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PREZES KRAJOWE]

RADY DIAGNOSTOW
LABORATORYJNYCH

Drodzy Diagnosci

Tegoroczna zima ominela nasz kraj a przyczyng moze byta
mnogos¢ i roznorodnos¢ wydarzen jakie nastapily w tak krotkim
czasie.

Nowe wiladze w samorzadach siostrzanych

18 stycznia 2016 roku na Krajowym Zjezdzie Pielegniarek i Po-
toznych zostaty wybrane nowe wladze samorzadu. Prezesem Na-
czelnej Rady Pielegniarek i Poloznych VII kadencji zostata Zofia
Matas z Kielc.

Takze w styczniu odbyt sie VII Krajowy Zjazd Aptekarzy pola-
czony z jubileuszem 25-lecia samorzadu aptekarzy oraz wyborami
nowych wladz. Prezesem Naczelnej Rady Aptekarzy zostala Elz-
bieta Piotrowska-Rutkowska z L.odzi. Nowym Prezesom serdecz-
nie gratulujemy i Zyczymy owocnej realizacji zamierzonych celow.

Spotkanie z nowymi wiadzami
Ministerstwa Zdrowia
W dniu 5 lutego odbylo sie spotkanie z Ministrem Zdrowia Kon-
stantym Radziwiltem oraz Jarostawem Pinkasem - sekretarzem Sta-
nu w Ministerstwie Zdrowia odpowiedzialnym za nasz samorzad.
Podczas spotkania zostaty przedstawione Ministrom postulaty srodo-
wiska diagnostow laboratoryjnych dotyczace miedzy innymi ograni-
czenia dostepu do naszego zawodu, finansowania ksztalcenia specjali-
zacyjnego diagnostow na wzor lekarzy, roli kierownika w medycznym

laboratorium diagnostycznym, znaczenia autoryzacji wyniku i odpo-
wiedzialnosci zawodowej diagnosty a takze rejestru medycznych ba-
dan laboratoryjnych, wyceny badania i miejsca medycznego laborato-
rium diagnostycznego w strukturze szpitala. Wiele czasu poswiecone
zostalo oméwieniu sposobu prac nad nowelizacjg ustawy.

Na spotkaniu z Podsekretarzem Stanu Krzysztofem Landa zo-
staly omowione zagadnienia majace na celu podjecie prac zwigza-
nych z mozliwo$cig powstania Nadzoru Diagnostycznego nad po-
jawiajacymi si¢ reklamami dotyczacymi badan laboratoryjnych
a takze transportem materiatu biologicznego po kraju i poza jego
granice oraz nadzoru nad kontrolg jakosci badan laboratoryjnych
i wyceny badania.

Spotkanie ze zwiazkami zawodowymi
skupiajacymi pracownikéw medycznych
laboratoriéw diagnostycznych

5 lutego 2016 roku w siedzibie KIDL odbylo si¢ spotkanie
przedstawicieli wszystkich zwigzkoéw zawodowych reprezentu-
jacych pracownikow medycznych laboratoriow diagnostycznych
z Prezesem KRDL. W spotkaniu zostaly poruszone tematy doty-
czace wynagrodzenia diagnostow i technikow, ksztalcenia ciggle-
go technikéw analityki medycznej, roli technika analityki medycz-
nej w pracy laboratorium oraz niepokojacego zjawiska zwalniania
przedstawicieli tej grupy zawodowej z pracy.

Jubileuszowy 2016 rok
W tym roku mamy szczegdlng okoliczno$¢ promocji nasze-
go zawodu w zwigzku z Jubileuszem 15-lecia uchwalenia ustawy
o diagnostyce laboratoryjnej, V Dnia Diagnosty Laboratoryjne-
go oraz III Forum Kierownikéw Medycznych Laboratoriow Dia-
gnostycznych. Uroczysta Gala Jubileuszowa odbedzie si¢ podczas
I1I Forum Kierownikéw w dniu 19 maja 2016 roku w Warszawie.

