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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

O badaniu

Celem badania byta ocena funkcjonowania oséb z SMA i ich opiekunoéw w systemie opieki zdrowotnej,
a takze odpowiedz na pytanie jaki zakres wiedzy o SMA majg poszczegdlne grupy osoéb

zaangazowanych w opieke nad chorymi.

Podczas ustrukturyzowanych wywiadoéw pogtebionych poruszano tematy opieki nad osobami z SMA,

dostepnosci Swiadczen medycznych i pozamedycznych oraz wiedzy lekarzy oraz opiekunéw o SMA.

Badanie przeprowadzono metodg CATI. Wywiady byly przeprowadzane z opiekunami oséb chorych
oraz/lub z samymi chorymi, w przypadku gdy podejmowali oni samodzielnie decyzje dotyczace swojego
stanu zdrowia. Spos$réd 29 rodzin, kitdére zaproszono do udzialu w badaniu (dobdér wygodny),

przeprowadzono wywiady z 23. Wywiady zrealizowane zostaty w sierpniu 2018 roku przez dwie osoby.
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego ws$réd chorych z SMA i ich opiekunéw.

Charakterystyka respondentow

Wywiady opisujg sytuacje 23 gospodarstw domowych, w ktérych mieszka 26 chorych, opisana zostata

tez jedna osoba, ktéra w chwili wywiadu opuscita gospodarstwo domowe rodzicow.

Wiekszos¢ respondentéw mieszka w Polsce, ale w badaniu wzieta tez udziat jedna rodzina,
przebywajgca tymczasowo za granicg w zwigzku z leczeniem SMA oraz jedna rodzina mieszkajgca na
state poza granicami kraju. W grupie ankietowanych znalazly sie zaréwno osoby mieszkajace w duzych

miastach lub aglomeracjach, jak i osoby z matych miast lub wsi.

W badanych gospodarstwach mieszkato od 2 do 6 oséb. Wielkos¢ poszczegdlnych gospodarstw

domowych przedstawiono na wykresie ponize;.

Wykres 1.
Liczba gospodarstw domowych uczestniczacych w badaniu sktadajacych sie z 2, 3, 4, 5, 6 oséb.

52 m3 m4 =u5 m6

16 gospodarstw to rodziny opiekujgce sie nieletnimi lub jeszcze uczacymi sie dzie¢mi, w 4
gospodarstwach mieszkali dorosli chorzy oraz ich rodzice, w 3 chorzy mieszkali ze swoimi partnerami i
dzieé¢mi. W trzech gospodarstwach domowych zyta wiecej niz jedna osoba z SMA. We wspomnianych

16 gospodarstwach z dzie¢mi wychowywato sie od 1 do 4 dzieci (Srednio dwoje).

W czterech gospodarstwach nikt zdomownikéw nie pracowat zarobkowo. W siedmiu pracowali wszyscy
doro$li cztonkowie rodziny, ktérzy zakonczyli nauke. W 13 gospodarstwach jedna osoba nie pracowata,

w 3 gospodarstwach niepracujgce byty po dwie osoby.
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego ws$réd chorych z SMA i ich opiekunéw.

Wykres 2.
Liczba gospodarstw z zadnym, jednym, dwoma lub trzema osobami pracujgcymi.

a0 m] 2 m3

Sposréd 27 chorych 17 byto nieletnich lub kontynuowato jeszcze nauke. 7 na 10 dorostych chorych
pracowato, a 3 osoby byly na rencie (pracowaty w przesziosci, ale musiaty zrezygnowaé¢ z powodu
pogarszajgcego sie stanu zdrowia). Wiek ankietowanych chorych zostat przedstawiony na wykresie
ponizej.

Wykres 3.
Histogram wieku os6b z SMA uczestniczacych w badaniu (N=27).
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2.1.

Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

Stan zdrowia

U wiekszosci ankietowanych chorych rozpoznano SMA typu | (19 osdéb), u czterech oséb SMA typu I,
a u trzech oséb SMA typu lIl. Sredni wiek diagnozy dla oséb z SMA typu | to 11 miesiecy, przy czym
okres ten byt coraz krétszy w kolejnych latach. Sredni wiek diagnozy oséb przed 18 rokiem zycia w
chwili wywiadu wynosit 7 miesiecy. Sredni wiek diagnozy pacjentéw z SMA typu Il wynosit 1,8 roku, a
pacjentéw z SMA typu Ill — 8 lat. 75% rodzin o istnieniu SMA dowiedziala sie dopiero przy okazji
stawiania diagnozy u jednego z chorych. U trojki starszych pacjentéow, diagnozowanych przed wieloma
laty, méwiono jedynie o genetycznej chorobie miesni, o tym, ze majg SMA dowiedzieli sie znacznie
pdzniej. U starszych pacjentdéw diagnoze stawiano na podstawie analizy wycinka miesniowego. Testy
genetyczne byty wykonywane przez nich wiele lat pdzniej lub wcale (duza czes¢ respondentow
wykonata testy genetyczne dopiero podczas kwalifikacji do programu wczesnego dostepu do leczenia
nusinersenem). Piecioro chorych przez dtugi czas miato postawione rozpoznanie bez zadnych badan,

najczesciej na podstawie widocznych objawdw oraz pokrewienstwa z inng osobg chorg.

Poza wyjatkami (wynikajgcymi najczesciej z typu SMA) zdecydowana wiekszo$¢ ankietowanych
chorych w chwili badania nie byta w stanie samodzielnie usig$¢. Czes$¢ z nich byla w stanie samodzielnie
utrzymac sie w pozycji siedzacej. Zakres sprawnosci rgk wahat sie od peinej sprawnosci (przy
ostabionych miesniach rgk), przez sprawnos¢ jedynie dtoni do mozliwosci wykonywania delikatnych
ruchow palcem. Znaczaca cze$¢ respondentdw (z wyjgtkiem najmfodszych chorych) miata przykurcze
miesni, m.in. rgk oraz twarzy. 56% zgtaszato problemy z odkrztuszaniem o réznym nasileniu (najczesciej
w czasie infekcji). 41% wspomniato o problemach z przetykaniem pokarmoéw. 5 osob miato
tracheostomie, wsrdd nich 3 osoby nie oddychatly samodzielnie, a 2 tgczyty w réznych proporcjach
wentylacje mechaniczng z samodzielnym oddychaniem. 6 oséb Zzywito sie za pomocg sondy nosowo-
zotagdkowej lub PEG. Wszystkie osoby z SMA typu | i Il wymagaly przenoszenia w ciggu dnia oraz
pomocy w czynnosciach toaletowych i pielegnacyjnych. Wiekszo$¢ wymagata przektadania z pozycji na
pozycje oraz sprawdzania pozycji maski oddechowej w ciggu nocy. W zaleznosci od niesprawnosci
poszczegolnych migsni respondenci z SMA wymagali réwniez pomocy w poprawianiu pozycji gtowy,
rak lub catego ciata w ciggu dnia. Osoby z tracheostomig potrzebowaty pomocy w zmianie opatrunkow,
odsysaniu wydzieliny i codziennym utrzymaniu sprzetu do wentylacji. Obstugi sprzetu wymagato tez
zywienie inne niz doustne. Zywigcy sie doustnie wymagali z kolei przygotowania odpowiednio
spreparowanego positku. Osoby ze sprawnymi dtonmi byly w stanie samodzielnie spozywac¢ posiki,
pozostate osoby wymagaty karmienia, przy czym w wiekszosci przypadkéw positek zajmowat duzo

Cczasu.
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2.2,

Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego ws$réd chorych z SMA i ich opiekunéw.

Wykres 4.
Stosowanie oddychania oraz zywienia wsrod respondentéw z SMA.

Wsparcie oddychania

m nie oddycha
samodzielnie

® wspomaga
okresowo
oddychanie

m oddycha
samodzielnie
przez caty czas

Droga podania pokarmu

m stomia

m sonda
dozotgdkowa

doustnie

Edukacja i praca

Sposrdd uczacych sie w chwili badania oséb z SMA, 8 uczylo sie w szkotach podstawowej, gimnazjum
lub $redniegj, a trzy studiowaty. Najczestszym trybem nauki u dzieci z SMA typu 1 byt indywidualny tryb
nauczania (5 na 6 przypadkéw). Nauczyciele z reguty przyjezdzali do domu, ale ankietowani rodzice
cenili tez sobie mozliwos¢ udziatu ich dzieci w wydarzeniach szkolnych lub niektérych zajeciach. Dzieci
z SMA typu 2 i 3 uczyty sie w szkotach lub klasach integracyjnych. Osoby studiujgce w chwili badania
uczyty sie w réznych trybach, od zdalnej nauki ramach indywidualnego toku nauczania (zdalny kontakt
z wyktadowcami) po tryb standardowy (dzienny lub zaoczny). Niektére rodziny dtugo szukaty szkoty
ktéra chciataby dostosowac sie do ich potrzeb. Problem dotyczyt zaréwno szkoét podstawowych jak i
uczelni wyzszych, ale niektérzy respondenci spostrzegli, ze trudniej jest znalez¢ szkote
ponadgimnazjalng, ktéra podjetaby sie edukacji dziecka z SMA, w szczegdlnosci jesli ma ono problemy
z méwieniem. Szkoty, ktére nie chciaty sie zgodzi¢ na utatwienia dla respondentéw lub nie byty w stanie

zapewni¢ im odpowiedniej opieki znajdowaty sie zarébwno w matych jak i bardzo duzych miastach.
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

Wykres 5.
Rozktad poziomu nauki uczacych sie ankietowanych (N=11)

studia podyplomowe |l
szkota wyzsza |GG
szkota érednia |
gimnazjum |
szkota podstawowa (lub zeréwka) || GG
0 1 2 3 4 5 6 7

Dorosli uczestnicy ankiety najczesciej ukonczyli w przeszitosci studia wyzsze lub ksztatcili sie na
studiach podyplomowych. W zaleznosci od okresu, w ktérym sie uczyli oraz stanu zdrowia uczeszczali
do szkot ogoéinodostepnych lub mieli indywidualny tok nauczania. Osoby, ktére uczeszczaty do szkoty
ogolnodostepnej czesto wspominaty, ze musiaty walczy¢ z barierami architektonicznym. Czesc¢
chorych zrezygnowata nawet z nauki w szkole wyzszej ze wzgledu na trudnosci logistyczne (brak
mozliwosci dojazdu na zajecia oraz trudnosci z uzyskaniem zgody na zdalne studia). Uczacy sie
bardzo wiele zawdzieczali determinacji rodziny, ktéra zajmowata sie codziennym transportem do i ze
szkoty, oraz checi niesienia pomocy innych uczniéw, ktérzy pomagali w przemieszczaniu sie wewnatrz
szkoty lub asystowali choremu podczas zaje¢. Mozna zauwazy¢, ze z czasem mozliwosci nauki dla
0s6b z SMA ulegty zwiekszeniu. Ponizej przedstawiono opisy nauki osoby studiujgcej 20 lat temu (1) i

obecnie (2).

(1) ,Podczas pierwszego roku studiéw szkota nie byta dostosowana do potrzeb oséb na wézku, dopiero
pOzniej stworzono podjazdy, ale przez caty okres studiow laboratoria odbywaty sie na pietrze, wiec na

zajecia bytem wnoszony przez kolegow”.

(2) ,Nauka jest zdalna, cze$¢ wyktadowcow wysyta materiaty, cze$¢ kontaktuje sie na Skype, inni tgcza
sie na zywo podczas wykfadow lub cwiczen, zebym mogt uczestniczy¢ w zajeciach z pozostatymi
studentami. Niektérzy nagrywajg tez swoje wyktady i je wysytajg. Egzaminy zdawane sg ustnie lub

pisemnie’.

