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Przedmowa

Z ogromng rados$cig powitalam ksigzke dr Teresy Orlik Fizjoterapia chorych
na mukowiscydoze.

Od wielu lat mam zaszczyt i przyjemnos¢ pracowa¢ z dr Teresa Orlik
w Instytucie Matki i Dziecka, gdzie niezmiennie prowadzimy grupe ponad
300 chorych z mukowiscydozg. Razem staramy si¢ modyfikowac rézne aspek-
ty wielospecjalistycznej opieki nad chorymi z mukowiscydozg zgodnie z naj-
nowszymi standardami mi¢dzynarodowymi. Omawiamy przypadek kazdego
chorego indywidualnie na spotkaniach naszego wielodyscyplinarnego zespo-
tu. Wszystko po to, aby zapewni¢ naszym pacjentom lepsze i dluzsze zycie.
Mam nadzieje, ze o roli fizjoterapii w leczeniu mukowiscydozy nie musze¢ ni-
kogo, kto interesuje si¢ problematyka tej choroby, przekonywac.

Z nadziejg, ze ta pozycja wypelni luke na rynku wydawniczym oraz po-
moze chorym i ich opiekunom w prowadzeniu skutecznej fizjoterapii, zycze
przyjemnej lektury.

dr hab. n. med. Dorota Sands, profesor IMiDz,
kierownik Zaktadu Mukowiscydozy
w Instytucie Matki i Dziecka w Warszawie






Wstep

Drodzy Czytelnicy!

Publikacja Fizjoterapia chorych na mukowiscydoze adresowana jest przede
wszystkim do chorych i ich rodzin, ale, biorgc pod uwage rozszerzony zakres
omawianych zagadnien, moze stanowi¢ réwniez zrédlo informacji dla fizjote-
rapeutow i lekarzy.

W podreczniku przedstawiono nowoczesne techniki oczyszczania oskrzeli
i ogdlne zasady stosowania fizjoterapii. Podczas ich opracowywania bralam
pod uwage wieloletnie dos§wiadczenie wlasne i interdyscyplinarnego zespo-
tu zajmujacego sie leczeniem chorych na mukowiscydoze w Instytucie Matki
i Dziecka oraz zalecenia Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy, Miedzy-
narodowej Grupy Fizjoterapeutéw (International Physiotherapy Group for
Cystic Fibrosis - IPG/CEF), Brytyjskiego Towarzystwa Pulmonologicznego
i Australijskiego Towarzystwa Pulmonologicznego.

Poradnik skfada sie z dwoch czesci. Cze$¢ pierwsza zawiera wiedze teo-
retyczna, obejmujacg informacje, ktdre powinny pomoc w zrozumieniu zna-
czenia fizjoterapii dla chorych na mukowiscydoze i dlaczego w takiej a nie
innej formie powinna by¢ stosowana. Czg$¢ druga odnosi si¢ gtéwnie do co-
dziennej praktyki. Zawarte s3 w niej proste wskazéwki, na co zwraca¢ uwa-
ge 1 jak wykonywac fizjoterapie w roznych okresach zycia czlowieka. Kazdy
okres opisany jest oddzielnie. Rodzice i chorzy moga skoncentrowac sie tyl-
ko na rozdzialach najbardziej ich interesujacych, ale zachgcam do przeczyta-
nia rowniez pozostalych rozdzialéw, w ktérych zostala szczegétowo opisana
metodyka wykonywania techniki drenazowej, jaka rodzice lub sami chorzy
w danym momencie mogg by¢ zainteresowani. W kolejnych rozdziatach za-
warte s3 na 0gol tylko modyfikacje technik wlasciwych do stosowania w da-
nym wieku.
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Opracowanie nie wyczerpuje wszystkich aspektow zwigzanych z fizjote-
rapig. Mukowiscydoza jest chorobg o bardzo zréznicowanym przebiegu kli-
nicznym, wymagajaca odmiennego postegpowania w zaleznosci od zmian
obserwowanych w plucach. Nie sposob réwniez przewidzie¢ wszystkich prob-
lemow, z jakimi na co dzien zmagaja si¢ chorzy na mukowiscydoze i ich ro-
dziny, czy szczegélowo opisaé, jak sobie z nimi radzi¢. Dlatego przeczytanie
niniejszego podrecznika i korzystanie z niego nie zwalnia z obowigzku syste-
matycznych spotkan z fizjoterapeutami.

Mam nadzieje, Ze pierwszy tego typu podrecznik w Polsce spelni ocze-
kiwania rodzicéw oraz chorych i okaze si¢ cennym wsparciem w codziennej
fizjoterapii.

Teresa Orlik



Czes¢ pierwsza






Rozdziat 1

Rola fizjoterapii w leczeniu mukowiscydozy

Fizjoterapia jest jednym z najwazniejszych elementéw standardowego
leczenia mukowiscydozy. Stosuje sie jg w zapobieganiu progresji choroby
i leczeniu zmian w obrebie uktadu oddechowego.

