
0golnej jakosci zycia, takie jak ¢wiczenia
fizyczne, poradnictwo zywieniowe,
strategie oddechowe. Edukacja i
rehabilitacja oddechowa mogg by¢
szczegolnie skuteczne w fagodzeniu
objawow, zwiekszaniu wydolnosci
fizycznej i skracaniu pobytu w szpitalu.

Poniewaz PF sprawia, ze tlen znajdujgcy
sie w powietrzu ma mniejszg zdolnos¢
przemieszczania si¢ z ptuc do krwiobiegu,
w catym organizmie moze wystgpi¢
nienaturalnie niski poziom tlenu we krwi,
co powoduje dusznos$é. Dolegliwosci

te moga wystepowac podczas wysitku
fizycznego, odpoczynku lub snu. W
zwigzku z tym pacjent moze stosowac
tlenoterapie za pomoca koncentratora
(matego urzadzenia elektrycznego),
stacjonarnych i przeno$nych gazowych
lub ciektych systeméw dostarczania
tlenu (za pomocg masek twarzowych lub
przewodow nosowych).

Okoto

30%

przeszczepow piuc
dokonuje sie u

pacjentow z fILD

Zycie z widknieniem ptuc

Przeszczepienie ptuc jest jedynag
chirurgiczng procedurg interwencyjna,
ktéra moze wyleczy¢ chorego na PF,
poprawi¢ jakos¢ i dtugos¢ zycia. Okoto
30% przeszczepdw ptuc na swiecie
wykonuje sie u pacjentéw z PF. Niestety,
mniej niz 5% wszystkich pacjentow z PF
kwalifikuje sie do przeszczepienia ptuc,
poniewaz kryteria wyboru kandydata

do przeszczepienia sg dos¢é surowe.
Uwzgledniajg one szereg czynnikow,
takich jak wiek pacjenta, ogolny stan
zdrowia, ciezkos¢ i postep PF. Mozna je
znalez¢



https://pulmonaryfibrosisnews.com/pulmonary-fibrosis-lung-transplant

Opieka paliatywna jest holistycznym
podejsciem do leczenia, majgcym na
celu poprawe jakosci zycia pacjentow w
trakcie trwania choroby. Jej celem jest
zapewnienie pacjentowi ulgi zaréwno

w bélu fizycznym, jak i w cierpieniu
psychicznym, stresie i problemach
zwigzanych z choroba.

Dla chorych na PF kluczowe aspekty
opieki paliatywnej obejmujg planowanie
opieki z wyprzedzeniem, niwelowanie
skutkow ubocznych lekéw i objawow,
takich jak kaszel i duszno$¢, wsparcie
psychologiczne, rehabilitacje
oddechowg i opieke u schytku zycia.

Opieka paliatywna moze obejmowac
zajecia fizyczne, umystowe,
integracje spoteczng lub wsparcie
duchowe - w zaleznosci od potrzeb
i preferencji pacjenta.

Umiejetnos¢ radzenia sobie z
kaszlem odgrywa wazna role w
leczeniu PF, poniewaz kaszel moze
powodowa¢ poczucie izolacji i
wstydu, jesli nie jest sie w stanie go
opanowac.

Bardzo wazne jest, aby nauczy¢ sie,
jak zmniejszac dusznos¢, radzi¢ sobie
Z nig i panowac nad nig, poniewaz
moze ona znacznie obnizy¢ jakos¢
zycia. Twoje emocje mogg wptywac
na oddychanie, a niepokoj zwigzany

z dusznoscig moze jeszcze bardziej
pogorszy¢ oddychanie. Relaksacja
moze pomoc w zmniejszeniu dusznosci
i jest przydatna w tagodzeniu
niepokoju.

