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Transifion — proces przejscia
pacjenta z choroha rzadka
Z systemu opieki pediatrycznej

to internistycznej

The process of transition of a patient
with a rare disease from the pediatric
to internal healthcare system

STRESZCZENIE

Wrazz rozwojem wiedzy dotyczacej patogenezy diagnostyki i przebiegu klinicznego chordb
rzadkich, dokonat sig rowniez postep w zakresie mozliwosci terapeutycznych u obcigzonych
nimi chorych, a w nastepstwie znaczaco wydtuzyt sie czas zycia pacjentow. W ostatnich
latach systematycznie zwigksza si¢ grupa mtodych dorostych z chorobami rzadkimi, ktorzy
wymagaja zapewnienia ciggtosci wielospecjalistycznej zindywidualizowanej opieki me-
dycznej na takim samym poziomie, jak dotychczas w opiece pediatrycznej. Okres przejscia
(transition) pacjentéw z opieki pediatrycznej do internistycznej powinien byé procesem
zaplanowanym i odpowiednio przygotowanym. Dotychczas nie powstaty ogélnopolskie wy-
tyczne dotyczace postepowania z dorastajacymi pacjentami z chorobami rzadkimi. Autorzy
przedstawiaja trudnos$ci zwiazane z okresem przejSciowym oraz proponuja podstawowe
zasady postepowania oparte na przegladzie literatury oraz doswiadczeniu specjalistycznych
centrow eksperckich oraz wiasnym
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Stowa kluczowe: choroba rzadka, transition, opieka przejsciowa, miodziez

ABSTRACT

Recently, due to the progress in diagnostics and therapeutic possibilities in rare diseases,
the life span of patients with rare diseases has significantly increased. The number of young
adults with rare diseases has been systematically increasing, and therefore they require
the continuity of multi-specialist individualized medical care provided at the same level as
before in pediatric care. The transition process of care: from pediatric to adult one, should
be a planned and properly prepared. So far, there are no Polish national management
guidelines for adolescent patients with rare diseases. The authors present the difficulties
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associated with the transition period and propose basic recommendations based on the
literature review and the experience of specialist centers of expertise and their own
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(Cze$cig dojrzewania jest uczucie, ze w twoim
otoczeniu nie ma nikogo, kto bytby na tyle do ciebie
podobny, zeby cig zrozumiec.

John Irving, ,Swiat wedtug Garpa”

WSTEP

,»Opieka przejSciowa” (transition) obej-
muje ,celowe, zaplanowane przejécie na-
stolatkow i mtodych dorostych z chorobami
przewlektymi z systemu opieki zdrowotnej
dedykowanej dzieciom do systemu opieki
zdrowotnej zorientowanej na dorostych” [1].

Choroba rzadka (CR, rare diseases), we-
dhug przyjetej definicji, to schorzenie wystg-
pujace z czgsto$cia mniejsza niz 1:2000. Z po-
wodu duzej r6znorodnosci rozpoznan choréb
rzadkich — dotychczas odnotowano ich prawie
8000 - szacuje sig¢, ze catkowita liczba osdb
z chorobami rzadkimi w Europie moze doty-
czy¢ nawet 6-8% spoleczefistwa, czyli w Pol-
sce okoto 2,5-3 miliona os6b. Wraz z rozwo-
jem wiedzy dotyczacej patogenezy diagnostyki
i przebiegu klinicznego chordb rzadkich, do-
konat si¢ rowniez postep w zakresie mozli-
woSci terapeutycznych u obciazonych nimi
chorych, a w nastepstwie znaczaco wydtuzyt
si¢ czas zycia pacjentéw. W ostatnich latach
systematycznie zwigksza si¢ grupa mtodych
dorostych z chorobami rzadkimi, ktorzy wy-
magaja zapewnienia ciggltosci wielospecjali-
stycznej zindywidualizowanej opieki medycz-
nej na takim samym poziomie, jak dotychczas
w opiece pediatrycznej. Grupa badaczy z Pa-
dwy na podstawie danych rejestru pacjentow
z chorobami rzadkimi (VRRDR, Veneto Re-
gion Rare Diseases Registry) prowadzonego

