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Streszczenie

Zespot Ehlersa-Danlosa jest mato znang i czesto nierozpoznawang jednostkg chorobowa. Leczenie przyczy-
nowe nie istnieje, ale wystepuja liczne symptomy wymagajace leczenia objawowego. Jednym z nich,
szczegolnie dokuczliwym, jest przewlekty bél. Nieleczony lub leczony niewtasciwie moze w duzym stopniu
zaburzaé codzienne funkcjonowanie chorych. Obecnie bol przewlekty postrzega sie jako chorobe sama
w sobie, wymagajacq leczenia. Do tej pory wypracowano juz zalecenia stosowania opioidowych lekéw
przeciwbolowych w przewlektym bélu nienowotworowym. W niniejszej pracy przedstawiono przypadek
chorej z zespotem Ehlersa-Danlosa, u ktérej z powodu dokuczliwych dolegliwosci bélowych zastosowano

leczenie opioidami.
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Wstep

Zespot Ehlersa-Danlosa (EDS, Ehlers—Danlos syn-
drome) obejmuje grupe choréb spowodowanych
genetycznie uwarunkowanymi defektami kolagenu
i zaburzeniami metabolicznymi w obrebie tkanki
tacznej. Zmiany chorobowe dotycza gtéwnie sta-
woéw, skory i scian naczyn krwionosnych [1]. Dzie-
dziczenie jest najczesciej autosomalnie dominujace,
a zespot ujawnia sie z czestoscig okoto 1 na 5000
zywych urodzen [2].

W obrazie klinicznym dominuja objawy nadmier-
nej ruchomosci stawoéw. Skdra jest bardzo rozcia-
gliwa, ze sktonnoscig do uszkodzen. U niektérych
chorych wystepuja kruchos¢ naczyn i zwigzane
z tym pekniecia duzych naczyn (gtéwnie w postaci
naczyniowej), wady serca i problemy ze wzrokiem.

Wyodrebniono szes¢ gtéwnych postaci EDS w za-
leznosci od wystepujacych objawéw dominujacych [1]:

— klasyczng — nadmierna ruchomos¢ stawow,
podwichniecia, zwiekszona rozciggliwos¢ skoéry,
.Skoéra aksamitna”;

— z nadmierng ruchomoscig stawow — dominujg
objawy ze strony stawow;

— naczyniowa — kruchos¢ naczyn, podbiegniecia
krwawe, skora scienczata;

— z kifoskoliozg — nadmierna ruchomos¢ stawow,
skéra scienczata, wrodzona, postepujaca kifo-
skolioza, pekniecia gatki ocznej;

— z wiotkoscig stawéw — zwiekszona ruchomos¢
stawow, podwichniecia, zwiekszona rozciggli-
wosc skory;

— ze zmniejszong elastycznoscig stawow — utrata
elastycznosci skory, podbiegniecia krwawe,
sktonnos¢ do przepuklin.

Wyglad pacjenta obcigzonego EDS charaktery-
zuje sie obnizonym napigeciem miesniowym; wyste-
puja ptaskostopie, koslawosc¢ kolan, odstajgce topat-
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ki, skrzywienie kregostupa, znieksztatcenie klatki
piersiowej.

Najczestszymi problemami sg dolegliwosci bo-
lowe, zmniejszenie sprawnosci fizycznej, trudno
gojace sie rany. Mogg pojawic sie problemy okuli-
styczne, objawy z uktadu pokarmowego lub mo-
czowego. W postaci naczyniowej dominujg dolegli-
wosci ze strony uktadu sercowo-naczyniowego, ta-
kie jak wypadanie zastawki mitralnej i tetniaki aor-
ty. Nieprawidfowe krwawienia moga by¢ przyczyna
powiktan okotozabiegowych.

W przypadku cigzy mozna spodziewac sie powi-
ktan potozniczych, takich jak pekniecia macicy pod-
czas porodu, uszkodzenia pochwy i krocza, krwa-
wienia i pekniecia naczyn krwionosnych oraz jelita
grubego w okresie potogu. Zaleca sie rozwigzanie
cigzy poprzez cesarskie ciecie.

Chorzy wymagajg wielospecjalistycznej opieki
medycznej przez cate zycie. Rokowanie u chorych
z EDS zalezy od typu zespotu. Zwigkszone ryzyko groz-
nych dla zycia powiktan wystepuje w postaci naczy-
niowej. Tu powiktania sg rzadkie w dziecinstwie,
przed 20. rokiem zycia wystepuja u okoto 25% cho-
rych, a przed 40. rokiem zycia u okoto 80% chorych.
Mediana przezycia w postaci naczyniowej wynosi
48 lat, podczas gdy w pozostatych typach EDS nie
obserwuje sie istotnie skroconego czasu przezycia
[2]. Stopien nasilenia objawdw jest bardzo indywi-
dualny — od prawie niezauwazalnych do powaznie
ograniczajgcych funkcjonowanie w codziennym
zyciu.