Rok 2015 w liczbach
Uchwaly KRDL
W 2015 roku odbyty sie cztery posiedzenia KRDL, podczas kto-
rych zatwierdzono 132 uchwaty. Natomiast Prezydium KRDL spo-
tkalo si¢ 11 razy i podjeto 789 uchwal. Wszystkie w wersji elektro-
nicznej, dostepne sa na stronie KIDL w zaktadce: ,,akty prawne”.

Nech te Swigta bedy czasem spokoju i zadumy, niech dodadzq wiary i sify,
aby tatwiej byto pokonywac trudy codziennego Zycia.

Zyezymy Paristwu, aby zblizajgce sie Swigta Wielkanocne przepefnione

) byty poKojem, mitosciq i odpoczynKiem w gronie najblizszych. Niech radosny

d S dzier Zmartwychwstania ParisKiego odnowi w nas wiare i wniesie nadzieje,
a powracajqca do Zycia natura bedzie natchnieniem w codziennym Zyciu.

Wesotego Alleluja!
fPrez_yd’ ium KRDL i Pracownicy Biura KIDL
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® Ewidencja

W minionym roku do grona diagnostow laboratoryjnych przyjeto
744 osoby. Na wniosek zainteresowanych wykreslono 265 diagnostow la-
boratoryjnych. W dniu 31 grudnia 2015 r. w rejestrze diagnostow labora-
toryjnych znajdowato si¢ 15085 diagnostow, zas w ewidencji medycznych
laboratoriéw diagnostycznych KRDL widniato 2667 podmioty, z czego
1230 to niepubliczne jednostki ochrony zdrowia.

Nagrody dla studentow

W roku 2015 decyzja Komisji Nagrod i Odznaczen KIDL przyznano 12
nagrod pienieznych dla najlepszych absolwentéw kierunku analityka me-
dyczna/medycyna laboratoryjna. Laureatom konkursu na najlepsze prace
magisterskie przydzielono 24 nagrody pieniezne i 3 nagrody ksigzkowe.

Nagrody dla diagnostow laboratoryjnych za uzyskanie tytuly
specjalisty

W 2015 roku 189 diagnostow laboratoryjnych otrzymato nagrody
za uzyskanie tytutu specjalisty w roku 2014 r. Nagrody zostaly przyzna-
ne zgodnie z uchwala KRDL nr 4/IV/2015 r z dnia 9 stycznia 2015 r. na
whiosek osoby zainteresowanej. Wnioski mozna bylo sktada¢ do korica
marca 2015 roku.

Szkolenia organizowane przez KIDL

W siedzibie Izby w 2015 roku odbylo sie 12 szkolen, w ktérych
uczestniczylo 445 diagnostow laboratoryjnych. Obecnie, dla wygody
zainteresowanych nimi diagnostéw, szkolenia sa organizowane w po-
szczeglnych miastach Polski. Zgodnie z informacjami uzyskanymi
z ankiety rozdanej uczestnikom II Forum Kierownikéw Medycznych
Laboratoriéw Diagnostycznych tematy szkolen zostaly zwiekszone
o tzw. szkolenia dotyczgce sposobu porozumiewania sie w relacji pa-
cjent, lekarz, pracownik medyczny. W nowej sali mikroskopowej odby-
waja sie szkolenia praktyczne. W najblizszym czasie przewidywane sa
szkolenia z zakresu: diagnostyki nasienia, zarazen parazytologicznych,
diagnostyki ptynéw, hematologii oraz kontynuacja cieszacych sie wiel-
kim zainteresowaniem szkolen z zakresu kontroli jakosci w medycz-
nym laboratorium diagnostycznym. Obecnie trwaja przygotowania do
szkolen z zakresu kontroli jako$ci w laboratorium o profilu mikrobio-
logicznym, genetycznym i cytologicznym. W tym miejscu pragne ser-
decznie podzigkowaé wszystkim wyktadowcom oraz diagnostom, kto-
rzy wlaczyli sie w trud organizacji szkolen.
Praca Biura KIDL

W roku 2015 do Biura KIDL wptyneto 7150 pism, zas wystanych zo-
stalo 2981 pism. Ponadto zostalo wydanych 189 opinii prawnych i za-
opiniowanych 118 projektow ustaw i rozporzadzen.