w latach 2006-2016, wykazala, ze w badanym
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okresie, ponad 2 tysigce pacjentéw z choroba-
mi rzadkimi przeszly przez okres dojrzewania
od dziecinstwa do dorostosci, co odpowiada-
to okoto 3-krotnemu wzrostowi liczebnoSci
dorostych pacjentéw [2]. Grupa mtodziezy
zchorobami rzadkimiw wieku 15-18lat, ktora
doswiadczyta przejscia z wieku pediatryczne-
go do dorostosci, stanowita 9,2% dorostych
pacjentdw zarejestrowanych w rejestrze do
2016 roku. Autorzy tej pracy rownocze$nie
podkreslili, ze byly to minimalne szacowa-
ne warto$ci, co §wiadczy o znaczacej skali
tego problemu, rosnacej liczbie dorastajace;j
i dorostej populacji pacjentéw z chorobami
rzadkimi, z okre§lonymi potrzebami w okre-
sie przejSciowym. Dtuzszy czas przezycia 0s6b
z chorobami rzadkimi to oczywisty sukces
medycyny, ale bez odpowiedniego wsparcia
pacjentéw w okresie dorastania i wczesnej
dorostosci, przejscie z systemu opieki pedia-
trycznej do systemu opieki zdrowotnej dla do-
rostych (transition) moze wiazac si¢ ze zwigk-
szonym ryzykiem pogorszenia stanu zdrowia
pacjentdw iich jakoSci zycia ocenianego mie-
dzy innymi w kwestionariuszu Health-Rela-
ted Quality of Life (HRQOL). Dodatkowo
znaczaca cz¢s$¢ populacji oséb z chorobami
rzadkimi spetnia kryteria niepetnosprawnosci
intelektualnej i prezentuje objawy zaburzen
zachowania. Tej grupie poSwigcone zostanie
osobne opracowanie.

Wybrane zagadnienia opieki nad pacjen-
tem z choroba rzadka w okresie przejscia
z wieku dziecigcego do dorostosci.

W okresie transition pacjent oraz jego
opiekunowie doswiadczaja nie tylko wielu
modyfikacji w zakresie opieki zdrowotne;j
—zmienia si¢ ich o§rodek prowadzacy i perso-

nel medyczny, ale réwniez zmienia si¢ relacja

Beata Kie¢-Wilk i wsp.
Transition - proces przejscia
pacjenta z choroha rzadka

203



PRAKTYKA LEKARZA
RODZINNEGO

Uwaza sie, Zze
przestrzeganie
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pomiedzy personelem medycznym a pacjen-
tem ijego rodzicami, ktdrzy czgsto nadal pet-
nia funkcje opiekunéw formalnych i medycz-
nych dla swojego dziecka. Brak odpowiedniej
opieki w okresie mtodziefczym, wynikajacy
zmiedzy innymi z mniej licznych wizyt u leka-
rza prowadzacego czy innych przedstawicieli
personelu medycznego, moze doprowadzi¢ do
pogorszenia stanu zdrowia pacjenta. W kon-
sekwencji ma to wplyw na przestrzeganie
zalecefi i sposéb leczenia oraz zwigkszone
ryzyko przyje¢ w trybie naglym i hospitalizacji
z powodu rozwoju ostrych powiktan choroby
podstawowej [3].

Okres dojrzewania w Zyciu kazdego czto-
wieka to czas uwazany powszechnie za jeden
z najtrudniejszych etapow rozwoju osobowo-
$ci, w ktérym najwyrazniej uwidaczniajg si¢
trudno$ci w przystosowaniu. Jest on szczegdl-
nie trudny dla osoby z choroba rzadka. Jak
kazdy mtody cztowiek, pacjent z CR z jednej
strony dazy do uzyskania autonomii, ale z dru-
giej — towarzyszy mu poczucie zaleznosci czy
wrecz zagrozenia zwigzane bezposrednio z cho-
roba. Zmienia si¢ podejécie do obowiazkdw, jak
réwniez definicja odpowiedzialnosci. Rozpo-
czyna si¢ okres buntu, odmowa poddawania si¢
wymaganiom terapeutycznym, buntu przeciw-
ko chorobie. Zachwiane jest poczucie wlasnej
wartosci. Jak dotad najbogatsze piSmiennictwo
Zwracajace uwage na omawiane powyzej proble-
my dotyczy cukrzycy typu I [4, 5].