Osoby dotkniete EDS bardzo czesto natrafiajg
na rézne spoteczne przeszkody, wynikajgce z nie-
znajomosci tej choroby, a takze z braku jej rozpo-
znawalnosci. Moze to powodowac stan izolacji, pro-
wadzi¢ do frustracji, stresu i depresiji.

Opis przypadku

Pacjentke w wieku 26 lat, z rozpoznang klasyczng
postacig EDS, 1 pazdziernika 2008 roku skierowano
do Poradni Medycyny Paliatywnej z powodu dole-
gliwosci bolowych odcinka ledzwiowego kregostu-
pa z promieniowaniem gtéwnie do lewej konczyny
dolnej. Bol miat charakter tepy, staty, o intensywno-
sci srednio 7/10 w skali numerycznej (NRS, numeri-
cal rating scale). Dodatkowo pojawiat sie bél napa-
dowy, opisywany przez chora jako ,s$widrujacy,
ostry”, o nasileniu 10/10 w skali NRS. Trudno okre-
$li¢ jednoznaczna przyczyne bélu napadowego, naj-
czesciej wywotywato go dtugotrwate unieruchomie-
nie. Bol ten pojawiat sie 1-2-krotnie w ciggu dnia,
ale bywaty tez dni bez takich napadow. Bl staty
wystepowat zwykle przez caty dzien, ale jego inten-

sywnosc zalezata w duzej mierze od aktywnosci ru-
chowej. Dolegliwosci nasilaty sie podczas stania
i siedzenia oraz pod koniec dnia. Ponadto sytuacje
zwigzane ze stresem, warunki pogodowe (zimno,
wilgotno), a takze menstruacja powodowaty wzrost
intensywnosci bélu. Dolegliwosciom bdélowym to-
warzyszyto dretwienie lewej konczyny dolnej, nara-
stajgce przy dtugotrwatej pozycji siedzacej. Ulge
przynosity pozycje odbarczajgce. Noce chora prze-
sypiata dobrze; zdarzato sie, ze krotki czas po prze-
budzeniu nie odczuwata bdélu. Ponadto wystepo-
waty u niej niewielkie dolegliwosci bélowe stawow
kolanowych, dretwienie palcow IV-V obu rak, za-
wroty gtowy.

W badaniu przedmiotowym stan ogolny byt do-
bry — pacjentka wydolna krazeniowo i oddecho-
wo. Stwierdzano wiotkos¢ we wszystkich stawach
ze zwiekszonym zakresem ruchu oraz ptasko-kosla-
we stopy z deformacja 4 palcdw obu stop (cofniete,
nakfadaty sie na pozostate). W badaniu byta wi-
doczna niestabilnos¢ boczno-przysrodkowa stawdw
kolanowych. Przy biernych ruchach chora zgtaszata
nasilenie bolu, gtéwnie w stawach kolanowych, bar-
kowych i fokciowych. Ponadto stwierdzono cechy
klatki piersiowej szewskiej oraz bolesnos¢ kregostu-
pa piersiowego przy zgieciu i wychyleniu w lewg
strone (wyprost i wychylenie w prawg strone niebo-
lesne). Skora na plecach byta wiotka, elastyczna,
z obecnoscig wygojonej po zabiegu blizny. Objaw
Laseque’a obustronnie ujemny. Ruchy w stawach
barkowych ograniczone z powodu boélu. Ponadto
stwierdzono przeprosty w stawach nadgarstkowych
i kolanowych oraz wystepowanie bélu i zaburzen
czucia na bocznej powierzchni uda, przednio-bocz-
nej powierzchni podudzia i grzbiecie lewej stopy.

W wykonanych wczesniej badaniach rezonansu
magnetycznego (MR) kregostupa ledzwiowego
(7 grudnia 2004 roku oraz 23 maja 2006 roku) stwier-
dzono znacznego stopnia esowate skrzywienie uwi-
docznionego odcinka kregostupa. W dolnym odcin-
ku kregostupa ledzwiowego korzenie ogona kon-
skiego modelowaty si¢ na skrzywionej scianie bocz-
nej kanatu kregowego. Natomiast badanie MR kre-
gostupa ledzwiowego wykonane 6 tygodni przed
skierowaniem chorej do Poradni Medycyny Palia-
tywnej (z dnia 14 sierpnia 2008 roku) wykazato bar-
dziej zaznaczone protruzje krgzka miedzykregowe-
go L5-S1 z jego wpukleniem si¢ do kanatu kregowe-
go. Krazek uciskat przednig sciane worka oponowe-
go, nie uciskat korzeni nerwowych.

U chorej rozpoznano EDS juz w wieku 8 miesie-
cy. Do 4. roku zycia znajdowata sie ona pod opieka
Centrum Zdrowia Dziecka w Warszawie, a od 5.
roku zycia, czyli od 1987 roku, pod Opieka Katedry
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i Kliniki Ortopedii Akademii Medycznej w Poznaniu.
Stan zdrowia i sprawnos¢ fizyczna stopniowo sie
pogarszaty.