Wydawnictwa

W 2015 roku ukazaly si¢ naktadem KIDL dwie nowe rekomendacje:
Rekomendacje laboratoryjnej diagnostyki zakazen przewodu pokar-
mowego bakteriami rosngcymi w warunkach tlenowych oraz mikro-
aerofilnych pod red. Jolanty Szych oraz Mikrobiologiczna diagnostyka
gruzlicy oraz zasady ochrony pacjentow i pracownikow przed zakaze-
niami wywolanymi pratkami gruzlicy pod red. Prof. Ewy Augustyno-
wicz-Kope¢. W ramach Biblioteki Diagnosty Laboratoryjnego zostala
wydana kolejna ksigzka: Zakazenia grzybicze - przewodnik dla dia-
gnostow laboratoryjnych autorstwa Elzbiety Ochman.

Konczac stowo wstepne, zycze Pafistwu milej lektury nowego nume-
ru Diagnosty laboratoryjnego oraz pogodnej, bogatej w promienie storica
i budzacej optymizm wiosny. Do zobaczenia na uroczystoéciach zwia-
zanych z Jubileuszem 15-lecia ustawy o diagnostyce laboratoryjnej. B
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MATYLDA KEUDKOWSKA"*, KRYSTYNA FRACKOWIAK'
'PRACOWNIA DIAGNOSTYKI PARAZYTOLOGICZNE]J
CENTRALNEGO LABORATORIUM MIKROBIOLOGICZNEGO,
SZPITAL KLINICZNY IM. HELIODORA SWIECICKIEGO
UNIWERSYTETU MEDYCZNEGO W POZNANIU

’KATEDRA I KLINIKA CHOROB TROPIKALNYCH

1 PASOZYTNICZYCH UNIWERSYTETU MEDYCZNEGO IM.
KAROLA MARCINKOWSKIEGO W POZNANIU

Czynniki ryzyka
kokcydioz jelitowych
u 0s6b podrézujacych do krajow strefy
tropikalnej i subtropikalnej

Kokcydiozy jelitowe to inwazje pasozytnicze przewodu pokarmowego cztowieka wywotywane przez
pasozyty nazywane wspélnym mianem kokcydiéw jelitowych. Naleza do nich wewnatrzkomérkowe
pierwotniaki z rodzaju Cryptosporidium, Cystoisospora oraz Cyclospora.

nwazje tej grupy pasozytow kojarzo-
Ine byly dotad najczesciej z epizodami

biegunkowymi o érednim lub duzym
nasileniu u 0s6b z obnizong odpornoscia
(HIV/AIDS). Ostatnio coraz czesciej spoty-
kane sg one jednak takze u 0sob immuno-
kompetentnych, w tym szczeg6lnie u po-

drézujacych do tropiku.

Czynnik etiologiczny oraz
drogi transmisji kokcydioz
jelitowych

Cryptosporidium spp. - wystepu-
je na calym $wiecie jako pasozyt ludzi
i zwierzat; znanych jest 26 gatunkow,
jednak inwazje u czlowieka najczedciej
wywoluja Cryptosporidium parvum (pa-
sozyt ludzi, bydla, koni, kdz, owiec) oraz
Cryptosporidium hominis; zarazenie naj-
czesciej poprzez spozycie zanieczyszczo-
nej wody lub zywnosci oraz na drodze
bezposredniego kontaktu; pierwotniak
namnaza si¢ w enterocytach jelita cien-
kiego; w preparatach barwionych zmo-
dyfikowang metoda Ziehl - Neelsena wy-
stepuje pod postacig purpurowych oocyst
o wielkosci ok. 4-6 pum, czesto tworzacych
gronka.