W ostatnich kilkunastu latach, poza masowym adaptowaniem budynkéw szkolnych do potrzeb oséb
niepetnosprawnych, wprowadzono roéwniez wiele rozwigzan organizacyjnych, ktére majg utatwic
osobom niepetnosprawnym nauke: wczesne wspomaganie rozwoju w okresie przedszkolnym,
przedszkole specjalne, przedszkole integracyjne, zajecia rewalidacyjne w szkole czy pomoc
nauczyciela, asystenta nauczyciela lub nauczyciela wspomagajgcego. Sposréd 15 dzieci do 18 roku
zycia uczestniczgcych w badaniu 10 korzystato ze wczesnego wspomagania rozwoju gdy byty w wieku
przedszkolnym. W ramach wczesnego wspomagania szescioro dzieci miato zajecia z logopeda,
piecioro z pedagogiem, a dwoje z psychologiem. 7 dzieci uczeszczato do przedszkola specjalnego lub
integracyjnego (w tym dwoje w trybie indywidualnym). Dwie rodziny wymienity réwniez jako forme

pomocy zajecia rewalidacyjne dla ich dzieci w szkole.
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego ws$réd chorych z SMA i ich opiekunéw.

Wykres 6.
Odsetek chorych w wieku 18 lat lub mniej, ktérzy korzystali ze wsparcia w ramach srodkéw oswiaty.

70% 67%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

47%

13%

M przedszkole specjalne lub przedszkole integracyjne

B wczesne wspomaganie rozwoju

M zajecia rewalidacyjne

Dorosli respondenci, ktdrzy pracowali, najcze$ciej wykonywali swojg prace zdalnie z domu. W skrajnym
przypadku siedziba firmy znajdowata sie kilkaset kilometrow od miejsca zamieszkania chorego. Polowa
z nich na ktéryms etapie zycia dojezdzata do pracy. Czes¢ respondentéw z SMA zwrécito uwage, ze
chciatoby pracowac poza domem ze wzgledu na kontakt z innymi ludzmi, ale trudno jest znalez¢é miejsce
pracy, ktore chciatoby przyja¢ takg osobe. Innym problemem bywa brak mozliwosci zapewnienia
codziennego transportu. Tylko jeden z respondentéw wspomniat, ze gmina zapewnita mu transport do
i z pracy. W pozostatych przypadkach to rodzina musiata zapewni¢ samochdd (najlepiej dostosowany

do przewozu osoby na wozku) oraz cztonka rodziny, ktéry moze stuzy¢ za kierowce.
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3.1.

Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

Opieka nad osobg z SMA

Rodzina

W gospodarstwach domowych biorgcych udziat w badaniu silnie zréznicowana byta liczba domownikow
opiekujgcych sie osobami chorymi. Opiekunami byto od 1 do 5 dorostych cztonkéw rodziny. Sredni wiek
opiekuna biorgcego udziat w badaniu wynosit 44,1 roku (SD 14,4). Srednio na jednego chorego z SMA
przypadato dwoch opiekunéw. Poza rodzicami i partnerami byto to najczesciej rodzenstwo (3
gospodarstwa) i dziadkowie, mieszkajgcy razem z chorym (1 gospodarstwo) lub dochodzgcy (5
gospodarstw). Jednak az w szesciu gospodarstwach osoba (lub osoby) z SMA mieszkata tylko z jednym
domownikiem. W dwéch przypadkach jedna sprawna osoba miata pod opieka dwie doroste osoby
niepetnosprawne. Jeden z respondentow z SMA w przesziosci mieszkat sam. W 9 gospodarstwach,
poza osobami z SMA, opieki wymagaty matoletnie dzieci, w dwdch przypadkach — niepetnosprawne lub
starsze osoby doroste. 67% rodzin, ktore udzielity odpowiedzi na pytanie o swoj status materialny

deklarowato, ze zyjg $rednio.

Wykres 7.
Ocena statusu materialnego gospodarstwa domowego (% odpowiedzi, N=21)

Zyjemy bardzo biednie — nie
starcza nam nawet na

podstawowe potrzeby
80%

60%

. 40% 7vi K . .
Zyjemy bardzo dobrze — mozemy yJemY > ’romnle mu5|mY naco
L . . dzien bardzo oszczednie
pozwoli¢ sobie na pewien luksus 20% )
gospodarowac
0%
Zyjemy dobrze — starcza nam na Zyjemy $rednio — starcza nam na
wiele bez specjalnego co dzien, ale musimy oszczedzac
oszczedzania na powazniejsze zakupy

Gtéwnymi opiekunami byli najczesciej rodzice chorego (w 20 gospodarstwach). W najczestszym modelu
podziatu obowigzkéw (45% gospodarstw z dzieckiem z SMA, w tym z dorostym dzieckiem) mama
zapewniata opieke nad dzieckiem lub dzie¢mi, a tata pracowat. W 12 badanych gospodarstwach mama
chorego zrezygnowata z pracy, aby zajac¢ sie opieka, w dwdch gospodarstwach mamy wydtuzyty czas
pracy lub podejmowaty wiecej prac, aby zapewni¢ lepsze mozliwosci leczenia i rehabilitacji swoim
dzieciom. Cztery mamy zrezygnowaty z dalszej nauki z powodu SMA u dziecka. Znaczaca wigkszo$¢

ojcow kontynuowata prace zawodowg po zdiagnozowaniu SMA u ich dziecka. Cze$¢ podejmowata
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego ws$réd chorych z SMA i ich opiekunéw.

wiecej prac, aby zrekompensowaé ubytek jednej osoby pracujgcej w rodzinie, a cze$¢ zmniejszata
wymiar czasu pracy, aby odcigzy¢ matzonke w opiece (w 2 gospodarstwach ojcowie zrezygnowali z
pracy, aby podja¢ sie opieki). Po pracy w wiekszosci gospodarstw tata rowniez angazowat sie w opieke

- w roznym zakresie.

Wykres 8.
Podziat obowigzkéw pomiedzy rodzicami oséb z SMA (dotyczy oséb z SMA mieszkajacych z rodzicami, N=20).

® oboje rodzice pracujg

m tata pracuje, mama
nie pracuje

® mama pracuje, tata

5% V nie pracuje
oboje rodzice nie
pracuja

m samotna, niepracujgca
mama

10%

45%

Pracujacy rodzice szukali czesto miejsc zatrudnienia, ktére umozliwityby im elastyczny czas pracy
(dwoch ojcéw otworzyto z tego powodu wlasng dziatalno$¢ gospodarczg, dwoch znalazto prace na
popotudnia lub noce, zeby méc zajmowac sie opiekg w ciggu dnia) lub znajdowatyby sie blisko miejsca

zamieszkania, aby w razie potrzeby mogli szybko wréci¢é do domu.

61% ankietowanych gospodarstw pobierato $wiadczenie pielegnacyjne. W 23% rodzin pobierajacych to
Swiadczenie nikt z domownikéw nie pracowat zawodowo, mozna wiec przypuszczaé, ze swiadczenie
wraz z innymi zasitkami stanowito ich gtéwne zrédfo utrzymania. Swiadczenie pielegnacyjne nie moze

zostac przyznane matzonkowi osoby niepetnosprawne;.
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

Wykres 9.
Liczba gospodarstw domowych, w ktérych zyje odpowiednio 0, 1 lub 2 opiekunéw niepracujacych i pracujacych.

Niepracujacy

Pracujgcy
0 m]l =2 0 =1 m2

W badanej grupie znalazto sie siedmioro chorych, ktérych wszyscy opiekunowie zamieszkujgcy
wspolnie gospodarstwo domowe dzielili swéj czas miedzy opieke a prace zarobkowg (Wykres 9). W
wiekszosci przypadkéw byto to dwoje opiekundw, ktdrzy zamieniali sie opiekg w ciggu dnia, jednak byty
tez takie gospodarstwa, w ktorych jedyny opiekun-domownik wychodzit codziennie do pracy (sytuacja
ta dotyczyta gtéwnie dorostych chorych). Ten drugi typ rodzin radzit sobie czesto dzieki pomocy
zawodowych opiekundw, zaréwno optacanych z funduszy publicznych jak i prywatnych, jednak w czasie
wywiadu ich cztonkowie podkreslali, ze w takich sytuacjach pomoc panstwa lub gminy nie jest
wystarczajgca i wigze sie z pewnymi ograniczeniami. Podobne uwagi miaty rodziny, w ktérych jedyny

opiekun nie pracowat, zajmujgc sie tylko chorym (lub chorymi). Takich gospodarstw byto w badaniu 4.

Rodziny, szczegdlnie te z dluzszym stazem opieki nad chorym z SMA deklarowaty, Ze majg rozlegtg
wiedze o najnowszych metodach leczenia, gdzie mozna otrzymaé rehabilitacje oraz orzeczenie o
niepetnosprawnosci (Wykres 10, Wykres 11). Opiekunowie miodszych chorych czesciej znali
obowigzujgce standardy opieki nad osobami z SMA, podczas gdy dorosli chorzy mieli czesciej
wypracowane indywidualne standardy oparte na latach doswiadczenia. Sposrod oséb, ktéry dany temat
dotyczyt 21% os6b nie wiedziato jak uzyskac¢ wczesng interwencje lub wspomaganie rozwoju, 19% jak
uzyskac wsparcie od organizacji pozarzadowych, a 15% - jak uzyskaé¢ wsparcie socjalne. Jednoczesnie
w probie znajdowaty sie osoby, ktére zawodowo lub w ramach stowarzyszeh zajmowaly sie
przekazywaniem takich informacji. Wiedza byta zdobywana najczes$ciej dzieki sieci kontaktéw z innymi
chorymi oraz osobami wspierajgcymi chorych (fundacje i stowarzyszenia). Bardzo rzadko jako Zrédto
wiedzy wskazywano lekarzy, u ktérych dany chory sie leczyt. Czesciej byty to publikacje naukowe i
dziennikarskie, konferencje specjalistyczne, czy materiaty przygotowywane przez fundacje Iub
producentow lekéw. Najwiekszy problem dotyczyt wiedzy, ktére z osrodkdéw specjalizujg sie w leczeniu
dorostych 0séb z SMA — 30% rodzin z dorostymi chorymi przyznato, ze nie wie gdzie powinni sie
skierowac. Dla odmiany dorosli chorzy lepiej niz chorzy niepetnoletni wiedzieli, gdzie w swoim zasiegu
mogg uzyskaé dorazng pomoc lekarska (70% vs 31% odpowiedzi Wiem bardzo dobrze).
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

Wykres 10.
Odsetek odpowiedzi respondentéw na pytanie o biezacy zakres wiedzy na dany temat w gospodarstwach w ktorych chorzy byli petnoletni.

dorosli (wiek>18 lat)

100% 1. Gdzie znajdujg sie osrodki/lekarze, ktére specjalizujg sie w SMA
90%
2. Jak uzyska¢ wsparcie socjalne
80%
y 3. Jak uzyskac wsparcie od organizacji pozarzgdowych zajmujgcych
70%
sie SMA lub chorobami rzadkimi
60%
4. Do jakich osrodkéw/lekarzy w Panstwa zasiggu mozna sie zwrocic
50%
20% 5. Jakie sg obowigzujgce standardy opieki nad osobami ze SMA
(o]
30% 6. Jakie sg nowoczesne metody leczenia SMA
20% 7. Jak otrzymac¢ wspomaganie rozwoju/wczesng interwencje
10%
8. Gdzie otrzymac rehabilitacje / fizjoterapie
0%

1 2 3 4 5 6 7 8 9 9. Jak uzyskac orzeczenie o niepetnosprawnosci

B Wiemy bardzo dobrze B Wiemy mniej wiecej M Nie wiemy

*dane nie uwzagledniajg 0séb, ktére udzielity odpowiedzi "Nie dotyczy"
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Wykres 11.
Odsetek odpowiedzi respondentéw na pytanie o biezacy zakres wiedzy na dany temat w gospodarstwach w ktérych chorzy byli niepetnoletni.

dzieci (wiek<18 lat)

100%

1. Gdzie znajduja sie osrodki/lekarze, ktdre specjalizujg sie w SMA
90%

2. Jak uzyskac¢ wsparcie socjalne
80%

3. Jak uzyskac¢ wsparcie od organizacji pozarzgdowych
70% zajmujgcych sie SMA lub chorobami rzadkimi
60%

4. Do jakich osrodkéw/lekarzy w Panstwa zasiegu mozna sie
50% zwroci¢
40% . . . Lo .

5. Jakie sg obowigzujgce standardy opieki nad osobami ze SMA
30%

6. Jakie sg nowoczesne metody leczenia SMA
20%

7. Jak otrzyma¢ wspomaganie rozwoju/wczesng interwencje
10%

0% 8. Gdzie otrzymac rehabilitacje / fizjoterapie

9. Jak uzyskac orzeczenie o niepetnosprawnosci

B Wiemy bardzo dobrze B Wiemy mniej wiecej M Nie wiemy

*dane nie uwzgledniajq osob, ktére udzielity odpowiedzi "Nie dotyczy"
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wsrdd chorych z SMA i ich opiekunow.