Uwaza sig¢, ze przestrzeganie zalecen le-
karskich jest kluczowym czynnikiem w okre-
sie przej$cia z opieki pediatrycznej do opieki
dorostych. Interwencje majace na celu pro-
mowanie zaangazowania pacjenta w swoj pro-
ces terapeutyczny, umiejetnosci samozarza-
dzania oraz przestrzegania zalecefi powinny
by¢ istotnym elementem w planie opieki nad
pacjentem w wieku mlodzieficzym. Utrzyma-
nie odpowiedniej wspotpracy dorastajacego
pacjenta z lekarzem, rozwijanie umiejgtnosci
samokontroli oraz zwickszanie odpowiedzial-
nosci za leczenie istotnie wplywaly na pozy-

tywne wyniki zdrowotne pacjentow.

Organizacja opieki nad pacjentem z cho-
roba rzadka w wieku mlodzieficzym zostata
wymieniona w dyrektywie Parlamentu Eu-
ropejskiego z 2011 roku, jako wazny obszar
dzialalnoSci powotanych Europejskich Sieci
Referencyjnych (ERN, European Reference
Networks) [6, 7]. Rownoczes$nie w wielu kra-
jach opracowywane sa standardy opieki nad
pacjentem w okresie przej$cia z wieku pedia-
trycznego do dorostego [8-10]. Wedtug wie-
dzy Autoréw, w Polsce dotychczas nie powsta-
ly oficjalne wytyczne dotyczace organizacji
opieki nad pacjentamiw wieku mlodzieficzym,
zaréwno w przypadku pacjentéw z choroba-
mi cywilizacyjnymi, jak i innymi schorzeniami
przewleklymi, w tym chorobami rzadkimi.

W mlodszym wieku zdecydowanie prefe-
rowany jest system luznej, przyjacielskiej at-
mosfery wizyt, w proces leczenia bardzo silnie
zaangazowani sa rodzice i/lub opiekunowie,
respektowane sa do§wiadczenia pacjenta i ro-
dzicow, przezlata rozwinigta jest dobra wspot-
praca. Pacjent i jego rodzina powoli staja si¢
osobami bliskimi dla prowadzacego lekarza,
najczesciej zaangazowanego nie tylkow lecze-
nie, ale znajacego sytuacj¢ zyciowa rodziny.
W opiece dorostych pojawia si¢ nieznana, for-
malna, czesto rygorystyczna forma kontaktéw,
rodzice sa mniej chetnie widziani podczas wi-
zyt lekarskich, mniej uwagi przyktadane jest
do strony psychosocjalnej, pojawiaja si¢ inne
procedury i metody niz w o§rodku pediatrycz-
nym, pacjent i/lub jego opiekunowie musza
juz sami zaaranzowa¢ wizyty i dopilnowaé
procesu diagnostyczno-terapeutycznego [11].

Z wiekiem zmieniaja si¢ rowniez oczeki-
wania pacjenta. Opieka pediatryczna w mniej-
szym stopniu zacheca do niezalezno$ci i sa-
mostanowienia, przez co mtodociani s mniej
zaangazowani w podejmowanie decyzji, nadal
duzy jest wplyw rodzicéw/opiekunéw, domi-
nuja ufiksowane/zastate stosunki. Wtasciwie
rozumiana i prowadzona opieka nad mtodym
dorostym z choroba rzadka powinna przybraé
forme bardziej dostosowana do wieku pacjen-

ta. Obowiazuje bardziej rzeczowa atmosfera,
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oparta na odpowiedzialno$ciisamodzielnym
postepowaniu chorego, mtodzi dorosli maja
wigkszy udzial w podejmowaniu decyzji tera-
peutycznych, tworza si¢ nowe relacje. Sposb
przekazywania informacji jest bardziej przy-
stosowany do oczekiwan dorostych pacjentéw,
chory moze sam wybrac szpital blizej miejsca
zamieszkania. Lekarze pracujacy z pacjentami
dorostymi odwazniej wykorzystuja mozliwosci
nowych opcji terapeutycznych, ktore weze-
$niej budzily obawe rodziny pacjenta.