Cystoisospora spp. — wystepuje prze-
waznie w krajach strefy tropikalnej i sub-
tropikalnej jako pasozyt ludzi i niekto-
rych gatunkéw ssakéw; forma inwazyjna
dla czlowieka, czyli sporulujaca oocysta
wprowadzana najczesciej z zanieczyszczo-
nym pozywieniem lub woda; pierwotniak
powoduje zarazenia zaréwno u 0séb z ob-
nizong odpornoscig oraz immunokompe-
tentnych; czeste inwazje u 0sob podrozuja-
cych do tropiku; w preparatach barwionych
zmodyfikowang metodg Ziehl - Neelse-
na wystepuje pod postacia purpurowych
oocyst o wielkosci ok. 20-33 x 10-19 pum.

Cyclospora spp. - wystepuje na ca-
tym s$wiecie, jednak inwazje najczesciej
stwierdza si¢ w krajach o klimacie go-
racym; zarazenia najczesciej w wyniku
spozycia skazonej sporocystami zywno-
$ci (truskawki, boréwki, ziota) lub za-
nieczyszczonej wody; niemozliwa bez-
posrednia droga transmisji pasozyta od
osoby chorej - oocysty wymagaja ok.
2-tygodniowej sporulacji w glebie; w pre-
paratach barwionych zmodyfikowana
metodg Ziehl - Neelsena wystepuje pod
postacia oocyst o wielkosci 8-10 wum, kto-
re w réznym stopniu chlong barwnik, ’
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w zwigzku z czym mogg by¢ bezbarwne,
bladorézowe, ciemnorézowe lub purpuro-
we; wymagaja roznicowania z Cryptospo-
ridium spp.

Glowna droga transmisji tych pierwot-
niakow jest droga fekalno - oralna, czemu
sprzyja chocby nawyk nawozenia upraw
rolnych w krajach rozwijajacych sie Scie-
kami komunalnymi oraz ich niewlasci-
wa utylizacja. Powoduje to, Ze na $wie-
cie bardzo czgsto spotykane s3 inwazje
zywnosciopochodne (niemyte warzywa,
owoce, ziota) lub wodnopochodne (jezio-
ra, rzeki, zanieczyszczenie uje¢ wody pit-
nej). Oocysty kokcydiow moga przezywaé
w $rodowisku miesigcami i s3 odporne na
chlorowanie.

Obraz kliniczny kokcydioz

Wsrod objawow  klinicznych obser-
wowanych u pacjentow w przebiegu kok-
cydioz jelitowych najczesciej wystepuja
wodniste biegunki, béle brzucha, wzdecia,
brak apetytu. Objawy te naleza do bardzo
charakterystycznych symptomoéw tej gru-
py chorob i powinny stanowi¢ podstawe
do przeprowadzenia diagnostyki, szcze-
golnie u pacjentow powracajacych z po-
drézy do krajow tropikalnych. Rzadziej
obserwuje si¢ goraczke, utrate masy ciala
oraz wysoka eozynofile. Zwickszona liczba
leukocytéw kwasochtonnych nie jest cha-

Ryc. 1. Oocysty Cryptosporidium spp. wystepujace pod
postacia charakterystycznych gronek. Powigkszenie 1000x
(kolekcja wtasna).

rakterystycznym objawem zarazen pier-
wotniakowych przewodu pokarmowego,
jednak w przypadku cystoizosporozy spo-
tykana jest dos¢ czesto. Wystapienie bie-
gunki pacjenci najczesciej wigzg jednak
z pobytem w krajach odmiennej strefy sa-
nitarno - epidemiologicznej i w poczatko-
wej fazie trwania objawéw choroby stosuja
standardowe leczenie zapierajace (lopera-
mid, nifuroksazyd). Dopiero w przypadku
braku poprawy zgtaszajg sie oni na konsul-
tacje do specjalistow chordb tropikalnych
i pasozytniczych. Liczba luznych wypréz-
niel moze waha¢ si¢ pomiedzy 3 a 15 na
dobe.