Wiecej porad na temat radzenia sobie z
dusznos$cig mozna znalez¢

Przewodnik dla pacjentow @



https://www.actionpf.org/information-support/managing-a-cough

PYTANIA KTORE
MOZNA ZADAC
LEKARZOWI

Nie zawsze wiadomo, o co pytaé O co najlepiej
lekarza pierwszego kontaktu, zapytaé
pielegniarke lub specjaliste.
Wazne jest, aby zastanowi¢ sie
nad pytaniami, ktére mozna by
zada¢ podczas wizyt u r6znych
pracownikéw ochrony zdrowia w
trakcie diagnozowania i leczenia.

Zycie z widknieniem ptuc

British Lung Foundation
pytan,
ktore pacjenci moga

zadawac¢ w réznych
momentach diagnozy i
leczenia.


https://www.blf.org.uk/support-for-you/pulmonary-fibrosis/questions-to-ask

JAK MOZNA SAMEMU

ZADBAC O SWOJE
ZDROWIE?

Istotne jest, aby pacjent sam radzit sobie z niektorymi aspektami tej ztozonej
choroby. Umozliwia to kontrolowanie opieki nad pacjentem, wyznaczanie
realistycznych celéw i przygotowanie sie na przyszios¢.

® Zaprzestac palenia papieroséow

% Nalezy tez unika¢ biernego narazenia na dym tytoniowy,

% aby zwiekszy¢ poziom tlenu we krwi, obnizy¢ cisnienie
krwi i tetno oraz zmniejszy¢ ryzyko zachorowania na
raka i choroby serca.

® Pozosta¢ aktywnym

Regularne, umiarkowane ¢éwiczenia fizyczne nie tylko
pomagajg utrzymac prawidtowg wage, ale takze
wzmacniajg miesnie i utrzymujg organizm w dobrej
kondyciji. Moga to by¢ ¢éwiczenia pod kierunkiem
fizjoterapeuty, ale takze ¢wiczenia samodzielne.

® Odzywia¢ sie zdrowo

Zbilansowana, pozywna dieta moze pomdoc w
zachowaniu jak najlepszego zdrowia. Powinna ona
zawieraC owoce, warzywa, produkty petnoziarniste,
chude mieso lub niskottuszczowe produkty mleczne
i powinna by¢ uboga w ttuszcze nasycone, séd (sdl) i
dodany cukier.

® Przystosowac swoj dom

Przystosowanie domu w celu zapewnienia
bezpieczenstwa i umozliwienia samodzielnego zycia, np.
poprzez zainstalowanie windy schodowej, poreczy lub
przebudowe tazienki. Istnieje mozliwos¢ ubiegania sie

o dodacje samorzadowe lub z Panstwowego Funduszu
Rehabilitacji Oséb Niepetnosprawnych (PFRON).

Przewodnik dla pacjentow ¢ 11
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® Duzo odpoczywaé, dbac¢ o jakos¢ snu

Sen ma zasadnicze znaczenie dla wzmocnienia uktadu
odpornosciowego i poprawy ogoélnego samopoczucia.

N

® Przyjmowac zalecane szczepienia

Nalezy rowniez unika¢ kontaktu z infekcjami, poniewaz moga
one pogorszy¢ stan PF. Mozna to zrobi¢ poprzez mycie rak,
unikanie ttumow i transportu publicznego oraz szczepienia
przeciwko grypie, zapaleniu ptuc i wirusowi Covid-19.

Fizyczne i emocjonalne odprezenie moze pomoc w uniknieciu
nadmiernego zuzycia tlenu. Techniki relaksacyjne mogg
takze pomo6c w opanowaniu paniki, ktéra moze towarzyszyc¢
dusznosci.

® Relaks i skupienie uwagi

Istniejg rozne techniki relaksacyjne, ktére mogg pomaoc

w radzeniu sobie z wyzwaniami emocjonalnymi i
psychologicznymi, jakie mogg pojawi¢ sie w zwigzku z
diagnoza PF. Skupienie uwagi moze pomdc w radzeniu sobie
z wyzwaniami fizycznymi i zwigzanymi ze stylem zycia z PF,
a takze uspokaja¢, gdy jestes przygnebiony, zniechecony,
przestraszony lub cierpisz z powodu bdlu.