Zorganizowany proces przechodzenia
z opieki pediatrycznej do opieki wieku doro-
stego powinien odbywac si¢ w ramach ambula-
toryjnej opieki zdrowotnej. Zasady organiza-
cji powinny zapewni¢ matoletnim chorujacym
pacjentom i ich opiekunom mozliwo$¢ sko-
rzystania z wizyt adaptacyjnych, ktére odby-
walyby si¢ pomiedzy 16. a 18. rokiem zycia
w poradniach dla dorostych. W takiej wizycie
uczestniczyliby réwnoczesnie lekarz pediatra
— dotychczasowy lekarz prowadzacy oraz le-
karz internista/specjalista w danej dziedzinie
przejmujacy opieke nad chorym. W niekt6-
rych krajach Europy jak Francja, Wtochy czy
Niemcy system taki zostal juz uruchomiony,
a takie taczne wizyty odbywaja si¢ w ramach
kliniki opieki przejsciowej (TCC, Transition
Care Clinic).

Mtodzi dorosli z chorobami przewlektymi,
w tym z chorobami rzadkimi, stanowia grupe
ryzyka czestszego wystepowania mysli czy ten-
dencji samobdjczych; szczegdlnie narazone
sa osoby, u ktorych w przebiegu schorzenia
podstawowego wspolwystepuja zaburzenia
nastroju. Istotne jest, aby podczas planowa-
nia odpowiedniego przeprowadzenia okresu
transition, zapewnic wsparcie psychologiczne,
zaréwno dla pacjentéw, jak i ich rodzin [12].
Podczas rozmowy z psychologiem powinno
poruszy¢ si¢ tematy jako§ci zycia i trudno-
§ci w codziennym funkcjonowaniu, zaréwno
pacjenta jak i pozostatych cztonkéw rodziny
- rodzicéw, rodzehstwa, przyjaciot czy opie-
kunéw. Wazne jest, aby czlonkowie rodziny

mieli mozliwo$¢ kontaktu z innymi rodzinami
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posiadajacymi dziecko z ta sama choroba
rzadka, na przyktad poprzez stowarzyszenia
pacjenckie, bardzo duza role spelniaja nie-
liczne w Polsce osrodki zapewniajace opieke
wytchnieniowa dla rodziny. Stowarzyszenia
pacjenckie spetniaja réwniez istotng pomoc-
na role w okresie przejécia pacjenta z opieki
pediatrycznej do dorostej wspierajac rodzing
poprzez np. przeprowadzanie praktycznych
warsztatow. Dla pacjentéw w wieku mto-
dziehczym istotny jest rowniez temat dalszej
edukacji—oile jest to mozliwe, wskazana jest
kontynuacja nauki w szkole, ktora zapewnia
nie tylko mozliwoSci dalszego zdobywania
wiedzy czy ksztalcenia umiejetnosci, ale jest
istotnym miejscem z punktu widzenia kon-
taktow spotecznych czy aktywnego spedza-
nia wolnego czasu. Kolejnym zagadnieniem,
w ktorym szkota moze okazad si¢ pomocna,
jest temat seksualno§ci - bardzo rzadko poru-
szany wérdd pacjentéw z chorobami rzadkimi,
w szczegdlnosci przebiegajacymi z niepetno-
sprawnoscig intelektualna [13].

Trudnym tematem, ktéry wymaga omo-
wienia w wieku mtodzieficzym, jest miejsce
zamieszkania (razem z opiekunem czy od-
dzielnie) i zwigzane z tym czgsto trudnosci
finansowe. Idealnym rozwiazaniem byloby
przedstawienie dostepnych opcji uzyskania
dodatkowych §rodkéw finansowych czy miej-
sca zamieszkania przez koordynatora centrum
eksperckiego udzielajacego wsparcia dorasta-
jacym pacjentom z chorobami rzadkim.