W wieku 14 lat (1996 rok) przeprowadzono spon-
dylodeze Th-10 do L-5, a 3 lata pdzniej (1999 rok)
zabieg usunigcia implantéw i rewizji spondylodezy.
Od okoto 1997 roku nasilaty sie dolegliwosci bolo-
we odcinka ledZzwiowego kregostupa z promienio-
waniem do lewej konczyny dolnej.

W 20. roku zycia (2002 rok) chorg hospitalizo-
wano z powodu silnych dolegliwosci bélowych sta-
woéw kolanowych uniemozliwiajgcych samodzielne
poruszanie sie. Zastosowanie kul tokciowych byto
niemozliwe z uwagi na przecigzenie stawéw kon-
czyn gornych. Pacjentka poruszata sie czesciowo na
wézku inwalidzkim, czesciowo chodzita przy pomocy
chodzika. Z powodu dolegliwosci bélowych krego-
stupa prowadzita jednak gtéwnie lezacy tryb zycia.
Zaopatrzona byta w pionizator, tuski Adama, gor-
set ortopedyczny i stabilizatory stawéw nadgarst-
kowych, z czego przede wszystkim uzywata gorse-
tu. Okazato sie, ze stabilizatory i tuski nie mogty by¢
przez nig stosowane gtéwnie z uwagi na pojawiaja-
ce sie obrzeki konczyn.

W tym okresie (2002 rok) u chorej wystapity ob-
jawy depresyjne, ktore ustgpity po wigczeniu pa-
roksetyny.

Od kilku lat nasilaty sie problemy z rozpocze-
ciem mikcji, a takze z fiksacjg wzroku. Postepujaca
utrata wzroku, mimo korekgcji okularowej i specjal-
nych szkiet pryzmatycznych, spowodowata, ze pa-
cjentka nie byta w stanie czytac.

Ponadto stwierdzono u niej wodogfowie we-
wnetrzne przewlekie, osteoporoze i zastawkowa
wade serca.

W momencie skierowania chorej na konsultacje
specjalisty medycyny paliatywnej byta ona pod stafq
opieka Poradni Neurologicznej, Leczenia Bélu, Orto-
pedycznej oraz Poradni Rehabilitacyjnej. Stosowa-
no u niej ré6zne formy leczenia bdlu: systematyczna
rehabilitacje, w tym coroczne turnusy rehabilitacyj-
ne, psychoterapig, akupunkture i TENS (szczegdlnie
pozytywnie oceniano efekt tych dwdch ostatnich
metod). Réwnolegle prowadzono farmakoterapie.
Chora otrzymywata miedzy innymi: siarczan gluko-
zaminy, kwas alendronowy, ketoprofen w zelu,
morfine, kodeine, tramadol, ibuprofen, ketoprofen,
meloksykam, paracetamol z kodeing. Ponadto przyj-
mowata doksazosyne, a z powodu zastawkowe;j
wady serca — metoprolol i magnez.

Od poczatku obserwowano brak reakcji na tra-
madol. Przez dfuzszy czas stosowata niesteroidowe
leki przeciwzapalne, jednakze prawdopodobnie
z uwagi na mozliwos¢ powiktan zostaty one odsta-

wione. Pacjentce wtgczono morfine, jednak z po-
wodu obaw lekarza prowadzacego przed uzalez-
nieniem, morfine miata przyjmowac tylko doraznie,
w razie bardzo silnego boélu. Poniewaz w rzeczywi-
stosci wymagato to przyjmowania 10 mg morfiny
w preparacie o natychmiastowym uwalnianiu kilka
razy na dobe (3-6), skierowano jg do Poradni Me-
dycyny Paliatywnej. Chora, oprocz morfiny w pre-
paracie o natychmiastowym uwalnianiu 10 mg
w razie bolu, przyjmowata jednoczasowo paroksety-
ne 20 mg rano, kwas walproinowy 300 mg, kwas
alendronowy, witamine D3, siarczan glukozaminy,
metoprolol oraz ketoprofen 100 mg/d lub zamien-
nie meloksykam 15 mg 1-3 razy dziennie. Te zale-
cenia wynikaty prawdopodobnie z faktu, ze chora
nie leczyta sie u jednego lekarza.