Swiadczenia opiekuncze

Badani chorzy korzystali z kilku rodzajéw dtugoterminowej opieki oferowanej przez publiczng stuzbe
zdrowia oraz gminy. Najczesciej (58%) byta to opieka zespotu mechanicznej wentylacji domowej, ktdra
obejmowata cotygodniowe wizyty lekarza (anestezjologa Ilub pulmonologa), pielegniarki oraz
rehabilitanta. Swiadczenie to zapewniato chorym kompleksowg opieke domowg, jednak barierg dla
niektérych byta koniecznos$é poddania sie hospitalizacji w celu kwalifikacji do tego typu leczenia — chorzy
nie chcieli pozostawac pod opiekg wylgcznie personelu medycznego ze wzgledu na mate zaufanie do
jego umiejetnosci opieki nad osobg z SMA, z kolei szpitale nie przewidywaty mozliwosci
przeprowadzenia kwalifikacji w domu. Potowa chorych korzystata z ustug rehabilitantéw lub logopedéw
finansowanych przez gminge w ramach specjalistycznych ustug opiekuhczych (przecietnie 2 godziny
tygodniowo), taka sama czes$¢ chorych byta objeta diugoterminowag opiekg pielegniarska finansowang
przez NFZ. 19% chorych korzystato z zywienia dojelitowego w warunkach domowych, a 8% z hospicjum

domowego (Wykres 12).

Wykres 12.
Odsetek os6b z SMA korzystajacych z publicznie oferowanych swiadczen opieki diugoterminowej

Zadne z powyzszych 19%

Hospicjum domowe 8%

Zywienie dojelitowe lub pozajelitowe w warunkach

o)
domowych o

Dtugoterminowa pielegniarska opieka domowa 50%

Specjalistyczne ustugi opiekuncze 50%

Dtugoterminowa opieka domowa dla
N 58%
wentylowanych mechanicznie
0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

Opieka wytchnieniowa

ZapytaliSmy ankietowanych opiekunéw komu spoza domownikéw przekazujg opieke nad chorym lub
dopuszczajg mozliwos¢ jej przekazania na kilka godzin w ciggu dnia, tak aby zatatwi¢ wlasne sprawy.
Wyniki przedstawiono na Wykres 13. Respondenci wskazywali gtdwnie swoich bliskich mieszkajgcych
osobno (gtéwnie dziadkdéw Ilub rodzenstwo) oraz pielegniarki, ktére przychodzity w ramach
dtugoterminowej opieki domowej lub domowego leczenia respiratorem (po 10 gospodarstw). Czes¢

rodzicow uczgcych sie dzieci wskazata wyspecjalizowanego opiekuna w szkole lub przedszkolu. 5
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wsrdd chorych z SMA i ich opiekunow.

rodzin korzystato z opiekunéw wynajetych z wiasnych srodkéw, a tylko 2 rodziny zostawiato swoich
chorych pod opiekg opiekunéw zapewnianych przez GOPS. Tylko dwie osoby z SMA posiadaty
asystenta osoby niepetnosprawnej. Cztery rodziny deklarowaly, ze nie majg nikogo spoza domownikow,
komu chciatyby przekazaé¢ opieke na kilka godzin - opiekunowie twierdzili, ze nie majg zaufanej,
przeszkolonej osoby, ktéra umiataby sobie poradzi¢ w razie nagtej sytuacji (np. zakrztuszenia).
Jednoczesnie zwrdocono uwage na to, ze instytucje publiczne, mimo swoich obowigzkow, nie
zapewniajg takiej osoby, badz to przez utrudnienia w otrzymaniu $wiadczenia bgdz przez dostarczanie
niewystarczajgco kompetentnych opiekunéw. Dla poréwnania obie rodziny zamieszkujgce poza
granicami Polski deklarowaty, ze miaty mozliwos¢ prostego uzyskania zaufanego opiekuna na kilka
godzin bez koniecznosci ponoszenia jego kosztow z wiasnej kieszeni, jesli tylko by sie o nig zgtosity

(zadna z rodzin nie korzystata jednak z takiej pomocy).

Wykres 13.
Odsetek gospodarstw korzystajacych z ustug opiekunéw spoza gospodarstwa domowego

nie ma takiej osoby

inny

asystent osoby niepetnosprawnej
opiekun z GOPS

asystent ze srodkow oswiaty
opiekun ze srodkéw prywatnych

pielegniarka

bliscy mieszkajgcy osobno

0% 5% 10% 15% 20% 25% 30% 35% 40% 45% 50%

Istniata znaczgca réznica pomiedzy sytuacjg opiekuna dziecka z SMA oraz opiekuna osoby dorostej z
tg chorobg. W przypadku mtodych chorych opieka czesciej dzielita sie na wiecej osob (Liczba osob
zaangazowanych w pomoc przecietnej niepetnoletniej lub uczacej sie osobie z SMA wynosita srednio
3,75, podczas gdy w przypadku oséb petnoletnich byto to $rednio 2,86. Uwzgledniono tu zaréwno
cztonkéw rodziny i bliskich jak i zawodowych opiekundw, niezaleznie od liczby godzin poswiecanych na
opieke). Pomagali dziadkowie i rodzenstwo mieszkajgce razem z chorym, a takze dziadkowie
dochodzacy codziennie lub w razie potrzeby. Rodziny z chorymi dzieémi czesciej deklarowaty, ze nie
potrzebujg dodatkowej pomocy. Z czasem, dziadkowie stajg sie jednak coraz mniej zdolni do opieki, a
czasami wrecz sami zaczynajg jej wymagac, podczas gdy rodzenstwo wyprowadza sie i zaktada wtasne
rodziny. W przypadku dorostych osdb z SMA uczestniczgcych w badaniu ciezar opieki spadat wytgcznie
na partnera lub rodzicoéw (przy czym sredni wiek rodzicow dorostych chorych biorgcych udziat w badaniu

wynosit 59,7 roku, SD 4,7). Opieka nad dorostym niepetnosprawnym jest trudniejsza takze ze wzgledu
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Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wsrdd chorych z SMA i ich opiekunow.

na wiekszy zakres obowigzkéw oraz stabsze zdrowie opiekunéw (w przypadku rodzicéw). Duzym
utrudnieniem jest konieczno$é podniesienia chorego, z czym starsi opiekunowie, czesto z obcigzonym
kregostupem, radzg sobie coraz gorzej. Opieka w wiekszej mierze opiera sie wtedy na zawodowych

opiekunach (Wykres 14).

Wykres 14.
Odsetek gospodarstw korzystajacych z ustug opiekunéw spoza gospodarstwa domowego w podziale na gospodarstwa
z petnoletnimi (N=7) lub niepetnoletnimi chorymi (N=16).

petnoletni chorzy B niepetnoletni chorzy

nie ma takiej osoby

inny

asystent osoby niepetnosprawnej
opiekun z GOPS

asystent ze srodkow oswiaty
opiekun ze srodkéw prywatnych

pielegniarka

bliscy mieszkajgcy osobno

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60%

O ile wiekszos¢ opiekundw miata mozliwosé przekazania opieki nad osobg z SMA, ktéra tego wymagata
innej osobie na kilka godzin, to przekazanie opieki na kilka dni dla 76% rodzin, ktére zgtaszaty taka
potrzebe bylo juz niemozliwe. Gtéwng przeszkoda byta obawa opiekundw, ze nikt z rodziny i znajomych
nie potrafitby sie odpowiednio zajg¢ chorym (szczegélnie w przypadkach nagtych, np. zakrztuszenia lub
wilasciwego utozenia), ktéra rosta u opiekundw pacjentéw w gorszym stanie zdrowia (z problemami przy
przetykaniu, z tracheostomig). Opiekunowie deklarowali, Ze czesto rodzina nie byta zainteresowana
naukg lub bata sie wziecia na siebie odpowiedzialnosci, a osoby chetne do pomocy nie byty w stanie
podotac wszystkim obowigzkom (np. przenosic¢ wielokrotnie dorostego chorego). Inng powazng barierg
byt brak ustug specjalistycznej opieki wyreczajgcej i opieki wytchnieniowej w ofercie systemu pomocy
spotecznej. Respondenci-opiekunowie niekiedy porozumiewali sie z pielegniarkami lub zawodowymi
opiekunami, przychodzgcymi do domu kilka razy w tygodniu, ze odbiorg wiele godzin jednoczesnie,
zapewniajac sobie np. jedno wolne popotudnie, ale ze wzgledu na liczne obowigzki zawodowe
opiekunéw nie byto to proste do zrealizowania, prawie niemozliwe bylo tez zapewnienie opieki
catodobowej. Respondenci, ktérzy dysponowali centrum opieki wyreczajgcej w swojej okolicy zwracali
uwage, ze diugie terminy uniemozliwiajg skorzystanie z takiej pomocy w razie nagtej potrzeby.
Zdecydowanej wiekszosci respondentow system wsparcia socjalnego nie miat jednak do zaoferowania
nic poza statg opiekg w domu pomocy spotecznej lub zaktadzie opieki leczniczej. Przeszkodg w
przekazaniu opieki na diuzej bywata tez nieche¢ rodziny lub samego chorego do korzystania z pomocy

obcej osoby (wstyd, brak zaufania do jakosci opieki). Tylko cztery rodziny zadeklarowatly, ze majg

HTA Consulting 2019 (www.hta.pl) Strona 18



Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wsrdd chorych z SMA i ich opiekunow.

mozliwos¢ pozostawienia osoby z SMA pod opiekg kogo$ spoza domownikéw i z niej korzystajg. W
dwéch przypadkach byta to rodzina, w jednym prywatna opiekunka, w kolejnym rodzina i prywatna
opiekunka). Réwniez cztery rodziny odpowiedziaty, ze nie potrzebowaty nigdy zostawi¢ swojego
bliskiego pod opiekg osoby z zewnatrz (ze wzgledu na dobry stan zdrowia bgdz na miody wiek chorego).

Potowa z nich deklarowata jednoczesnie, ze zna osobe, do ktérej mogtaby sie zwrécic w tej sprawie.