W tym wyjatkowym czasie wkraczania
w dorosto$¢, powinno si¢ réwniez poruszy¢
kwestie ewentualnej opieki paliatywnej;
z przegladu piSmiennictwa czy wlasnego
doswiadczenia wynika, ze mtodzi doro§li
przewaznie sa gotowi na poruszenie tematu
$mierci czy umierania, preferujac rozmowy
z personelem medycznym, uwazajac je za la-
twiejsze do przeprowadzenia niz z cztonkami
rodziny [14].

W obliczu mechanizméw opieki nad do-
rastajacymi nastolatkami polscy pacjenci

zrzadkimi schorzeniamiiich rodziny uwazaja
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system opieki zdrowotnej za zagmatwany, a le-
karze dorostych pacjentéw czesto nie znaja
danej jednostki chorobowej ze wzgledu na
jej rzadkie wystepowanie lub maja zbyt mate
doswiadczenie w opiece nad tego rodzaju pa-
cjentami [15]. Cze¢$€ z tych pacjentéw wraca
do poradni pediatrycznych sporadycznie lub
regularnie, co rodziliczne problemy, zaréwno
medyczne jak i prawne — w ramach dziatania
systemu opieki zdrowotnej nie ma mozliwosci
hospitalizacji takich chorych na oddziatach
pediatrycznych. Paradoks polega na tym, ze
czesto dorosly pacjent zrozpoznana znaczne-
go stopnia niepetnosprawnoscia intelektualng
moze wazyC jedynie na przyktad 20 kg. Jak
dotad wyjatek stanowi przyznanie mozliwo-
Sci opieki nad pacjentami z fenyloketonuria
specjalistom pediatrii metaboliczne;j.

PODSTAWOWE ZASADY OPIEKI

NAD PACJENTEM Z CHOROBA RZADKA

W OKRESIE PRZEJSCIA Z WIEKU DZIECIECEGO
DO DOROSLOSCI

Ponizej sformutowano podstawowe zasa-
dy okresu transition, oparte na doSwiadczeniu
specjalistycznych centréw eksperckich oraz
wlasnym — autoréw pracy.

Przejscie pacjenta z choroba rzadka z syste-
mu opieki pediatrycznej do systemu lecznictwa
przeznaczonego dla oséb dorostych powinno
by¢ oparte na ponizszych gléwnych zatoze-
niach: odpowiednim umiejscowieniu chore-
go w systemie opieki zdrowotnej, znajomosci
specyfiki schorzenia i zmian rozwojowych ty-
powych dla wieku nastoletniego, a takze pra-
widlowej edukacji chorych i ich rodzin. Przej-
Scie osoby z choroba rzadka z systemu opieki
pediatrycznej do internistycznej powinno by¢
dziataniem zaplanowanym, a zaangazowanie
rodzicOw jest istotna czescig tego procesu.
W miare mozliwosci w proces przejscia do
dorosto$ci powinny by¢ réwniez angazowane
osoby z choroba rzadka, w zaleznosci od ich
kompetencji i sprawnosci intelektualne;j.

1. Niezbedna jest staranna komunikacja

ikoordynacja pomigedzy Swiadczeniodawcami

systemu opieki pediatrycznej i opieki nad do-
rostymi.