Pacjentka podawata, ze stara sie nie naduzywacd
lekéw, ale nie chce, aby bdl wytaczat jg z aktywno-
sci zyciowej. Studiowata, majac indywidualny tok
nauczania, i byta na studiach doktoranckich oraz
pracowata w domowych warunkach jako psycho-
log. W czasie pierwszej wizyty w Poradni Medycyny
Paliatywnej oceniono, ze morfina skutecznie tago-
dzi bdl, dlatego witaczono ja w preparacie o kontro-
lowanym uwalnianiu 2 x 30 mg oraz 5 mg w pre-
paracie o natychmiastowym uwalnianiu jako roz-
twér wodny w razie potrzeby. Ponadto zalecono
dodatkowo paracetamol w razie bolu (1-3 razy na
dobe), ale na prosbe chorej, ktéra bardzo dobrze
oceniata skutecznos¢ preparatu paracetamolu z ko-
deing w tabletkach musujgcych (odpowiednio 500
mg i 30 mg), wyrazono zgode na takie postepowa-
nie. Dodano matg dawke baklofenu (1 X 5 mg)
z powodu wzmozonego napiecia miesni przykrego-
stupowych. Jako profilaktyke zapar¢ zalecono lak-
tuloze 3 x 15 ml oraz diete bogatobtonnikowa. Nie
kontynuowano podawania niesteroidowych lekéw
przeciwzapalnych z uwagi na ich naduzywanie i dfu-
gotrwate stosowanie. Po 2 dniach uzyskano popra-
we kontroli bélu, a po 2 tygodniach chora oznajmi-
ta, ze wreszcie moze normalnie funkcjonowac. Przez
okoto rok dolegliwosci bélowe byty dos¢ dobrze
kontrolowane. W tym czasie zwiekszono dawke
morfiny stosowanej doraznie do 20 mg w razie bolu
(Srednio 3 razy w ciggu doby); ponadto chora nadal
siegata doraznie po paracetamol z kodeing (do 3 X
1 tabl.). Proby zwiekszenia dawki morfiny o kontro-
lowanym uwalnianiu nie przyniosty dobrych efek-
tow — pacjentka odczuwata nadmierng sennosé
i apatie, ponadto oceniata kontrole bélu jako niewy-
starczajacg. Wynikato to miedzy innymi z faktu, ze
bole nasilaty sie zaleznie od nasilenia wysitku fizycz-
nego, pory dnia (po potudniu wieksze), zmiany wa-
runkéw pogodowych i stresu. Wyraznie silniejszy
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bol pojawiat sie w okresie menstruacji. Réwnolegle
z farmakoterapia stosowano wczesniej opisane le-
czenie rehabilitacyjne i psychoterapie.

W czerwcu 2009 roku podczas 4-tygodniowej
hospitalizacji w Klinice Rehabilitacji chora obserwo-
wata nasilenie dolegliwosci bélowych. Przyczyng byta
prawdopodobnie zwiekszona aktywnos¢ fizyczna.
Leki przyjmowata jak dotychczas. Po powrocie do
domu béle zmniegjszyty sie.

W lipcu 2009 roku po upadku na posladki (pod-
czas chodzenia) nasility sie dolegliwosci bolowe kre-
gostupa ledZzwiowego z promieniowaniem do kon-
czyny dolnej lewej. W wykonanym badaniu radiolo-
gicznym nie stwierdzono cech ztamania kosci. Wia-
czono ketoprofen, ktéry — ze wzgledu na brak efek-
tu — zamieniono na lornoksikam, stosowany krot-
kotrwale. Jednoczesnie chora przyjmowata wiecej
dawek morfiny o natychmiastowym uwalnianiu (30
mg nawet co 4 godziny), kontynuujac dotychczaso-
we dawkowanie morfiny w preparacie o kontrolo-
wanym uwalnianiu. Préby zmniejszenia lub opusz-
czenia dawki morfiny powodowaty nasilanie dole-
gliwosci do stopnia uniemozliwiajgcego prawidfo-
we funkcjonowanie w codziennym zyciu. W wyko-
nanym w tym okresie MR kregostupa ledzwiowego
(7 sierpnia 2009 roku) stwierdzono duzego stopnia
krotkotukowq skolioze kregostupa ledZzwiowego
z rotacjg trzonoéw kregdw oraz cechy bocznego zesli-
zgu (7 mm) na poziomie L2/L3. Na poziomie L1/L2
oraz L5/S1 uwidoczniono podwiezadtowe uwypu-
klenie kragzkéw miedzykregowych z modelowaniem
worka oponowego. Pozostate poziomy nie miaty
cech stenozy kanatu kregowego.

W listopadzie pacjentke hospitalizowano przez
okres trzech tygodni w Klinice Ortopedii i Rehabili-
tacji w Zakopanem. Podczas pobytu w Klinice ob-
serwowano znaczne zmniejszenie dolegliwosci bé-
lowych i poprawe samopoczucia, co jednoczesnie
wptyneto na zmniejszenie liczby dawek morfiny
o natychmiastowym uwalnianiu przyjmowanych do-
datkowo w razie bélu (chora dobierata 30 mg mor-
finy 2-3 razy dziennie).