® Joga i podobne zajecia

Joga jest korzystna dla pacjentéw z PF, poniewaz moze
stymulowac ptuca poprzez skoncentrowane oddychanie.
Pomaga takze ¢wiczy¢ przepone (migsien biorgcy udziat

w oddychaniu). Podstawowe ¢wiczenia oddechowe mogg
poprawi¢ czynnos$¢ ptuc i ztagodzi¢ problemy z oddychaniem.

. C . . A Wiecej
Pacjent musi scisle wspoétpracowac informacii jak
z zespolem opieki zdrowotnej, aby lepiej o siebie
odgrywac aktywng i pozytywna role dbaé i zyé z PF

w przebiegu i wynikach leczenia. mozna znalezé

12 Zycie z widknieniem ptuc


https://www.actionpf.org/information-and-support/living-with-pulmonary-fibrosis

WSPARCIE
PSYCHOLOGICZNE




NAWIAZANIE KONTAKTU Z
ORGANIZACJA PACJENTOW (GRUPA

WSPARCIA DLA PACJENTOW) |
PRZYLACZENIE SIE DO NIEJ

ELIPFESR

CovID - 19 and Pulmonary

Dotgczenie do lokalnej grupy wsparcia About Pulmonary Fibrosis
moze by¢ dla Ciebie pomocne, poniewaz
mozesz spotkac sie z innymi chorymi

na PF, ich partnerami i opiekunami oraz
porozmawiac i podzieli¢ sie swoimi
doswiadczeniami.

Wsparcie ze strony rodziny i przyjaciot
jest niezbedne, ale zwrdcenie
sie do innych pacjentéw,
ktérzy przechodzg
przez to samo doswiadczenie
moze by¢ szczegdlnie korzystne.

~—

Mozna réwniez
skontaktowaé sie z
pacjentami w swoim

Wiele grup wsparcia jest organizowanych kraju za posrednictwem
w ramach szpitali lub w spotecznosci organizacji
lokalnej - lekarz lub pielegniarka wymienionych na
wyspecjalizowana w leczeniu choréb naszej stronie

uktadu oddechowego powinni by¢ w stanie
udzieli¢ dodatkowych informaciji.

Dowiedzenie sie jak najwiecej
o PF moze poméc w poczuciu
wiekszej kontroli nad choroba.
Organizacje pacjentéow
sg dobrym poczatkiem,
poniewaz dostarczajg one
informacji przeznaczonych dla
os6b zyjacych z PF, a takze
wzajemnego wsparcia.

Zycie z widknieniem ptuc


https://www.eu-ipff.org/who-we-are
https://www.eu-pff.org/

OGOLNE

PORADY DLA
OPIEKUNOW

Opieka nad osob3 cierpiaca na PF jest trudnym i wymagajacym zadaniem, ktére
moze by¢ zarowno emocjonalnie, jak i fizycznie wyczerpujace. Jesli opiekujesz
sie osobg cierpigca na PF, poinformuj o tym swojego lekarza rodzinnego, aby
mogt doradzi¢ Ci w kwestii Twojego zdrowia i skierowaé Cie do specjalistycznej
pomocy, jesli bedziesz jej potrzebowac. Czesto istniejg krajowe grupy wsparcia

dla opiekunow.

Pamietaj, aby dbac o siebie, poniewaz
codzienne zycie opiekuna moze by¢
wyzwaniem. Nie boj sie pytac lekarzy
i pielegniarek, ktérzy opiekujg sie
Twoim krewnym lub przyjacielem z PF,
o konkretne porady, jak najlepiej im
pomaéc.

Tutaj

Istnieje wiele organizacji wspierajacych
opiekunow, ktére réwniez moga

poméc w tym doswiadczeniu. W
niektérych krajach UE opiekunom moze
przystugiwa¢ pomoc finansowa lub
Swiadczenia rzeczowe - lekarz bedzie
mogt udzieli¢ szczegdtowych informacji.
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