62% opiekunow deklarowato, ze przydataby im sie pomocy z zewnatrz. Idealna pomoc miata najczesciej
posta¢ wyspecjalizowanej pielegniarki, ktéra wiedziataby na przyktad jak obstuzy¢é osobe podigczong
do respiratora, i ktéra miataby zaufanie rodziny, ze nie zrobi niechcacy krzywdy choremu. Rodzina i
bliscy znajomi, ktérzy nie bojg sie zajmowac chorym byli wymieniani jako idealna pomoc przez 38%
respondentow. Marzeniem jednej osoby z SMA byt asystent osoby niepetnosprawnej, ktéry niestety nie
byt dostepny w jej gminie. 15% respondentéw wymienito osrodek opieki dlugoterminowej. Podawano
jako przyktad domy opieki w Danii, w ktorych chory ma zapewniong catodobowg opieke i jednoczesnie
mieszka we wlasnym mieszkaniu, przez co zachowuje autonomie. 15% wskazato tez opiekuna, ktory
nie bytby ograniczony wytgcznie do opieki lub wytagcznie do asystowania opiekunowi, ale maogiby
przenosi¢ chorego, pomagac¢ w czynnosciach higienicznych czy sprzata¢ mieszkanie lub gotowac¢, w
razie takiej potrzeby. W zaleznosci od liczby opiekunéw i stanu osoby z SMA, opiekunowie deklarowali
zapotrzebowanie na idealng pomoc przez kilka godzin dziennie kilka razy do roku (np. ,aby moc wyjs¢
wspolnie z mezem”), przez kilka godzin dziennie kilka razy w miesiacu (,zeby sobie odpoczg¢”) lub
przez kilka dni pod rzad w ciggu roku (zeby jedno z rodzicéw mogto wreszcie p6j$¢ na operacje, ktorg
dotychczas odkfadato). Ankietowani doro$li chorzy chcieliby mie¢ zapewniong codzienng pomoc
zawodowych opiekundw lub pielegniarzy, ktérzy mogliby poméc im ze wszystkimi ich potrzebami i byli

by dostepni w elastycznych godzinach (np. na telefon) w domu lub w wyspecjalizowanym osrodku.

Wykres 15.
Odsetek opiekunéw, ktérzy wymieniali dang kategorie jako idealng forme pomocy w opiece nad osoba z SMA.

wyspecjalizowana pielegniarka 62%

rodzina lub bliscy 38%

opiekun o szerokich uprawnieniach 15%

osrodek opieki dfugoterminowe;j 15%

asystent osoby niepetnosprawnej 8%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70%

HTA Consulting 2019 (www.hta.pl) Strona 19



41.

Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wéréd chorych z SMA i ich opiekundw.

Leczenie i rehabilitacja

Wyroby medyczne

Swojg samodzielnos$¢ ankietowani chorzy zwiekszali w wiekszos$ci dzieki wielu sprzetom pomocniczym
i innym rozwigzaniom technicznym. Poza wozkami inwalidzkimi (elektrycznymi, specjalistycznymi,
aktywnymi czy wspomaganymi elektrycznie, w zaleznosci od potrzeb), ktdre posiadat praktycznie kazdy
chory, popularnym sprzetem pomocniczym byty laptopy Ilub tablety a takze komputery =z
oprogramowaniem pozwalajgcym nawigowa¢ za pomocg delikatnych ruchéw dtoni lub oczu. W
przypadku dorostych lub prawie dorostych zastosowanie czesto miaty tez podnosniki (transportowo-
kgpielowe oraz sufitowe), t6zka rehabilitacyjne i specjalne, stabilizujgce siedziska, a czasem auta
dostosowane do przewozu osoby niepetnosprawnej. Dodatkowo, samodzielno$¢ respondentow
poprawiaty mieszkania bgdZz domy pozbawione barier architektonicznych, ktérymi mozna zarzadzac

przy pomocy aplikaciji telefonicznych.

Wykres 16.
Odsetek gospodarstw domowych, w ktoérych korzystano z nastepujacych wyrobéw medycznych.

Aparat tlenowy IS 26%
Pionizator IEEEEEEEENNNNN—— 35%
Materac do rehabilitacji NI 48%
Resuscytator I 48%
Gorset I 57%
Orteza I 65%
Ssak I  65%
Koflator N 70%
Respirator I 74%
Pulsoksymetr I /8%
Woézek inwalidzki e 91%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Sposrod  listy wyrobéw medycznych wspomagajgcych osoby z SMA, ankietowani najczesciej
deklarowali korzystanie z wézkéw inwalidzkich (91%), pulsoksymetréw (78%) i respiratoréw (74%)
(Wykres 16). Tylko jeden respondent zamiast wozka inwalidzkiego korzystat z dostosowanego wézka
spacerowego. Z pulsoksymetru i respiratora korzystali najczesciej chorzy objeci opiekg osrodka
domowego leczenia respiratorem. Koflator posiadaty czesciej osoby mitodsze. Starsi respondenci
deklarowali, ze nie potrzebujg takiego sprzetu, radzac sobie z odkrztuszaniem za pomocg wiasnych
migs$ni lub specjalnych uciskéw na przewod oddechowy. Ssaki medyczne posiadato 65% gospodarstw,
ale czes¢ respondentéw deklarowata, ze z nich nie korzysta. Ortezy i gorsety byly wykorzystywane
bardzo czesto, ale jedynie w przypadku chorych, ktérzy mieli zalecenia do ich stosowania. Respondenci

rzadko deklarowali posiadanie resuscytatora (worka samorozprezalnego, worka Ambu) (48%) i aparatu
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tlenowego (26%), ttumaczac niekiedy, ze nie ma on zastosowania w SMA. Sposrod wykorzystywanych
wyrobéw medycznych wymieniano réwniez (sporadycznie) urzgdzenia do elektrostymulacji miesni,
kamizelki oscylacyjne, krzesta z klinem, poduszki stabilizacyjne, rowery rehabilitacyjne, lampy na

podczerwien, platformy wibracyjne, czy inne sprzety do rehabilitacji (stoty, maty, watki, wysiegniki).

Respondenci mieli réwniez za zadanie ocene czestosci wykorzystania wyrobéw medycznych u
wszystkich respondentéw z SMA. Odpowiedzi odzwierciedlaty raczej trafnie rozklad sprzetow
stosowanych w badanej probie (Wykres 16, Wykres 17), z wyjgtkiem koflatora, ktérego szacowana
czesto$¢ wystepowania byta zanizona w stosunku do liczby sprzetéw posiadanych przez respondentéw

(36% odpowiedzi ,mniejszos¢” vs 70% gospodarstw posiadajgcych koflator).

Wykres 17.
Postrzegane wykorzystanie wyrobéw medycznych wsréd oséb z SMA.

B Prawie wszyscy B Wiekszo$¢ m Okoto potowy Mniejszos¢ M Prawie nikt B Nie wiem

Resuscytator 3/ EMESZ 18% 5% 27%
Aparat tlenowy / Koncentrator tlenu 557534 23% 18% 23%

(GIEIGIN 9% 9% 27% 36% 5% 14%

Gorset 14% 23% 23% 9%

Pionizator 14% 9% 14% 9%

Materac do rehabilitacji 14% 27% 14% 18%

Orteza 18% 14% 23% 9%

Respirator % 27% 9% 8

El

Sprzet do odsysania wydzieliny 23% 18% 14%

Pulsoksymetr 32% 14% 18%

Woézek inwalidzki 59% 23% 18%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

W ocenie badanych ssak, respirator czy resuscytator to wyroby ratujgce zycie chorego, wykorzystywane
w nagtych sytuacjach. Do tej grupy zaliczano réwniez koflator. Sprzety takie jak pionizator, ortezy,
gorsety, materace do rehabilitacji czy wézki inwalidzkie zostawaty najczesciej przyporzadkowane do
grupy wyrobow poprawiajgcych jakos¢ zycia. Przy czym czesto podkreslano, ze wézki inwalidzkie
stanowig dla osoby z SMA, ktéra moze go obstugiwac, sprzet kluczowy, poniewaz od jego posiadania i
dobrego dopasowania zalezy zakres samodzielnosci chorego.
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Wykres 18.
Odsetek respondentéw, ktorzy przyporzadkowali sprzety do danej kategorii.

B Ratuje zycie ® Przedtuza zycie M Poprawia jakoé¢ zycia W Zadne z powyzszych / nie wiem

Pionizator 5% 86% 9%

Orteza 86% 14%

Materac do rehabilitacji 91% 9%
Gorset 86% 9%
Wdzek inwalidzki 95%
Pulsoksymetr 9% 23% 32%
Aparat tlenowy 14% BV 41%

Koflator 59% 9% 18% 14%

Resuscytator 73% 9% 18%

Respirator 73% 18% 5%5

X

Sprzet do odsysania wydzieliny 82% EF5%5 %

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

Respondenci czesto zwracali uwage na to jak trudno jest zdoby¢ sprzet odpowiadajgcy ich potrzebom.
Jako najtatwiejszy do uzyskania oceniali sprzet najtanszy, standardowy i ten zakupywany bez
dofinansowania publicznego (Wykres 19). Utrudnieniem w zdobyciu sprzetu, ktére wymieniano
najczesciej byto uzyskanie dofinansowania. Te z 0s6b, ktorych nie sta¢ bylo na wytozenie z wtasnej
kieszeni catej kwoty na specjalistyczny sprzet, borykaty sie z problemami z uzyskaniem dofinansowania
zarowno od instytucji panstwowych (NFZ, PCPR) jak i od fundacji i ze zbiérek publicznych.

HTA Consulting 2019 (www.hta.pl) Strona 22



Opieka nad chorymi z rdzeniowym zanikiem miesni (SMA). Raport z badania opinii przeprowadzonego wsrdd chorych z SMA i ich opiekunow.

Wykres 19.
Srednia ocena dostepnosci wyrobéw medycznych na skali od 1 (bardzo mata) do 5 (bardzo duza) przez respondentéw.

Pulsoksymetr(N=17) | .2}
Materac do rehabilitacji(N=14) HIIIININGGGGGG 4,07
Sprzet do odsysania wydzieliny(N=15) | I 330
Resuscytator(N=13) | 3,77
LOENGON  JEKE
Gorset(N=18) NN : s6
Respirator(N=17) IIIIINIININGGGEEE 312
Pionizator(N=16) IINNGININEGzGgEEEE .06
Wozek inwalidzki(N=21) HNNNENEGEGNEEEEEEN 2,76
Aparat tlenowy(N=10) HNIINENENEGBEEN 2,70
Koflator(N=16) NN 2,00

1,00 2,00 3,00 4,00 5,00

Osobom ubiegajgcym sie o panstwowe dofinansowanie zdarzaty sie zarébwno odmowy z powodu
wyczerpania sie srodkéw na dany okres jak i z powodu nieuznania potrzeby skrdcenia okresu
uzytkowania z powodu zmiany potrzeb chorego. Respondenci wskazywali tez na bardzo duza ilos¢
formalnos$ci zwigzang z uzyskaniem dofinansowania: koniecznos¢ uzyskania zlecenia na zaopatrzenie
w wyrob medyczny u lekarza okreslonej specjalnosci, potwierdzenia go w oddziale NFZ, uzyskania
wyceny od dystrybutora sprzetu, zgtoszenia wniosku do PCPR lub MOPS o dodatkowe dofinansowanie,
nierzadko konieczno$¢ odwotania sie od wysokosci przyznanego dofinansowania, aby wreszcie moc
ztozyé zamowienie na sprzet. Z procedurg tg zwigzana jest konieczno$é dostarczenia wielu
dodatkowych dokumentéw (np. zaswiadczenia o dochodach, petnomocnictwa), przekazywania
dokumentacji pomiedzy wieloma réznymi instytucjami publicznymi oraz samodzielnego pilnowania
termindw przez osoby sktadajgce wniosek. Niektdrzy ogtaszali, ze z niecierpliwoscig oczekujg na start
rozwigzania informatycznego NFZ wspierajgcego procesy elektronicznego weryfikowania i
potwierdzania zlecenia na zaopatrzenie pacjenta w wyroby medyczne (weszto w zycie 1 pazdziernika
2018), poniewaz zwiekszy ono przejrzystos¢ dziatan urzednikéw i oszczedzi koniecznosci wizyty w
oddziale NFZ.
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Wykres 20.
Odsetek gospodarstw, ktore skorzystatly z dofinansowania ze srodkow publicznych do danego sprzetu.