Pod koniec stycznia 2010 roku dolegliwosci bo-
lowe nasility sie, co chora wigzata z sesjag egzamina-
cyjng (stres, wymuszona pozycja podczas nauki).
Obecnie przyjmuje ona 2 x 30 mg morfiny o kon-
trolowanym uwalnianiu oraz morfine w preparacie
o natychmiastowym uwalnianiu zazwyczaj: 20-20-
50-50 mg (w nocy nie przyjmuje dawek morfiny
o natychmiastowym uwalnianiu). Taki schemat umoz-
liwia chorej codzienne funkcjonowanie w stopniu
zadowalajagcym. Bol pacjentka ocenia na 2-4/10
w skali NRS. W marcu 2010 roku pojawity sie po raz
pierwszy problemy z wypréznieniem stolca. Okaza-

to sie, ze chora nie przyjmowata regularnie zaleco-
nych lekéw przeczyszczajacych. Po zastosowaniu
regularnie 1 x 20 ml laktulozy uzyskano dobrg kon-
trole wypréznien.

Dyskusja

Zespol Ehlersa-Danlosa jest chorobg, w przebie-
gu ktorej bél jest jednym z podstawowych objawéw,
nierzadko towarzyszacym chorym przez wiekszg czes¢
ich zycia. Stopien nasilenia dolegliwosci jest zmienny
i zalezy miedzy innymi od typu zespotu. U wiekszosci
pacjentow nie leczy sie go odpowiednio, co ma
ogromny wptyw na psychospoteczne funkcjonowa-
nie osob z EDS. Mimo ze obecnos¢ bolu jest wpisana
w obraz choroby, do tej pory jasno nie okreslono
zasad leczeniu bdlu u chorych z EDS.

W 1995 roku w Stanach Zjednoczonych (Gene-
ral Clinical Research Center of the University of Con-
necticut Health Center in Farmington) przeprowa-
dzono krotkie badanie ankietowe obejmujace 51 cho-
rych z EDS, w ktérym oceniano charakter bélu, jego
wplyw na funkcje psychospoteczne i sposoby jego
leczenia. Badanie wykazato, ze 46 oséb cierpiato
z powodu przewlektego bélu od 6 miesiecy lub dtu-
zej, a tylko 2 doroste osoby byty wolne od bélu prze-
wlektego; 43 osoby podaty, ze bél rozpoczat sie we
wczesnym okresie zycia i narastat w czasie.

U okoto 70% badanych bél obejmowat kornczyny
dolne, kostki, stopy, dtonie, kregostup i biodra.
W okoto 70% przypadkéw dolegliwosci bélowe w istot-
ny sposéb wptywaty na funkcjonowanie w codzien-
nym zyciu. Tylko 11,8% badanych podawato, ze bol
nie ma zadnego wptywu na ich codzienne zycie.
W metodach leczenia boélu 5% badanych korzystato ze
srodkéw niefarmakologicznych: TENS, wypoczynku,
diety, t6zka wodnego; 88% badanych stosowato srod-
ki farmakologiczne i 51% przyjmowato ,narkotyczne
leki przeciwbélowe” (,,had taken narcotics”) [3].

Mechanizm powstawania bélu u chorych z EDS
ma ztozony charakter. Moze by¢ wtérny do cze-
stych zwichnie¢, by¢ wynikiem urazéw tkanek migk-
kich, uszkodzenia nerwéw i po zabiegach operacyj-
nych. Niemata role odgrywa réwniez mechanizm
psychogenny. Poznanie tych mechanizmoéw pozwo-
litoby na ustalenie wytycznych postepowania prze-
ciwbolowego w tej grupie chorych.

Obecnie mozna opierac sie na zaleceniach lecze-
nia bolu przewlektego u chorych z bélem nienowo-
tworowym. Zgodnie z obowigzujacg drabing anal-
getyczna leki przeciwbdlowe podzielono na 3 gru-
py: nieopioidowe leki przeciwbdlowe [paracetamol
i niesteroidowe leki przeciwzapalne (NLPZ)], stabe
opioidy oraz silne opioidy.
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Stosowanie NLPZ wydaje sie odgrywac znaczacg
role, zwtaszcza jezeli b6l ma komponent zapalny.
Nalezy jednak pamietaé, ze diugotrwate ich stoso-
wanie jest obarczone duzym ryzykiem powikfan ze
strony przewodu pokarmowego, nerek, uktadu
krwiotwoérczego i sercowo-naczyniowego. Z tego
powodu lekéw tych nie wprowadzono jako podsta-
wowego leczenia u pacjentki opisanej w niniejszej
pracy. W tym miejscu warto zwrdéci¢ uwage na za-
chowanie szczegdlnej ostroznosci w stosowaniu
NLPZ w postaci naczyniowej EDS, ze wzgledu na
zwiekszone ryzyko krwawien. Zastosowanie para-
cetamolu jako samodzielnego leku okazato sie mato
skuteczne w zwalczaniu bélu u chorej. Proba wia-
czenia tramadolu réwniez nie przyniosta spodzie-
wanych efektow. Dopiero zastosowanie morfiny —
wymagajgcej zwiekszania dawek w stosunkowo nie-
dtugim czasie — spowodowato ztagodzenie dole-
gliwosci w stopniu umozliwiajgcym dos¢ dobre funk-
cjonowanie chorej w zyciu codziennym.