Diagnostyka laboratoryjna
kokcydioz

U pacjentow zglaszajacych objawy ze
strony przewodu pokarmowego standar-
dowo wykonywane jest podstawowe bada-
nie mikroskopowe katu, ktore pozwala na
wstepng ocene pod wzgledem obecnosci
pasozytow jelitowych w badanym materia-
le. Kazdorazowo wykonywany powinien
by¢ takze preparat barwiony zmodyfiko-
wang metodg Ziehl - Neelsena, w ktorej
oocysty kokcydiow maja najczesciej barwe
purpurowg, malinowg (Ryc.1-3). Metoda
ta, pomimo swojej 70% czulosci, stosowa-
na jest w Polsce jako badanie przesiewo-
we w diagnostyce kokcydioz jelitowych.

Ryc. 2. Oocysta Cystoisospora sp. Powigkszenie 1000x
(kolekcja wiasna).

W celu zwigkszenia prawdopodobienstwa
wykrycia oocyst stosowane jest badanie
3-krotne w odstegpach jedno - lub dwu-
dniowych. Metoda ta, jako jedyna pozwala
na wykrycie inwazji toczacej sie w danym
momencie i daje podstawy do wdrozenia
celowanego leczenia przeciwpasozytnicze-
go. Metody serologiczne czy molekularne
nie majg mozliwosci rdznicowania inwazji
na aktywne i przebyte w przesztosci, gdyz
specyficzne przeciwciala czy material ge-
netyczny moga by¢ obecne w organizmie
nawet kilka miesiecy po przebytej inwazji.
Metody serologiczne uniemozliwiaja dia-
gnostyke potencjalnych koinwazji, tak nie-
zmiernie istotnych w procesie prawidlowe-
go leczenia pacjenta.

Liczba przypadkéw kokeydioz na swie-
cie moze by¢ niedoszacowana, poniewaz
nieczesto s3 one podejrzewane o wywota-
nie objawéw chorobowych u 0séb podro-
zujacych. Duzy odsetek lekarzy uwaza, iz
sg one wykrywane w rutynowym badaniu
parazytologicznym kalu i nie zleca specja-
listycznych badan w tym kierunku. Po-
nadto, diagnostyka kokcydioz jelitowych
jest bardzo trudna i wymaga duzego do-
$wiadczenia. Badanie w kierunku zaraze-
nia kokcydiami jelitowymi powinny by¢
rutynowo wykonywane u pacjentéw po-
wracajacych z wyjazdéw turystycznych,
a Cryptosporidium spp., Cystoisospora
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spp.» czy Cyclospora spp. brane pod uwage
jako potencjalna przyczyna biegunki po-
droznych.

Czynniki ryzyka kokcydioz

jelitowych

Kokcydiozy jelitowe stanowia duze za-
grozenie dla 0s6b podrozujacych. Zwigza-
ne jest to szczeg6lnie z nieprzestrzeganiem
zasad higieny tropikalnej, ale takze z kie-
runkiem podrézy. Szczegdlnie ryzykow-
ne sg wycieczki do krajow rozwijajacych
sie, o niskim standardzie sanitarnym (Azja
Potudniowa i Potudniowo - Wschodnia,
Afryka, Ameryka Poludniowa). Pasozyty
z rodzaju Cryptosporidium charakteryzuja
sie kosmopolitycznym zasiegiem, natomiast
inwazje Cystoisospora spp. oraz Cyclospora
spp. najczesciej spotykane sg w krajach stre-
fy tropikalnej i subtropikalnej.