Wdzek inwalidzki 81%
Orteza 77%
Gorset 69%
Pionizator 57%
Respirator 35%
Aparat tlenowy 29%
Ssak 29%
Pulsoksymetr 28%
Resuscytator 27%
Koflator 13%

Materac do rehabilitacji 0%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90%

W celu zakupu sprzetéow niedofinansowywanych przez panstwo lub takich, w przypadku ktérych
panstwowa doptata nie wystarczata na pokrycie catego kosztu, respondenci organizowali niekiedy
zbioérke publiczng lub zwracali sie 0 pomoc do fundacji. Zdarzaty sie tez jednak niestandardowe metody
na uzyskanie dostepu do sprzetu, takie jak wspétdzielenie zakupionego z pomocg fundacji koflatora
pomiedzy kilka rodzin mieszkajgcych w jednej okolicy lub samodzielne dostosowanie tatwiej dostepnego
sprzetu do potrzeb chorego. Byty tez rodziny, ktére wychodzity z zatozenia, ze ze wszystkim muszg
sobie poradzi¢ same i z tego powodu nie zaktadaty zbiérek, mimo, ze przyznawaly, ze zakup sprzetu
stanowit dla nich spore obcigzenie. Osoby, ktérym udato sie skorzysta¢ z pomocy fundaciji, byly
zadowolone. Pojawiaty sie tez jednak gtosy, ze bez odpowiedniej sity przebicia ciezko jest uzyskac
wsparcie fundacji, a zbiérki publiczne na rehabilitacje i sprzety pomocnicze dla osoby przewlekle chore;j

z wiekiem chorego majg coraz mniejszy odzew.

Znaczna czes$¢ pacjentow miata mozliwos¢ wypozyczenia respiratora, pulsoksymetru i resuscytatora z
osrodka domowego leczenia respiratorem lub z hospicjum. Niektorzy respondenci wypozyczali trudno
dostepny koflator z fundacji, na krétki okres, jednak zwracali oni uwage, ze takie rozwigzanie nie
gwarantowato, ze bedzie on dostepny w przypadku nagtej potrzeby (np. infekcji drég oddechowych).
Osoby, ktore uczestniczyty w badaniu klinicznym otrzymywaty sprzet od szpitala w ktérym prowadzono
badanie (indywidualne sprzety, jak np. ortezy na state, pozostate sprzety — wypozyczone na okres

trwania badania).
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Wykres 21.
Zrédto pochodzenia wyrobéw medycznych w ankietowanych gospodarstwach domowych.

B Wypozyczony M Zakupiony

Gorset
Pionizator
Orteza
Wzek inwalidzki
e
Koflator
Aparat tlenowy
Ssak
Pulsoksymetr
Resuscytator

Respirator 53% 47%
0% 20% 40% 60% 80% 100%

Respondenci zwracali tez uwage na trudno$¢ w znalezieniu sprzetu dostosowywanego do konkretnego
chorego. Wiele oséb co najmniej raz zakupito sprzet, z ktérego nie korzystato, gdyz pomimo zebrania
przymiarek i specyfikacji przez producenta sprzetu, ten nadal nie odpowiadat ich potrzebom. Problem
ten dotyczyt szczegdlnie wozkoéw inwalidzkich, ale takze gorsetow czy pionizatorow. Respondenci
podkreslali, ze producenci sprzetu rehabilitacyjnego w Polsce nie konsultujg sie¢ w wystarczajgcym
stopniu z chorymi, co czesSciowo moze byé spowodowane zmniejszong mobilnoscig oséb z SMA
(niektorzy chorzy nie majg mozliwosci dojechania na przymiarki sprzetu do producenta, szczegdlnie
jesli znajduje sie on w innym miescie), ale takze brakiem elastycznos$ci i motywacji przedstawicieli
producentéw. Wedlug respondentéw trudno jest znalezé producenta, ktéry wykonatby dobrze
specjalistyczny, indywidualnie dopasowany sprzet. Powodem jest duzy koszt dostosowania modelu
oraz brak otwartosci producentéw na potrzeby uzytkownika (na przykfad jedno z ankietowanych
gospodarstw zlecito wykonanie dostosowanego do chorego wézka inwalidzkiego, a po jego wykonaniu
okazato sie, ze gtéwna opiekunka chorego nie moze dosiegna¢ do rgczek wozka, poniewaz nikt nie

pomyslat o tym wczeéniej, podczas kilku przymiarek).

Niektorzy wskazywali jako przyktad system niemiecki, w ktérym sprzet rehabilitacyjny jest wypozyczany
pacjentom od instytucji publicznej, ktéra finansuje jego zakup i konserwacje, dzieki temu ma wieksze
pole do negocjacji z producentami sprzetéw. Niemiej jednak jedna z rodzin mieszkajgcych za granicg
(na state) deklarowata, ze w wyroby medyczne zaopatruje sie w Polsce, ze wzgledu na cene i tatwiejszy
dostep.
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Rehabilitacja

Rehabilitacja miesni jest jednym z podstawowych zabiegdw, utrzymujgcych kondycje osoby z SMA.
Zapobiega przykurczom miesni, deformacji kregostupa, pomaga zachowaé zakres ruchéw, site mowy,

zdolnos$¢ przetykania i oddychania. Powinna by¢ prowadzona stale i regularnie.

Wiekszos¢ respondentdéw korzystata z jakiej$ formy statej rehabilitacji. 92% ankietowanych korzystato
z wiecej niz jednej formy. Najczestszym stosowanym rozwigzaniem byta rehabilitacja domowa ze
srodkoéw publicznych, otrzymywato jg 72% ankietowanych (Wykres 22). Ta grupa obejmowata
rehabilitantow z osrodkéw domowego leczenia respiratorem, rehabilitantéw zapewnianych przez gmine
w ramach specjalistycznej opieki dtugoterminowej oraz rehabilitantow z innych programow
finansowanych publicznie. Jednoczesnie 28% respondentéw nie korzystato z takiej mozliwosci,
poniewaz preferowali Swiadczenia prywatne (ze wzgledu na jakos¢ zaje¢ lub uczestnictwo w badaniu
klinicznym) lub tez nie byli w stanie wyegzekwowaé od instytucji publicznych $wiadczenia domowego
(najczesciej problem ten dotyczyt specjalistycznej opieki domowej finansowanej przez gminy).
Réwnoczesnie 1/5 respondentéw korzystata z serii zabiegdw rehabilitacji ambulatoryjnej oferowanej w
ramach swiadczen optacanych przez NFZ. Byto to najczesciej 10 dni zabiegdw, nie czesciej niz raz na
pot roku. Ze wzgledu na charakter choroby nie jest to najbardziej odpowiednia forma rehabilitaciji,
najczesciej byta stosowana jako uzupetnienie rehabilitacji domowej. Podobnie wykorzystywano
wyjazdowe turnusy rehabilitacyjne, jednak ze wzgledu na konieczno$¢ wysokiej doptaty do pobytu, ten
typ rehabilitacji byt stosowany rzadziej niz poprzednie. Poniewaz proces uzyskiwania dofinansowania
takiego wyjazdu jest dtugi (mimo teoretycznego spetniania kryteriéw przyznania dofinansowania, mozna
stara¢ sie o niego nawet kilka lat ze wzgledu na niewysokie $rodki przeznaczane na ten cel oraz, jak
zwracali uwage respondenci, nieprzejrzysty sposéb przyznawania dofinansowan), a terminy wyjazdu
odlegte, w odpowiedziach ponizej uwzgledniono wszystkie wzmianki o udziale w turnusach
rehabilitacyjnych, niezaleznie czy w chwili badania respondent wnioskowat o wyjazd, czekat na swéj

termin wyjazdu, czy niedawno z niego wrocit.
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Wykres 22.
Odsetek osob z SMA, ktore korzystaly z danej formy rehabilitacji optacanej ze Srodkéw publicznych lub prywatnych.

M ze srodkdéw publicznych M ze Srodkdéw prywatnych

80% 72%
70% 64%
60%
50%
40% 30%
30%
20% 16%
20% ’ 12%  12%
- HR
0% [
domowa ambulatoryjna inna brak

Wizyty domowe finansowane ze srodkéw publicznych ograniczajg sie najczesciej do dwoch zabiegow
tygodniowo (Wykres 23). Dla wiekszosci respondentow jest to zbyt mato. Oprécz swiadczen
refundowanych, 64% ankietowanych osdéb z SMA korzystalo z domowej rehabilitacji, a 32% z
rehabilitacji ambulatoryjnej, ktérg optacali z wiasnej kieszeni (liczgc takze srodki zebrane przez zbiorki
publiczne, czy uzyskane dzigki odpisom 1%) lub byly finansowane przez kogo$ innego (szpital
prowadzacy badanie kliniczne, w ktérym uczestniczyt chory, osrodek rehabilitacji, ktéry Swiadczyt
darmowe ustugi). Zabiegi te pozwalaty uzupetnic¢ oferte Swiadczen finansowanych publicznie, a niekiedy

w catosci jg zastepowaly.

Wykres 23.
Srednia liczba sesji rehabilitacji w tygodniu wsréd uczestnikéw badania w podziale na miejsce i rodzaj finansowania.

31 3,0
2,3
I 2,1

rehabilitacja rehabilitacja domowa ze rehabilitacja rehabilitacja domowa ze
ambulatoryjna ze Srodkéw  Srodkdw prywatnych  ambulatoryjna ze Srodkéw  Srodkdéw publicznych
prywatnych publicznych
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Duza czes$¢ respondentéw uwazata, ze rehabilitanci finansowani przez gmine nie sg odpowiednio
wykwalifikowani, aby zajmowac¢ sie osobg z SMA, poniewaz nie posiadajg odpowiedniej wiedzy ani
doswiadczenia (nie specjalizujg sie w chorobach nerwowo-miesniowych). Stosowane przez nich
¢wiczenia sg ogolne, a niekiedy bywajg niebezpieczne dla chorego. Rehabilitanci finansowani prywatnie
posiadali oczekiwane przez respondentow umiejetnosci rownie rzadko. Jesli komus udato sie znalez¢
rehabilitanta lub osrodek, ktéry potrafit sprostaé¢ jego wymaganiom, byt w stanie duzo poswiecic, zeby
moc korzystac z jego umiejetnosci (wtacznie z przyjazdem na turnusy rehabilitacyjne kilka razy do roku

z kraju swojego zamieszkania).

Dla badanych istotna byta postrzegana przez respondentéw chec¢ nauki specyfiki potrzeb osoby z SMA
przez danego rehabilitanta. Niestety, zauwazano, ze ze wzgledu na brak czasu i rzadkie wystepowanie
choroby, rehabilitanci czesto nie byli zainteresowani tg nauka, nawet jesli rodzina podsuwata im zrédta
wiedzy na ten temat (w formie konferencji lub szkolen). Czes¢ rodzicoéw, ze wzgledu na brak zaufania,
nadzorowata zajecia z rehabilitantem, aby moc wskazaé potrzebne ¢wiczenia i dopilnowac, zeby nie

wykonywac niepotrzebnych ¢wiczen.