Rozmowy na temat kontynuacji opieki
nad pacjentem z choroba rzadka w wieku do-
rostym powinny by¢ podjete juz na kilka lat
przed osiagnigciem przez pacjenta petnolet-
nio$ci. Lekarz pediatra powinien rozpoczaé
przygotowania miodego cztowieka do wzig-
cia odpowiedzialnosci za decyzje dotyczace
jego zdrowia, w tym do mozliwoSci odbywa-
nia samodzielnych wizyt. Bardzo istotne jest
zapewnienie ciagloSci opieki, wyprzedzajaca
rezerwacja terminu w poradni dla dorostych
tak aby zachowac ciaglos¢ leczenia, by po
ukoficzeniu przez pacjenta 18. roku zycia
czas oczekiwania na kolejne wizyty nie tworzyt
luki w dostepie do Swiadczefi zdrowotnych.
Personel medyczny, sprawujacy dotychczas
opieke nad pacjentem powinien przekazaé
maloletniemu pacjentowi oraz jego opieku-
nom, przyst¢gpna i jasng informacje, ze takie
przejscie jest konieczne, nawigzujac odpo-
wiednig wspolprace w celu wyeliminowania
obaw i trudnoSci w dostepie do leczenia. Istot-
ne jest, aby kontrolowac przeptyw informacji
o0 pacjencie migdzy personelem medycznym,
tak aby lekarz, ktory przejmuje obecnie opieke
nad chorym miat petng wiedze o stanie zdrowia
oraz dotychczasowych §wiadczeniach opieki
zdrowotnej udzielanych matoletniemu. Bardzo
przydatne jest, jezeli lekarz pediatra i lekarz
przejmujacy opieke nad dorastajacym chorym
sie znaja, wspotpracuja i pozostaja w kontakcie.
Daje to mozliwo$¢ oméwienia aspektow tera-
peutycznych w razie pogorszenia stanu zdrowia
chorego jakizagadnien socjalno-psychologicz-
nych rodziny chorego. Dodatkowo przekazanie
pacjenta przez pediatre do znanego i rekomen-
dowanego przez niego lekarza, daje choremu
wieksze poczucie bezpieczefistwa i znacznie
zmniejsza stres pacjenta. Bardzo istotne jest
przygotowanie adekwatnej dokumentacji me-
dycznej, zawierajacej wszelkie kluczowe infor-
macje co do dotychczasowego stanu zdrowia
chorego, zalecen terapeutycznych i zasad po-

stepowania w ostrych stanach zagrozenia zycia.
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2. Lekarz przejmujacy opieke nad mtodym
dorostym z choroba rzadka powinien kontynu-
owac opieke zgodnie ze standardami postepo-
wania w danym schorzeniu, przeznaczonymi
dla chorych dorostych, o ile sa dostgpne, lub
w razie mozliwo$ci kontynuujac wdrazanie
wytycznych pediatrycznych. Nalezy jednak
pamietad, ze zaréwno pacjent, jak i jego rodzi-
na musi zaakceptowad nowy medyczny zespot
opieki — pacjent sam/lub z opiekunami po-
dejmuje ostateczna decyzj¢ czy przejdzie pod
opieke sugerowanego lekarza dla dorostych
czy poszuka innej jednostki opieki zdrowot-
nej. Wedtug Narodowego Planu dla Choréb
Rzadkich powinny zosta¢ utworzone 2-3 cen-
tralne os$rodki przeznaczone do leczenia od-
powiednich chordb rzadkich, ktére pozwola
zdiagnozowac chorobe rzadka i ktére beda
dysponowa¢ do§wiadczonym wysokospecja-
listycznym zapleczem personalnym, diagno-
stycznym (laboratoryjnym, obrazowym) i tera-
peutycznym. Z nimi powinny wspOtpracowaé
o$rodki rejonowe zajmujace si¢ opieka nad
pacjentem pediatrycznym czy dorostym z cho-
roba rzadka w poblizu miejsca zamieszkania.

3. Niezbedna jest wezesna identyfikacja
potrzeb zdrowotnych osoby dorostej z choro-
ba rzadka. Wazne jest réwniez zapewnienie
opieki holistycznej (zespoty multidyscypli-
narne, opieka skoordynowana), co jest regu-
ta w prowadzeniu pacjenta pediatrycznego.
W artykule tym pomini¢to konieczno$¢ za-
pewnienia dostgpu do leczenia, w tym lekow
sierocych, biorac pod uwage wskazania do
refundacji i wymogi programéw lekowych
refundowanych przez Ministerstwo Zdrowia
(MZ), bowiem powinno to by¢ standardowym
dziataniem, ktore dla autoréw tego tekstu jest
oczywiste (http://www.archiwum.mz.gov.

pl/leki/refundacja/programy-lekowe/).