1.1. Co to jest mukowiscydoza?

Mukowiscydoza jest najczestsza genetycznie uwarunkowana, dzie-
dziczong autosomalnie recesywnie choroba. Za wystepowanie choroby
odpowiedzialne s3 mutacje zlokalizowane w genie CFTR (Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance Regulator). Gen ten koduje biatko o tej samej
nazwie, ktére pelni funkcje kanalu chlorkowego umozliwiajacego przeptyw
jonéw chloru przez blone komérkows. Brak biatka CFTR lub zaburzenie jego
funkcji powoduje odwodnienie okolorzeskowej, sluzowej warstwy oskrzeli
ijest przyczyng wystepowania gestego i lepkiego sluzu. Choroba jest ogdlno-
ustrojowa, ale najwieksza ekspresje zmian obserwuje sie¢ w ukfadach oddecho-
wym i pokarmowym.

W ukladzie oddechowym w wyniku zmniejszenia odwodnionej war-
stwy $luzu okotorzeskowego nastepuje ostabienie ruchu rzesek i utrudnienie
oczyszczania §luzowo-rzgskowego. Zaburzenia w mechanizmie oczyszczania
oskrzeli prowadza z jednej strony do ich zaczopowania, powodujac odcin-
kowe rozdecie lub odcinkowa niedodme tkanki plucnej. Z drugiej strony
zaleganie wydzieliny w oskrzelach sprzyja rozwojowi nawracajacych, trudno
poddajacych si¢ leczeniu zakazen dolnych drég oddechowych. W zalegajacej
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wydzielinie stwierdza si¢ wysoka koncentracje szkodliwych mediatoréw stanu
zapalnego, ktdre sg przyczyna skurczu oskrzeli i postepujacej destrukeji tkanki
plucnej w postaci jej wtdknienia.

Pierwsze objawy plucne w przypadku mukowiscydozy dotycza oskrzeli-
kow o najmniejszej $rednicy, ktorych nabtonek btony sluzowej jest fizjologicz-
nie cienki i pozbawiony rzesek. Z tego powodu stosunkowo szybko dochodzi
do ich zaczopowania.

1.2. Cele fizjoterapii

Za rozwdj choroby oskrzelowo-plucnej w mukowiscydozie odpowie-
dzialna jest wydzielina zalegajaca w drzewie oskrzelowym. W zwigzku z tym
podstawowym celem fizjoterapii jest systematyczne, codzienne usuwanie wy-
dzieliny oskrzelowej z drég oddechowych.

Fizjoterapie powinni stosowac wszyscy chorzy na mukowiscydoze
bez wzgledu na wiek, przebieg choroby i objawy.

Fizjoterapia jest procesem zlozonym. Wymaga stosowania nie tylko kom-
pleksowych metod oczyszczania oskrzeli, lecz réwniez innych form fizjotera-
pii, ktérych celem jest ksztaltowanie:

= prawidlowej ruchomosci klatki piersiowej;
odpowiedniej sily i wytrzymalosci mig$ni oddechowych;
prawidlowej postawy ciala;
odpowiedniego do wieku poziomu wydolnosci fizycznej.

Podstawowe standardy opieki fizjoterapeutycznej chorego
na mukowiscydoze obejmuja: terapie inhalacyjng, drenaze oskrzeli,
éwiczenia fizyczne i terapie edukacyjna.



Rozdziat 2

Terapia inhalacyjna

Inhalacja to zabieg, podczas ktorego do pluc wprowadzany jest lek w postaci
aerozolu.

Aerozol jest to zawiesina bardzo drobnych czagsteczek leku w Srodowisku
gazowym. W przypadku inhalacji Srodowiskiem gazowym jest powietrze
atmosferyczne.

Chorym na mukowiscydoze¢ droga wziewng standardowo podawane s3
leki mukolityczne. Powoduja one uptynnienie, czyli rozrzedzenie wydzieliny
oskrzelowej. Oprocz lekéw mukolitycznych podawane sg réwniez antybiotyki
dzialajace na bakterie znajdujace si¢ w $luzie oskrzelowym oraz leki przeciw-
zapalne i rozszerzajace oskrzela.

2.1. Efektywnos$¢ inhalacji
Wykonanie inhalacji tylko z pozoru jest fatwe i proste. W rzeczywistosci

zabieg jest trudny i wymaga przestrzegania wielu zasad, jezeli chcemy, zeby
czasteczki leku dotarly do ptuc.

Tylko okoto 5% najmniejszych czasteczek deponuje sie w ptucach.

Co zatem dzieje si¢ z pozostaly iloscig leku? Otéz okolo 30-50% leku jest
usuwane z ptuc razem z wydechem. Duza cze$¢ leku osadza si¢ w gardle, krta-