W przypadku osob zamieszkujacych wieksze miejscowosci wybor rehabilitantow byt wiekszy. W
mniejszych miejscowosciach pojawiaty sie niekiedy ograniczenia w dostepie do ustug rehabilitantow.
Zdarzato sie, ze zorganizowanie dojazdéw rehabilitantéw finansowanych przez gmine do domu chorego
nie byto mozliwe. Dla oséb, ktérych nie sta¢ byto na optacenie rehabilitanta problemem byt tez wymiar
godzin rehabilitacji. W jednym przypadku respondent wszczgt postepowanie sgdowe przeciwko MOPS,

aby zwiekszy¢ wymiar oferowanej przez osrodek ustugi.

Opieka lekarska

Wszyscy pacjenci uczestniczacy w badaniu deklarowali, ze znajdowali sie (w jakim$ stopniu) pod statg

opiekg lekarza, Jednakze zakres otrzymywanej opieki znacznie sie réznit pomiedzy respondentami.

Dzieci z SMA czesciowo znajdowaty sie pod opiekg osrodka specjalistycznego w ktérym je
diagnozowano, lub w ktérym otrzymywaly leczenie w ramach programu wczesnego dostepu do
nusinersenu lub w ramach badania klinicznego, ale nadal tylko 33% z nich mogto powiedzie¢, ze istnieje
lekarz, ktéry koordynowatby catos¢ leczenia. Osoby niepetnoletnie bardzo czesto byty leczone przez
wielu specjalistow réwnolegle: 80% niepetnoletnich chorych deklarowato, ze znajdowato sie pod statg
opieka wielu specjalistow w ciggu roku poprzedzajgcego badanie. Poza pediatrg (81%), stan zdrowia
dziecka byt regularnie konsultowany z neurologiem (81%). W ciggu roku odnotowywano réwniez czesto
konsultacje u ortopedow (56%), lekarzy rehabilitacji (56%) oraz kardiologow (50%) (Wykres 24). Dzieci,
ktére znajdowaty sie pod opiekg osrodka domowej wentylacji mechanicznej lub hospicjum miaty
cotygodniowy kontakt z anestezjologiem Ilub pulmonologiem, a dzieci z domowym Zywieniem
dojelitowym miaty regularne kontrole lekarzy z osrodkéw zywienia dojelitowego lub pozajelitowego.
Dzieci uczestniczgce w badaniu klinicznym bgdz w programie wczesnego dostepu do leczenia

nusinersenem byty rowniez poddawane statym kontrolom lekarskim zwigzanym z podawaniem lekow.
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Rodzice zwracali jednak czesto uwage, ze specjalisci rzadko konsultowali sposéb prowadzenia chorego
miedzy sobg, skupiajac sie najczesciej jedynie na swojej dziedzinie. CzeS¢ lekarzy nie tolerowata
réowniez dobrze sugestii rodzin dotyczacych leczenia lub najnowszych standardéow postepowania z
chorym (byli na przyktad bardziej sktonni poditgcza¢ chorego do wentylacji mechanicznej przez
tracheostomie). Respondentom brakowato zaufanego lekarza z doswiadczeniem w leczeniu SMA, do
ktérego mogliby sie zwrdci¢ z watpliwosciami lub pytaniami dotyczgcymi dalszego postepowania (np. w
sytuaciji, gdy rézni lekarze sugerowali rodzinie wykluczajgce sie rozwigzania) i ktéry wskazatby osrodki,

w ktérych mozna by uzyskaé pomoc.

Wykres 24.
Odsetek dorostych i nieletnich chorych, ktérzy znajdowali sie pod stalg opieka lekarza danej specjalnosci w ciaggu roku
przed badaniem.

pediatra 81%

neurolog 81%

anestezjolog A0% 75%

70%

lekarz POZ 649
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W dorosli mdzieci

Wiegkszos¢ dorostych chorych (73%) byto pod statg opiekg tylko jednego lekarza, ktory w deklaracjach
czesci respondentéw byt potrzebny jedynie do wypisywania recept, zlecen na wyroby medyczne bgdz
skierowan. Jedynie 18% dorostych chorych miato lekarza, ktéry koordynowatby ich opieke. W przypadku
dorostych chorych kontakt z lekarzami specjalistami byt réwniez rzadszy, ograniczat sie czesto do
przypadkow, kiedy chory uznawat, ze danego lekarza potrzebuje, czyli np. gdy potrzebne byto
przeprowadzenie badania do kwalifikacji do programu wczesnego dostepu do leczenia nusinersenem.
Najczesciej wymienianym lekarzem, w ktérym byli w statym kontakcie byt lekarz POZ lub internista (70%
dorostych chorych).
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Duza czes$¢ dorostych respondentdw nie miata zaufania do stuzby zdrowia. Argumentem byt brak wiedzy
lekarzy o SMA oraz niechec lekarzy do szkolenia sie w tym kierunku, co moze wynikac¢ z niktego dostepu
do lekarzy specjalizujgcych sie w leczeniu SMA w populacji niepediatrycznej. Problem ten dotyczy w
szczegolnosci mniejszych miejscowosci. Respondenci czesto spotykali sie z odmowg leczenia przez
lekarza, ktory zastaniat sie brakiem wiedzy o SMA, réwnoczesnie nie odsylajgc do innego, bardziej
kompetentnego specjalisty. Duza cze$¢ respondentow zwracata uwage, ze czesto to oni dyktujg
lekarzowi kolejne kroki postepowania, gdyz majg wiekszg wiedze na temat SMA niz lekarze, a ci chetnie

ustepujg im pola, co budzi frustracje i poczucie, ze chory sam musi wszystkiego dopilnowac.

W wiekszosci przypadkow [lekarze] nabierajg wiedzy za moim posrednictwem, czy to przez obserwacje
€O moge, czego nie moge, czy to przez moje zwracanie uwagi, np. na to jakie $rodki znieczulajgce
[moge przyjmowac], ze by¢ moze trzeba je podac troszke ostrozniej, bo mogg mie¢ negatywny wptyw.
Niestety nie jest tak, ze moge sie udac do lekarza i powiedzie¢: mam takg a takg chorobe, prosze mnie

leczy¢. Nie ma czegos$ takiego”.

Skrajnym, choé niezbyt odosobnionym przyktadem byta pacjentka leczona w domu przez mame —
pielegniarke, ktéra deklarowata, ze jej kontakt ze stuzbg zdrowia ogranicza sie do wykonania badan
diagnostycznych (EKG, morfologii, badania dopplerowskiego) raz w roku, wyniki analizujg juz sami, w

domu.

Poproszeni o ocene na skali szkolnej wiedzy o sposobach opieki i wymaganiach chorego z SMA lekarzy
danej specjalizacji, z ktérymi mieli kontakt w ciggu ostatniego roku, respondenci mieli bardzo rozbiezne
opinie. Najczesciej oceniali wiedze lekarzy jako niedostateczng bgdz odwrotnie, jako bardzo dobra.
Zréznicowanie wynikato najczesciej stad, ze czesci respondentéw po wielu prébach udato sie znalez¢
lekarza, ktory posiadat odpowiednig wiedze lub w toku kontaktdéw z respondentem dowiedziat sie
wystarczajgco wiele, z drugiej strony respondenci spotykali sie z bardzo jaskrawymi przyktadami braku
wiedzy o SMA, nawet od oséb, od ktérej takiej wiedzy mogliby oczekiwac, jak np. neurolodzy lub

fizjoterapeuci.
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Wykres 25.
Odsetek chorych, ktorzy mieli kontakt z lekarzami danej specjalizacji lub innymi przedstawicielami zawodéw
medycznych w ciggu ostatniego roku

diabetolog, endokrynolog, lekarz ratownictwa... Bl 4%
ginekolog, lekarz badan klinicznych s 9%
neurogenetyk I 13%
gastroenterolog, lekarz hospicjum I 17%
psycholog, okulista, stomatolog IEEEEEE— 22%
dietetyk, pulmonolog I 30%
kardiolog NI 35%
logopeda NI 43%
ortopeda IS 43%
lekarz rehabilitacji I 52%
pediatra I 57%
anestezjolog, lekarz POZ I 65%
neurolog NN /0%
pielegniarka NN /3%
fizjoterapeuta I 37%

0% 20% 40% 60% 80% 100%

Wykres 26.
Ocena wiedzy o potrzebach oséb z SMA wsréd lekarzy i innych pracownikéw stuzby zdrowia, z ktérymi respondenci
mieli kontakt w ciggu ostatniego roku.

gastroenterolog 25%
neurolog 20%
fizjoterapeuta 45% 10% 15%
pielegniarka 39% 22% 6%
dietetyk 29% 14%
ortopeda 27% 18%
lekarz rehabilitacji 27% 18% 9%
psycholog 25% 25%
lekarz hospicjum 25% 25%
logopeda 22% 33%
anestezjolog 20% 13% 7%
pulmonolog 14% 29%
kardiolog [IIREXS 25% | 13% |
lekarz POZ [AZSNES 27% -

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

M Bardzoduza (5) ®Duza(4) ™ Przecietna (3) Niewielka (2) M Niedostateczna (1)
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Innym problemem, na ktéry zwrdcili uwage respondenci, byt dojazd do specjalisty. W przypadku czesci
0s6b organizacja wyjazdu do odlegtego specjalistycznego osrodka byta bardzo trudna lub catkowicie
niemozliwa, szczegédlnie biorgc pod uwage brak takiej organizacji osrodkéw zdrowia, ktore
umozliwiatyby zatatwienie wszystkich formalnosci jednego dnia. Z kolei osrodki specjalistyczne w
znaczgcej wiekszosci nie przewidywaty mozliwosci przeprowadzenia wizyty domowej. Z tego powodu
czes¢ rodzin rezygnowata z danego osrodka lub w catosci z leczenia, szczegdlnie jesli mieszkaty w
duzej odlegtosci od specjalistycznych centrow, takich jak Warszawa, Gdansk, czy Katowice. Najwiekszy
problem w tym wzgledzie odnotowywaty rodziny, w ktérych wiecej niz jedna osoba wymagata opieki, a
w gospodarstwie znajdowat si¢ tylko jeden opiekun. W najlepszej sytuacji byli chorzy, ktérzy nawigzali
statg relacje z lekarzem specjalizujgcym sie w dziecinie choréb nerwowo-miesniowych (lub takim, ktory
przez diugi okres kontaktéw z chorym zebrat takg wiedze), czesto wykraczajgcg poza standardowo
udzielane $wiadczenia medyczne. W ten sposéb byli w stanie zabezpieczy¢ sobie mozliwosé pilnej
specjalistycznej konsultacji lub uzyskaé na biezgco informacje gdzie powinni sie udaé¢, ktorej nie
przewiduje standardowa oferta publicznej stuzby zdrowia. Respondenci zwracali uwage, ze szczegdlnie

przydatna byta mozliwos¢ telefonicznej konsultacji ze specjalista, w razie potrzeby.

Wielu dorostych chorych zwracato tez uwage, ze kiedy byli dzie¢mi tatwiej byto im umdéwic sie na wizyte
do lekarza, wiedzieli lepiej do jakiego osrodka sie zwrdci¢. Z chwilg przekroczenia 18 roku zycia zostali
natomiast pozbawieni nagle opieki specjalistéw i nikt nie udzielit im informacji dokad mogliby sie

skierowac.