Przez krotki czas pacjentka przyjmowata, oprécz
morfiny, paracetamol z kodeing w razie bélu, mimo
ze takie postepowanie wydaje sie nieuzasadnione
farmakologiczne. Jednak lekarz prowadzacy zgodzit
sie na probe takiego postepowania na wyrazng pros-
be chorej wynikajacg z obserwacji skutecznosci tych
preparatow. Szybko okazato sie, ze nie przynosi to
efektow i trzeba byto podwyzsza¢ dawke morfiny
o natychmiastowym uwalnianiu (i odstawi¢ kode-
ine z paracetamolem).

Mozna zada¢ pytanie, czy wigczenie morfiny byto
wiasciwg decyzjg? Problem stosowania opioidéw
w przewlektym bélu nienowotworowym jest nadal
istotny, chociaz w ostatnich latach obserwuje sie
czestsze ich stosowanie w tej grupie chorych. Ame-
rican Pain Society (APS) we wspodtpracy z American
Academy of Pain Medicine (AAPM) niedawno opu-
blikowato wytyczne przewlektego leczenia opioida-
mi dorostych chorych z przewlektym bélem nieno-
wotworowym. Wedtug wytycznych [6]:

1. Przed rozpoczeciem przewlektego leczenia
opioidami lekarz powinien zebra¢ wywiad, prze-
prowadzi¢ badanie przedmiotowe i odpowiednie
testy, obejmujace ocene ryzyka naduzywania, nie-
wiasciwego stosowania lub uzaleznienia od lekow.

2. Rozpoczynajac przewlekte leczenie opioidami,
nalezy uzyska¢ swiadomg zgode chorego.

3. Lekarz i chory powinni traktowac wstepne le-
czenie opioidami jako prébe terapeutyczng po-
zwalajaca ustali¢, czy przewlekte leczenie opio-
idami jest wiasciwym postepowaniem.

4. Metadon cechuje sie skomplikowang i zmiennag
farmakokinetykq oraz farmakodynamika, dlate-
go rozpoczynanie leczenia i miareczkowanie

10.

11.

12.

13.

dawki powinien ostroznie prowadzi¢ lekarz do-
brze znajacy zasady stosowania leku i ryzyko
z tym zwigzane.

Lekarz powinien dokonywad oceny chorego
przewlekle leczonego opioidami okresowo oraz
zaleznie od zmiany okolicznosci.

Lekarz moze rozwazad przewlekte leczenie opio-
idami u chorych z przewlektym bélem nienowo-
tworowym, u ktérych w wywiadach stwierdza
sie naduzywanie lekéw, zaburzenia psychiczne
albo powazne zachowania patologiczne zwig-
zane z przyjmowaniem lekéw, tylko wtedy, gdy
mozna wdrozy¢ czestsze i bardziej rygorystycz-
ne monitorowanie.

U chorych wykazujgcych patologiczne zachowa-
nia zwigzane z przyjmowaniem lekéw lekarz po-
winien ocenié, czy wtasciwe jest u nich przewle-
kte leczenie opioidami, czy istnieje potrzeba
przeorganizowania opieki, skierowania do spe-
cjalisty w celu uzyskania pomocy w prowadze-
niu leczenia albo zaprzestania przewlektego le-
czenia opioidami.

Jesli u chorego przewlekle leczonego opioidami
dochodzi do wielokrotnego zwigkszania dawek,
lekarz powinien oceni¢ potencjalne przyczyny i po-
nownie rozwazy¢ stosunek korzysci do zagrozen.
Lekarz powinien rozwazy¢ rotacje opioidow, gdy
u chorego przewlekle leczonego opioidami wy-
stepujg nietolerowane dziatania niepozadane
lub gdy korzysci kliniczne nie sg zadowalajace,
mimo zwiekszania dawki.

Lekarz powinien zmniejszy¢ dawkowanie lub
odstawi¢ przewlekte leczenie opioidami u cho-
rych wykazujacych patologiczne zachowania
zwigzane z przyjmowaniem lekéw, naduzywa-
jacych lekéw lub samowolnie pozyskujacych leki,
niewykazujacych postepéw w osigganiu celéow
leczenia i u tych, u ktérych wystepuja nietolero-
wane dziatania niepozadane.

Lekarz powinien spodziewac sie wystapienia cze-
stych dziatan niepozadanych opioidéw, rozpo-
znawac je i leczyc.

Poniewaz przewlekty bol nienowotworowy jest
czesto ztozonym problemem biologiczno-psy-
chologiczno-spotecznym, lekarz stosujacy prze-
wlekte leczenie opioidami powinien rutynowo
uwzgledniac interwencje psychoterapeutyczne,
metody przywracania funkcjonowania i inne
uzupetniajagce metody leczenia.