METODYKA POMIARU GOTOWOSCI PACJENTA
DO PRZEJSCIA Z OPIEKI PEDIATRYCZNEJ DO
SYSTEMU OPIEKI DLA DOROSLYCH

Pomocnym w ocenie gotowosci chorego
ijego rodziny do zmiany modelu opieki moga
by¢ dane obiektywne uzyskane przy uzyciu

Forum Medycyny Rodzinnej 2021, tom 15, nr 5, 202-208

dedykowanych kwestionariuszy. Jednym
z nich moze by¢ ,,Alokacja odpowiedzialno-
$ci” (AoR, Allocation of responsibility), ktora
odnosi si¢ do stopnia zaangazowania nasto-
latka, rodzica i innych opiekunéw w rézne
aspekty zarzadzania choroba. Dotychczaso-
we obserwacje potwierdzily, ze odpowiednia
zmiana AoR w czasie jest jednym z elemen-
tow udanego procesu przejscia [16]. Kolejnym
narze¢dziem opisywanym w literaturze dedy-
kowanej procesowi transition jest Kwestiona-
riusz oceny gotowosci do przejscia (TRAQ,
Transition Readiness Assessment Questionna-
ire) [17]. Jest to kwestionariusz skoncentrowa-
ny na pacjencie, ktéry Swiadczeniodawcy i ro-
dziny moga wykorzysta¢ do oceny zdolnoSci
mtodziezy do przejScia do systemu opieki dla
dorostych. Kwestionariusz oceny gotowosci
do przejscia jest zwalidowany i skoncentro-
wany na pacjencie, stuzy do oceny zdolnosci
mlodziezy do umawiania si¢ na wizyty, rozu-
mienia typu i dawkowania lekéw i rozwijania
innych umiejetnosci potrzebnych do przejscia
do opieki dla dorostych. Moze by¢ uzywany
zaréwno dla dzieci podlegajacych procesowi
przej$cia, wychowawcéw i cztonkéw rodzin
w celu zidentyfikowania obszaréw, w ktérych
mtodziez potrzebuje edukacjiiszkolenia, aby
osiagnaé niezalezno$¢ w zakresie umiejetno-
$cizwigzanych z przej$ciem. Eksperciiwytycz-
ne stowarzyszen pacjenckich jak i medycznych
zalecaja, aby termin przeniesienia do opieki
nad dorostymi byt oparty na gotowosci mtode;j
osoby do tego procesu, a nie jedynie na wieku
pacjenta, z gérna granica wieku 18 lat. Najlep-
sze wyniki wymagaja zindywidualizowanego

planowania i ciagltego rozwoju umiejetnosci.

PISMIENNICTWO:

1. Blum R, Garell D, Hodgman C, et al. Transition
from child-centered to adult health-care systems
for adolescents with chronic conditions. Jour-
nal of Adolescent Health. 1993; 14(7): 570-576,
doi: 10.1016/1054-139x(93)90143-d.

2. Mazzucato M, Visona Dalla Pozza L, Minichiello C,
et al. The Epidemiology of Transition into Adulthood
of Rare Diseases Patients: Results from a Popula-
tion-Based Registry. Int J Environ Res Public Health.
2018; 15(10), doi: 10.3390/ijerph15102212, indexed
in Pubmed: 30309015.

Beata Kie¢-Wilk i wsp.
Transition - proces przejscia
pacjenta z choroha rzadka

Lekarz przejmujacy opieke
nad mtodym dorostym

z choroba rzadka powinien
kontynuowac opieke
zgodnie ze standardami
postepowania

w danym schorzeniu

Niezbedna jest wczesna
identyfikacja potrzeb
zdrowotnych osoby
dorostej z choroba
rzadka