Respondenci rzadko bywali informowani przez lekarzy o tym jak opiekowac sie osobami z SMA.
Zaréwno dorosli chorzy jak i opiekunowie dzieci z SMA deklarowali, Ze w okresie, kiedy choroba byta
diagnozowana i pézniej otrzymali od lekarzy bardzo skagpe informacje na temat codziennej opieki
(Wykres 27). 80% respondentow, ktdrzy pamietali okres stawiania diagnozy u chorego stwierdzito, ze
podczas diagnozowania nie otrzymali od personelu medycznego wyczerpujgcej informacji na temat
choroby (z ktérg wiekszos¢ z nich spotkata sie po raz pierwszy) ani jej dalszego przebiegu. Najczes$ciej
otrzymywang informacjg byta wzmianka o krétkiej oczekiwanej dtugosci zycia chorych z SMA i o braku
leku na tg chorobe (w czasach, gdy leku jeszcze nie byto), niekiedy wspominano tez o konieczno$ci
statej rehabilitacji. W bardzo wielu relacjach pojawit sie watek braku wrazliwosci przy przekazywaniu
diagnozy: lekarze sugerowali, ze nic nie optaca sie robic¢ przy takim dziecku, zalecali wytgcznie opieke

paliatywnag, nie kierowali rodziny do zadnego dalszego leczenia.

»,P0 przekazaniu diagnozy lekarka odmoéwita zbadania corki, méwigc, zeby jej nie rozbierac¢, bo to w
ogdle nie ma sensu. Poinformowata mnie, Zze corka umrze do 3 roku Zycia, nigdy nie siedzgc i nie
podnoszgc rgk i ze nie powinnam miec juz nigdy dzieci, a ssak i tlen stang sie moimi nieodzownymi
rekwizytami. To byto moje pierwsze dziecko, miatam 22 lata i bardzo mng wstrzgsnefo to co powiedziata
ta lekarka. Sgdze, ze do korica zycia bede pamietata tamtg scene”.

Co najmniej dwie rodziny otrzymaty potwierdzenie diagnozy za posrednictwem listu, bez dodatkowego
komentarza ze strony lekarza. Te nieprzyjemne doswiadczenia dotknety zaréwno o0séb

zdiagnozowanych dawno temu jak i kilka lat wstecz, i dotyczyty tez niestety co najmniej jednego osrodka
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wyspecjalizowanego w diagnozowaniu SMA. Pojawiaty sie tez jednak wzmianki o lekarzach, ktérzy
potrafili przekazac¢ informacje o diagnozie bardzo empatycznie, udzielali wyczerpujgcych odpowiedzi na

wszystkie pytania rodzicow i wyjasniali, czego rodzina moze sie spodziewac.

,Zostalismy zaproszeni na rozmowe po zakoniczeniu badan, lekarz prowadzgca przekazata nam tg
informacje w sposoéb bardzo empatyczny. Poinformowata, Ze jest to choroba $miertelna (ze
statystycznie maksymalna przewidywana dtugosc¢ zZycia to 3 lata), bardzo ciezka, nieuleczalna. To byt
ogromny ciezar, mimo to gdzie$ pani doktor wlata we mnie takg site. To dzieki niej zdecydowalismy sie

normalnie zyc¢, mimo choroby, zeby wykorzystac czas, ktory mamy’.

Wykres 27.
Rozktad odpowiedzi na pytanie: ,,Czy zostali Panstwo kiedykolwiek poinformowani przez lekarza prowadzacego o:...”

90%

1. koniecznosci statej
rehabilitacji
80% 78% 8% o tym na czym polega

74% SMA
70% 70% . .
70% 3. koniecznosci
65% .
wsparcia
0% oddechowego
g 57% )
’ 4. dostepnychii
52% . )
rozwijanych terapiach
% 48% L
o ’ 5. mozliwosci
doZzywiania przez
40% gastrostomie/ sonde
6. koniecznosci
30% . .
30% 269 posiadania ssaka
medycznego
7. koniecznosci
20% 17% 17%79
posiadania
13% 13%
pulsoksymetru
10% 9% 9%
4 . .
. 8. koniecznosci
3
0% I posiadania koflatora
3
0% 9. . i
3

adresach osrodkéw
9
specjalizujgcych sie w

Tak, przy stawianiu diagnozy lub wezesniej B Tak, jakis czas po zdiagnozowaniu M Nie, nigdy leczeniu SMA

Mozna by przypuszczaé, ze tak duza liczba zgtoszen o nieprzekazaniu informacji przez lekarzy w
okresie diagnozy wigze sie z faktem, iz cze$¢ respondentéw byta diagnozowana w okresie, kiedy
opisywane sprzety nie byty w uzyciu. Jednak w grupie oséb ponizej 18 roku zycia rozktad odpowiedzi
byt bardzo podobny (Wykres 28).
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Wykres 28.
Rozktad odpowiedzi na pytanie: ,,Czy zostali Panstwo kiedykolwiek poinformowani przez lekarza prowadzacego o:...”
wsréd osob chorych ponizej 18 roku zycia.

dzieci (wiek<18 lat)

90% ) ) )
85% 1. koniecznosci statej

rehabilitacji

80% 77%
2. tymna czym polega

o 9% 69% 59% 69% SMA
3. koniecznosci wsparcia
9
62% oddechowego
60% .
: cas; 4. dostepnych i
3
rozwijanych terapiach
50% I
; 5. mozliwosci dozywiania
rzez
40% 38% i
gastrostomie/sonde
31%319 6. koniecznosci
30% posiadania ssaka
23% 23% 239
medycznego
20% 15% 159 159 7. koniecznosci
posiadania
o
10% 8% 8% 8% 8%8% pulsoksymetru
I . koniecznosci
0% P ;
1 8

[os]

posiadania koflatora
9
9. adresach osrodkow

Tak, przy stawianiu diagnozy lub wezesniej M Tak, jakié czas po zdiagnozowaniu B Nie, nigdy

Lekarze oraz pozostaty personel medyczny nie byt tez zbyt pomocny jesli chodzi o informacje na temat
systemu wsparcia opiekunéw oséb z SMA. Tylko potowa respondentéw zostata poinformowana
kiedykolwiek przez lekarza jak uzyskac rehabilitacje, 38% dowiedziato sie ze chory moze skorzystac ze
swiadczen oferowanych ze srodkéw oswiaty (w ramach wczesnego wspomagania rozwoju lub wczesnej
interwenciji), a tylko 35%, ze moze ubiegac sie o orzeczenie o niepetnosprawnosci. Lekarze czesto nie
wiedzieli lub nie informowali chorych o stowarzyszeniach i organizacjach (w tym zrzeszeniach samych
chorych), ktore byty zaangazowane w pomoc z osobom z SMA. Nikt z respondentéw nie uzyskat od
lekarza informaciji, ze rodzinie z osobg z SMA przystugujg swiadczenia socjalne (pieniezne lub w postaci

ustug lub doptat do ustug).
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Wykres 29.
Odsetek respondentéw, ktorzy uzyskali (kiedykolwiek) informacje o systemie wsparcia od personelu medycznego.

B Nigdy nie uzyskali$my informacji B Uzyskali$my tylko ogdlng informacje B UzyskaliSmy szczegétowa informacje

Gdzie mozna otrzymac rehabilitacje / fizjoterapie 50% 36% 14%

Gdzie otrzymad wczesne wspomaganie rozwoju/wczesng
. . 62% 23% 15%
interwencje

O systemie orzekania niepetnosprawnosci 65% 20% 15%

Gdzie szuka¢ kontaktu z innymi chorymi / rodzicami (np.
adresy foréw, stron internetowych)

67% 19% 14%

O tym, ze istniejg organizacje pozarzagdowe zajmujgce sie

0, 0, 0,
SMA lub chorobami rzadkimi S 18% —
Gdzie mozna kontynuowac leczenie 70% 25% 5%
O wsparciu socjalnym 100%

0% 10% 20% 30% 40% 50% 60% 70% 80% 90% 100%

*dane nie uwzgledniajg oséb, ktére udzielity odpowiedzi "Nle pamietam/Nie dotyczy"

Leczenie SMA

Leczenie nusinersenem w 2018 roku byto dostepne w Polsce w ramach programu wczesnego dostepu
uruchomionego data. Program objat 30 dzieci z SMA typu |. W badaniu wzieta udziat trojka dzieci z tej
grupy. W probie znalazly sie tez osoby doroste (3) oraz dzieci (4), ktore skorzystaty z programéw
wczesnego dostepu do nusinersenu, uruchomionego w innych krajach UE (we Wioszech, Francji i w
Belgii). tacznie 37% respondentéw znajdowato sie w programie wczesnego dostepu do nusinersenu.
W badanej prébie znalazly sie réwniez trzy osoby, ktore braty udziat w badaniach klinicznych nad

nowymi lekami.
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Wykres 30.
Histogram wieku chorych zyjacych w gospodarstwach domowych uczestniczacych w badaniu w podziale na osoby
leczace si¢ w chwili wywiadu nusinersenem lub terapiami eksperymentalnymi.

H Nieleczeni M Leczeni

0-5,9 6-11,9 12-17,9 18-23,9 24-29,9 30-359 36-41,9 42-47,9 48-53,9 54-59,9
Wiek w latach

Liczba chorych

N Wb OO N

[EEN

Pacjenci byli leczeni srednio przez 9,5 miesigca (od 1,5 do 17,5 miesigca). Wszyscy niepetnoletni
uczestnicy programu wczesnego dostepu do nusinersenu (w wieku od 2 do 15 lat), odnotowali poprawe
sprawnosci funkcjonalnej, mierzonej na 64-punktowej skali CHOP-INTEND, $rednio o 11 punktow
(przyrost od 2 do 31 punktow). Nie byto osoby, ktéra nie odnotowataby zadnych zmian w motoryce po
podaniu leku. U nikogo z chorych od czasu rozpoczecia leczenia objawy nie uleglty pogorszeniu. Na
wykresie ponizej zaprezentowano odsetek chorych, u ktérych rodzina dostrzegta znaczacg réznice w
funkcjach motorycznych danej czedci ciata. W$réd zmian w obrebie twarzy zauwazano przede
wszystkim poprawe mimiki, ale tez wymieniano lepsze gryzienie, szerszy usmiech i szersze rozwarcie
zuchwy (ktére pozwolito na efektywng wizyte u dentysty). Chorzy dtuzej potrafili utrzymywaé gtowe
prosto, pojawialy sie tez samodzielne ruchy gtowa, oraz zwiekszony zakres obrotéw. Leczenie
nusinersenem znaczgco zwigkszyto mozliwosci i zakres ruchu palcéw i dioni oraz stép u wiekszosci
pacjentow (mozliwe byto chwytanie, ruch w nadgarstku i ruch stopami), raportowano réwniez znikniecie
przykurczéw w dtoniach. Pozwolito to chorym lepiej chwyta¢ przedmioty, a w jednym przypadku
sterowaé wozkiem elektrycznym. Rece i nogi chorych staty sie w opinii domownikéw bardziej sprezyste
wskutek stosowania nusinersenu, pojawita sie kontrola nad nogami, mozliwos¢ poruszania barkami,
ramionami lub przedramionami. Niektérzy dzieki leczeniu byli w stanie podnie$¢ reke do ust i jes¢
samodzielnie. Chorzy zaczeli réwniez obraca¢ sie w pozycji lezgcej — od balansowania na boku, po
samodzielne przewracanie na plecy lub przekrecanie sie na bok. Opiekunowie zwrdcili tez uwage na

lepsze usztywnienie catego ciata.
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Wykres 31.
Odsetek osd6b leczonych nusinersenem, u ktorych domownicy zauwazyli zmiany motoryczne, w poszczegélnych
czesciach ciata.