Lekarz powinien poinformowa¢ chorego prze-
wlekle leczonego opioidami o przejsciowym lub
trwatym uposledzeniu czynnosci poznawczych,
ktére moze wpltywac na bezpieczenstwo prowa-
dzenia samochodu i wykonywania pracy. Cho-
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rych nalezy pouczy¢, aby nie prowadzili samo-

chodu ani nie wykonywali potencjalnie niebez-

piecznych czynnosci w czasie gorszej sprawnosci
lub gdy zauwaza u siebie albo zostang u nich
stwierdzone objawy pogorszenia sprawnosci
(w Polsce osoby przyjmujace leki opioidowe nie
moga prowadzi¢ pojazdéw mechanicznych).
14. Chorzy przewlekle leczeni opioidami powinni
miec lekarza, ktory przyjmuje gtéwng odpowie-
dzialnos¢ za catos¢ opieki zdrowotnej nad nimi.

15. U chorych z bdlem przebijajgcym w trakcie re-
gularnego (o statych porach) przewlektego le-
czenia opioidami lekarz moze rozwazy¢ doraz-
ne stosowanie opioidéw, uzalezniajac decyzje
od wyjsciowej i ciggtej analizy stosunku korzy-
sci z leczenia do zagrozen.

Wedtug polskich zalecen w przewlektym bdlu
nienowotworowym silne opioidy mozna zastoso-
wac w sytuacji, gdy [5]:

— u pacjenta wystepuje staty bdl;
— trwa on dtuzej niz 3 miesigce;
— jest bardzo silny, powyzej 5 punktéw w skali

VAS;

— dotychczasowe metody farmakoterapii sg nie-
skuteczne;

— przy dotychczasowym leczeniu wystepujg obja-
wy uboczne;

— leczenie skojarzone nie daje dobrych wynikéw;

— nie ma juz innych mozliwosci leczenia, na przy-
ktad chirurgicznego;

— bdl rujnuje zycie chorego (utrata pracy, rodziny,
mozliwosci poruszania sie).

Wszystkie wymienione kryteria zostaty spetnio-
ne u chorej. Nie stwierdzono réwniez ograniczen do
leczenia opioidami u pacjentéw z bolem przewle-
ktym, do ktérych naleza [4]:

— choroba alkoholowa;

— weczesniejsze okresy uzaleznienia od opioidéw
lub innych lekéw;

— choroby psychiczne.

.Ztotym standardem” w leczeniu bélu nienowo-
tworowego jest okreslenie przyczyny tego bélu
i wybor terapii ukierunkowany na przyczyne. Opio-
idy nalezy stosowac, gdy zawiodty inne metody le-
czenia bolu przewlektego, a decyzje o podjeciu le-
czenia silnymi opioidami lekarz podejmuje po prze-
analizowaniu jej z pacjentem i rodzing. Pacjent musi
by¢ szczegétowo poinformowany, na czym polega
leczenie opioidami, jak powinny by¢ one dawkowa-
ne; musi wiedzie¢, jak te leki dziataja, jakie moga
wywotywacd efekty uboczne oraz zna¢ metody za-
pobiegania tym efektom i radzenia sobie z nimi.
Fakt przeprowadzania tej rozmowy musi by¢ co naj-
mniej ujety w dokumentacji medycznej, cho¢ Pol-

skie Towarzystwo Badania Bdlu zaleca udzielenie
takze pisemnych informacji dla pacjenta na temat
opioidéw.

Celem stosowania opioidow jest nie tylko ztago-
dzenie bolu, ale takze poprawa funkcjonowania cho-
rego. Dlatego, jesli uda sie¢ zmniejszy¢ bdl, chory
moze na przyktad wroci¢ do rehabilitacji i jest to
niezbedny element leczenia skojarzonego.

Wazne jest tez to, by terapie z zastosowaniem
silnie dziatajagcych opioidéw rozpocza¢ po konsul-
tacji lub na zlecenie poradni leczenia bdlu. Lekarz
medycyny bdélu powinien oceni¢, czy rzeczywiscie
inne metody leczenia okazaty sie nieskuteczne i czy
w ogole stosowano leczenie skojarzone. Ponadto
zaleca sie przeprowadzenie oceny ryzyka uzaleznie-
nia od opioidéw w przypadku danego chorego oraz
zastosowanie testéw farmakologicznych lub wyzna-
czenie okresu prébnego, podczas ktérego bardzo
doktadnie monitoruje sie efekt kliniczny opioidéw
oraz wptyw na funkcjonowanie chorego.