207



208

PRAKTYKA LEKARZA
RODZINNEGO

Wijlaars LP, Hardelid P Guttmann A, et al. Emergency
admissions and long-term conditions during transi-
tion from paediatric to adult care: a cross-sectional
study using Hospital Episode Statistics data. BMJ
Open. 2018; 8(6): 021015, doi: 10.1136/bmjo-
pen-2017-021015, indexed in Pubmed: 29934386.
Bryden KS, Peveler RC, Stein A, et al. Clinical and
psychological course of diabetes from adolescence
to young adulthood: a longitudinal cohort study. Dia-
betes Care. 2001; 24(9): 1536-1540, doi: 10.2337/
diacare.24.9.1536, indexed in Pubmed: 11522695.
Berquist RK, Berquist WE, Esquivel CO, et al. Ado-
lescent non-adherence: prevalence and consequ-
ences in liver transplant recipients. Pediatr Trans-
plant. 2006; 10(3): 304-310, doi: 10.1111/j.1399-
-3046.2005.00451 ., indexed in Pubmed: 16677353.
2014/287/EU. Commission Implementing Decision
of 10 March 2014 Setting out Criteria for Establishing
and Evaluating European Reference Networks and
Their Members and for Facilitating the Exchange of
Information and Expertise on Establishing and Eva-
luating Such Networks. 2014. n.d.

2014/286/EU. Commission Delegated Decision of 10
March 2014 Setting out Criteria and Conditions that
European Reference Networks and Healthcare Provi-
ders Wishing to Join a European Reference Network
Must Fulfil n.d.

American Academy of Pediatrics, American Aca-
demy of Family Physicians, American College of
Physicians-American Society of Internal Medicine.
A consensus statement on health care transitions
for young adults with special health care needs. Pe-
diatrics. 2002; 110(6 Pt 2): 1304-1306, indexed in
Pubmed: 12456949.

Ministry of Health and Social Policy. Rare Diseases Stra-
tegy of the Spanish National Health System Strategy n.d.

. Ministero della Salute. Piano Nazionale Malattie Rare

2013-2016. n.d.

. van Staa AL, Jedeloo S, van Meeteren J, et al.

Crossing the transition chasm: experiences and
recommendations for improving transitional care
of young adults, parents and providers. Child Care
Health Dev. 2011; 37(6): 821-832, doi: 10.1111/
/j.1365-2214.2011.01261.x, indexed in Pub-
med: 22007982.

. Ferro MA, Rhodes AE, Kimber M, et al. Suicidal Be-

haviour Among Adolescents and Young Adults with
Self-Reported Chronic lliness. Can J Psychiatry. 2017;
62(12): 845-853, doi: 10.1177/0706743717727242,
indexed in Pubmed: 28814100.

. Trout CJ, Case LE, Clemens PR, et al. A Transition

Toolkit for Duchenne Muscular Dystrophy. Pedia-
trics. 2018; 142(Suppl 2): S110-S117, doi: 10.1542/
peds.2018-0333M, indexed in Pubmed: 30275255.
Abbott D, Prescott H, Forbes K, et al. Men with Duchen-
ne muscular dystrophy and end of life planning. Neu-
romuscul Disord. 2017; 27(1): 38-44, doi: 10.1016/].
nmd.2016.09.022, indexed in Pubmed: 27816330.

. Chabrol B, Jacquin P, Francois L, et al. Transition

from pediatric to adult care in adolescents with here-
ditary metabolic diseases: Specific guidelines from
the French network for rare inherited metabolic di-
seases (G2M). Arch Pediatr. 2018 [Epub ahead of
print], doi: 10.1016/j.arcped.2018.05.009, indexed
in Pubmed: 29914755,

. Fredericks EM, Dore-Stites D, Well A, et al. Asses-

sment of transition readiness skills and adherence
in pediatric liver transplant recipients. Pediatr Trans-
plant. 2010; 14(8): 944-953, doi: 10.1111/j.1399-
-3046.2010.01349.%, indexed in Pubmed: 20598086.

. Wood DL, Sawicki GS, Miller MD, et al. The Transi-

tion Readiness Assessment Questionnaire (TRAQ):
its factor structure, reliability, and validity. Acad
Pediatr. 2014; 14(4): 415-422, doi: 10.1016/j.
acap.2014.03.008, indexed in Pubmed: 24976354,

www.journals.viamedica.pl/forum_medycyny_rodzinnej