100% 90% 90% 90% 90%
90% 80% 80%
80% 70%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10% 0%
0%
twarz gtowa ramionai  palce urak nogi palce unég cate ciato nie
rece zauwazono

zmian

U 7 leczonych zauwazono wzmocnienie sity gtosu. Ankietowani zwrécili tez uwage na mniejsze
zmeczenie mowieniem (5) i lepsza kontrole nad artykulacjg (2). 7 osdb zauwazylo réwniez poprawe
dziatania uktadu oddechowego — gtebszy oddech (5) i tatwiejsze odkrztuszanie (2). U jednego chorego
zauwazono, ze klatka piersiowa, wczesniej dzwonowata, przybrata z powrotem zwykly ksztatt. Dwoje
chorych dzieki leczeniu mogto skréci¢ diugos¢ wentylacji mechanicznej w ciggu doby. Tylko u dwéch
0s6b zauwazono obnizenie pulsu (w spoczynku, na wozku lub w czasie infekcji). Wiekszo$¢ oséb nie

mierzyta pulsu przed rozpoczeciem udziatu w programie, ciezko wiec byto zaobserwowaé zmiany.

Trzy osoby doswiadczyty zdarzen niepozgdanych w zwigzku z leczeniem nusinersenem. U kazdej z
nich wystgpity bdle gtowy, trwajace od kilku godzin do tygodnia po wktuciu do kregostupa. U jednej z
0s6b wystgpit takze bol plecow, ndg. Jedna osoba odnotowata ogdine ostabienie po podaniu leku, inna

po podaniu leku przechodzita infekcje drog oddechowych.
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Zgtaszane problemy

Respondenci zostali zapytani o to, ktére aspekty organizacji leczenia i instytucjonalnej pomocy osobom
z SMA sprawiajg im najwieksze problemy. Ocena niska Swiadczyta o braku probleméw, a ocena
wysoka, o istotnym utrudnieniu w funkcjonowaniu danego aspektu. Wyniki przedstawiono na wykresie

ponizej.

Wykres 32.
Srednia ocena problematycznosci réznych aspektéw leczenia i opieki nad osobami z SMA, gdzie 1 — Zupetnie
nieproblematyczny, 5- Najbardziej problematyczny ze wszystkich.

uzyskanie orzeczenia o niepetnosprawnosci / innego... I 2,0
dostep do fizjoterapii GG 28
prowadzenie rehabilitacjiw domu I 2,9
dostep do hospicjum I 30
dostep do sprzetéw medycznych i srodkdw pomocniczych I 3,1
uzyskanie zasitku / wsparcia z pomocy spotecznej IS 3,2
utrzymanie finansowe rodziny I 3,5
finansowanie terapii GGG 3,6
dostep do lekéw I 39
dostep do lekarzy specjalistow z odpowiednig wiedza I 39
zapewnienie opieki zastepczej dla chorego GGG 4,0
1,0 2,0 3,0 4,0 5,0

*dane nie uwzgledniajg osob, ktdre udzielity odpowiedzi "Nie dotyczy"

Jako najbardziej ucigzliwy oceniano trudnosci z zapewnieniem opieki zastepczej dla chorego.
Wskazywano, ze istnieje oferta ustug opiekunczych dostepna na wolnym rynku, jednak czesto rodziny
rezygnowaty ze wzgledu na koszty. Trudno jest tez znalez¢ opiekuna, ktéry nie batby sie wziecia na

siebie odpowiedzialno$ci za chorego, np. korzystajgcego z respiratora.

Z kolei oferta ustug opiekunczych dofinansowywanych przez panstwo lub gminy jest niewystarczajgca
— brakuje w systemie opieki wytchnieniowej, a regularna opieka domowa nie zaspokaja wszystkich
potrzeb. Problemami, na ktére zwracali uwage respondenci byto miedzy innymi ograniczenie godzin
pracy opiekundéw z MOPS, NFZ, badz z innych organizacji publicznych wytgcznie do dni roboczych i do
godzin dziennych (8-20) oraz do konkretnych czynnosci, np. istnieje odgdérny zakaz podnoszenia
chorego przez takich opiekunéw. Problemem bywa zbyt mata liczba godzin opieki oferowanej przez
instytucje publiczne (za darmo lub za doptatg na ktérg stac¢ rodzine) oraz trudnos¢ ze skorzystaniem z
ustugi publicznej. Zdarzato sie wrecz, ze pracownicy instytucji publicznych odmawiali danego typu
pomocy lub proponowali swiadczenia z wysokg dopfatg, ktére praktycznie uniemozliwiaty rodzinie

skorzystanie z oferty. Skrajnym przypadkiem jest sytuacja rodziny, ktéra musiata sgdownie walczy¢ o
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przydzielenie opiekunéw w wystarczajgcym wymiarze godzin i zapewniajgcych réwniez pomoc przy
przenoszeniu chorego. Ogranicza to istotnie opiekundéw, ktérzy nie majg mozliwosci odpoczecia lub
zajecia sie wkasnymi sprawami, ale takze, na co wskazywali respondenci, utrudnia to choremu branie

udziatu w zyciu spotecznym i uniezaleznienie na pewnym etapie zycia od rodzicow.

Bardzo czesto respondenci zgtaszali réwniez, ze nikt z opieki socjalnej, ani PCPR nie byt $wiadomy ich
sytuacji, a kiedy zgtaszali sie sami do tych instytucji, nie uzyskiwali kompleksowej pomocy, a jedynie
rozpatrywano wniosek o konkretne Swiadczenie. Cze$¢ respondentéw nie wiedziata o wszystkich
Swiadczeniach, ktére przystugiwaty ich rodzinie, poniewaz takie informacje bardzo trudno byto uzyskac
od pracownikéw socjalnych. Najczesciej rodziny zdobywaty informacje pocztg pantoflowg od innych
0s0b, ktore skorzystaty z danego swiadczenia lub o nie wnioskowaty. Wiele swiadczen socjalnych nie
jest w praktyce dostepnych z powodu zbyt matych srodkéw przeznaczanych na ten cel, bardzo waskich,
nieprzejrzystych i skomplikowanych kryteriow przyznawania swiadczen oraz koniecznosci gromadzenia
skomplikowanej dokumentac;ji. Cze$¢ rodzin z tego powodu zrezygnowata catkowicie z ubiegania sie o
Swiadczenia socjalne. Podobne, chociaz mniejsze utrudnienia dotyczg dofinansowania do sprzetu

rehabilitacyjnego.

Innym mocno odczuwanym utrudnieniem jest dostep do swiadczen medycznych i opieki lekarzy z
odpowiednig wiedzg. Brakuje lekarzy, ktérzy zajmowaliby sie osobami dorostymi z SMA, osrodkow dla
dzieci jest mato, a informacje o tym gdzie sie leczy¢ sg trudno dostepne. Ciezko tez dosta¢ sie do
osrodka specjalistycznego, ze wzgledu na dtugie kolejki. Zorganizowanie dojazdu do lekarza bywa
bardzo trudne logistycznie, szczegélnie dla rodziny bez wlasnego auta lub takiej, w ktorej jest wiecej niz
jeden podopieczny. Respondenci zwracali uwage na trudno$é uzyskania transportu dla osob
niepetnosprawnych w niektérych gminach. Leczenie jest najczesciej nieskoordynowane, bywa tak, ze
to chory lub opiekun odpowiadajg za kierunek wiasnego leczenia i rehabilitacji, gdyz lekarze
(szczegdlnie innych specjalizacji niz neurologia) nie czujg sie kompetentni aby leczy¢ osobe z SMA i
nie dysponujg szczegotowa, aktualng wiedzg o zaleceniach w tej chorobie. Informacje o badaniach

klinicznych, ktére rekrutujg pacjentéw respondenci uzyskiwali gtdéwnie od fundacji, nie od lekarzy.

Nastepnym istotnym problemem dla chorych jest dostep do lekéw na SMA. W czasie przeprowadzania
wywiaddéw jedyny zarejestrowany w tym wskazaniu lek — nusinersen, nie byt refundowany w Polsce, a
jego cena za dawke byta zaporowa dla przecietnej rodziny. Ankietowani chorzy, ktérzy stosowali
nusinersen korzystali z programéw wczesnego dostepu w Polsce lub za granicg. Aby moéc uczestniczyé
w programie trzeba byto zgtosi¢ sie do niego i przejs¢ przez badania kwalifikacyjne. Jedno i drugie
bywato problematyczne. Nie wszyscy respondenci wiedzieli z powodu jakich kryteriéw nie udato im sie
zakwalifikowaé do leczenia. Niektorzy respondenci zwracali uwage, ze ze wzgledu na skolioze lub
zabiegi majace jg ograniczy¢ nie mogliby przyjmowac nusinersenu, lub jego podanie byloby bardzo
ryzykowne, dlatego rezygnowali z terapii. Osoby, ktérym udato sie zakwalifikowa¢ do programu
wczesnego dostepu za granicg musiaty regularnie podrézowac do osrodkéw we Wioszech, Francji lub
Belgii i pokrywaé koszty takiej podrozy, pobytu i dodatkowych badan, co wielokrotnie stanowito

znaczgce obcigzenie dla rodziny. Do kilku prowadzonych obecnie badan klinicznych innych substancji
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tatwiej zakwalifikowa¢ sie matym dzieciom, ale tez nalezy wykazac sie czujnoscig i refleksem, natomiast

starsze czesto nie majg takiej mozliwosci w ogodle.

Problemem jest tez finansowanie leczenia i opieki nad chorym. Duza czes$¢ respondentéw prowadzi
zbiorki na portalach crowdfundingowych lub za posrednictwem fundacji oraz odpisu 1% podatku na
leczenie, wyroby medyczne lub rehabilitacje, jednak nie jest to raczej state zrédto dochodu. Wiele rodzin
zwiekszato swoje zobowigzania zawodowe, zeby méc zapewni¢ choremu odpowiednig opieke oraz
odpowiedni standard zycia oraz zwigkszenie samodzielnosci. Wigkszos¢ osdb zwracata uwage, ze
pomoc panstwowych instytucji mogtaby by¢ znacznie wieksza, np. w obszarze domowej rehabilitacji,
opieki, bgdz refundacji leku na SMA, gdyz duzg czes¢ wydatkédw na podstawowe potrzeby rodziny
muszg wyktadac z wiasnych kieszeni. Czesto osoby pracujgce sg z tego powodu pod duzg presjg, gdyz
nie mogg sobie pozwoli¢ nawet na okresowg utrate zatrudnienia, nawet w starszym wieku, bo odbije sie
to na jakosci opieki nad chorym czionkiem rodziny. W jeszcze trudniejszej sytuacji znajdujg sie rodziny,
w ktorych nikt nie pracuje, samotni rodzice czy samotni chorzy. Swiadczenia opiekuricze nie zapewniajg

minimum niezbednego do godnego zycia i do zapewnienia odpowiedniej jakosci zycia chorego.

Dostep do domowej opieki diugoterminowej i rehabilitacji oraz uzyskanie orzeczenia o
niepetnosprawnosci nie byty postrzegane przez wiekszos¢ respondentéw jako duze problemy, chociaz
zdarzaty sie wyjatki. Respondenci jako duze utrudnienia wyliczali rowniez czesto brak mozliwosci
otrzymania asystenta osoby niepetnosprawnej, brak dostepu do psychologa, ktory specjalizowatby sie
w pracy z osobami z chorobami miesni, szczegdlnie w wieku dorastania, czy konieczno$é
samodzielnego zabiegania o wszystkie Swiadczenia przystugujgce choremu (np. przy ubieganiu sie o
dofinansowanie do sprzetu). Wymieniano tez jako problemy niedostosowanie przestrzeni publicznej do
potrzeb os6b poruszajgcych sie na wdzkach (ulice, gabinety ginekologiczne), potrzebe wiekszego
dofinansowania do sprzetdw zwiekszajgcych samodzielnos¢ chorego, koniecznosé¢ czestszego

wigczania dzieci z SMA w zycie szkoty, nie zamykanie chorych w domach.
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