Lekarz konsultant medycyny paliatywnej omo-
wit z pacjentky decyzje o podjeciu regularnego le-
czenia morfing z uwzglednieniem objawoéw ubocz-
nych, jakie moga pojawic¢ sie podczas terapii. Oce-
nit, ze dotychczasowe postepowanie (w tym lecze-
nie prowadzone przez lekarza Poradni Leczenia Bolu)
byto mato skuteczne i ze istniejg wskazania do wita-
czenia silnych opioidéw. Uznat, ze nie ma podwyz-
szonego ryzyka rozwoju uzaleznienia od opioidéw.
Uzgodnit z chorg, ze bedzie on jedynym lekarzem
przepisujacym leki opioidowe. Ocenit stopien nate-
zenia bélu, jakosci zycia i stanu aktywnosci rucho-
wej zaréwno przed rozpoczeciem leczenia, jak
i w trakcie jego prowadzenia [5]. Przeprowadzone ana-
lizy wykazaty poprawe jakosci zycia, przy braku istot-
nych objawéw niepozadanych. Wystapity przejscio-
wo zaparcia, ale przy regularnym stosowaniu lekéw
przeczyszczajgcych uzyskano dobra kontrole wypréz-
nien. Watpliwosci moze budzi¢ sposéb dawkowa-
nia morfiny, a przede wszystkim czeste stosowanie
preparatow o natychmiastowym uwalnianiu. W le-
czeniu przewlektym bélu nienowotworowego zale-
ca sie stosowanie preparatow o kontrolowanym
uwalnianiu. W przypadku chorej z EDS zdecydowa-
no sie na taki sposéb podawania morfiny ze wzgle-
du na bardzo znaczne wahania w intensywnosci
bolu zalezne od rytmu dobowego, ruchu, krwawien
miesiecznych i poziomu stresu. Chorg uwaznie ob-
serwowano, ale nie zauwazono zachowan wzbu-
dzajacych podejrzenie uzaleznienia. Pacjentka po-
stepowata zgodnie z ustaleniami dokonanymi z le-
karzem. Najbardziej przekonujaca byta dla autoréw
niniejszej pracy poprawa z zakresie aktywnosci fi-
zycznej oraz poznawczej, majacej przetozenie na
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radzenie sobie w roli studentki i psychologa w zyciu
zawodowym. Nie zmienia to faktu, ze nalezy dazy¢
do uzyskania dobrej kontroli bélu poprzez stosowa-
nie preparatéw o kontrolowanym uwalnianiu i uni-
kanie preparatéw o natychmiastowym uwalnianiu.

Nalezy pamietac o waznej roli lekdw przeciwde-
presyjnych w leczeniu bélu przewlektego. Majg one
dziatanie przeciwbélowe — szczegélnie w bélu neu-
ropatycznym, korzystny wptyw na poprawe nastro-
ju oraz moga miec dziatanie poprawiajace sen. Gtow-
nie stosuje sie trojpierscieniowe leki przeciwdepre-
syjne (TCA, tricyclic antidepressants), inhibitory wy-
chwytu zwrotnego serotoniny i noradrenaliny (SNRI,
serotonin-norepinephrine reuptake inhibitors) oraz
W znacznie mniejszym stopniu selektywne inhibito-
ry zwrotnego wychwytu serotoniny (SSRI, selective
serotonin reuptake inhibitors).

U pacjentki wigczono paroksetyne (SSRI) z po-
wodu zaburzen depresyjnych. Lek ten utrzymano
z uwagi na dobre efekty terapii i brak objawdw
ubocznych.

Prowadzac leczenie przeciwbdlowe w EDS, nie
mozna poming¢ najwazniejszej metody, jakag jest
rehabilitacja. Ma ona dziatanie przeciwbodlowe,
a takze pozwala chorym utrzymac sprawnos¢ fizyczna.
Dobér ¢wiczeh musi by¢ bardzo indywidualny, do-
stosowany do mozliwosci chorego. Wazng role
w procesie leczenia odgrywa psychoterapia. Zaleca sie
miedzy innymi relaksacyjne techniki oddychania,
medytacje, czy tez wizualizacje [3]. U pacjentki re-
habilitacja jest prowadzona od okresu niemowlece-
go. To dzieki niej pacjentka moze czesciowo samo-
dzielnie funkcjonowacd i chodzi¢. Nie mniej wazna
role odgrywa psychoterapia, ktéra stanowi zaréw-

no element leczenia przeciwbdlowego, jak i forme
radzenia sobie z choroba.

Podsumowanie

Zespot Ehlersa-Danlosa jest rzadka chorobg. Pro-
blem bolu dotyczy duzej grupy chorych z tym ze-
spotem. Mato jest publikacji na temat tego schorze-
nia, probleméw, jakie wystepujg u chorych, oraz
metod postepowania w poszczegolnych sytuacjach.
Dotyczy to zarowno pismiennictwa fachowego, jak
i poradnikow dla pacjentéw i ich rodzin. Nie ustalo-
no wytycznych leczenia bélu u chorych z zespotem
Ehlersa-Danlosa. Obecnie mozna opierac sie jedynie
na wytycznych leczenia bélu przewlekiego i zasa-
dach stosowania silnych opioidéw w bélu nieno-
wotworowym.
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