W krajach rozwijajacych si¢ rzad-
ko istnieje sprawny system kanalizacyj-
ny, a $cieki utylizowane sa w niewlasciwy
sposob. Z tego powodu wiekszo$¢ miesz-
kancow tych krajéw moze by¢ bezobjawo-
wymi nosicielami wielu gatunkéw pasozy-
tow, w tym rowniez tych przenoszonych
na drodze bezposredniego kontaktu, jak
Cryptosporidium czy Cystoisospora. Przy-
gotowywane przez nich potrawy stano-
wig potencjalne zrodlo zarazenia dla po-

dréznikéw. Pobyt na misji humanitarnej
réwniez jest czynnikiem ryzyka wystapie-
nia kokcydiozy jelitowej, gdyz misjonarze
udzielajacy pomocy lokalnym mieszkan-
com, bardzo czesto w ramach podzieko-
wania zapraszani sg przez nich na uroczy-
sty poczestunek.

Na calym §$wiecie notowano duze,
wodnopochodne  epidemie  Cryptospo-
ridium spp., w ktorych zanieczyszcze-
niu ulegato najczesciej ujecie wody pitne;j,
a zarazeniu ulegalo od kilku oséb do na-
wet kilku tysiecy. Czesto réwniez obec-
nos¢ oocyst kokeydiow jelitowych stwier-
dzana byta w zbiornikach wodnych takich
jak baseny hotelowe, stawy czy rzeki. Pod-
czas pielgrzymki do miejsc kultu religij-
nego w Indiach jednym z obowiazkowych
punktow jest rytualna kapiel w Gangesie,
jednej z najbardziej zanieczyszczonych
rzek $wiata, w ktorej obecne moga byc¢ tak-
ze formy rozwojowe kokcydiow.

Nalezy zwrdci¢ uwage na niedosta-
teczny poziom wiedzy wsréd polskich tu-
rystow na temat zagrozen wynikajacych
z podrozy, szczegolnie do krajow o ni-
skim standardzie sanitarnym. Wyjazdy
o charakterze turystyczno-rekreacyjnym,
Zwigzane s3 przewaznie ze spozywaniem
lokalnych potraw, owocow tropikalnych,
warzyw czy ziol, ktore s3 jedng z glow-

nych atrakgji. Konieczne jest jednak in-
formowanie turystow o konieczno$ci my-
cia owocéw czy warzyw, niespozywaniu
ich bezposrednio z lokalnych targowisk
ulicznych. Spozywanie lokalnych potraw
jest dopuszczalne, o ile poddane one byly
weczesniejszej obrébee termicznej.

Kokcydiozy jelitowe stanowia duze za-
grozenie dla immunokompetentnych oséb
podrozujacych do krajow odmiennej strefy
sanitarno - epidemiologicznej. W zwiazku
z tym konieczne jest wykonywanie badan
w kierunku zarazenia Cryptosporidium
spp.. Cystoisospora spp., czy Cyclospo-
ra spp. u kazdego pacjenta wykazujacego
objawy ze strony przewodu pokarmowe-
go, szczegdlnie u zglaszajacych wodniste
biegunki. Podréz zagraniczna powinna
by¢ wymieniania jako potencjalny czyn-
nik ryzyka wystapienia kryptosporydiozy,
cystoizosporozy czy cyklosporozy, a pa-
sozyty je wywolujace zaliczone do grupy
patogenéw odpowiedzialnych za biegunki
podréznych. Niezbedna jest takze eduka-
cja pacjentow przez specjalistow medycy-
ny tropikalnej i choréb zakaznych w za-
kresie zasad bezpiecznego podrézowania
przed wyjazdem, gdyz spozywanie niemy-
tych owocdw i warzyw oraz picie nieprze-
gotowanej wody s3 glownymi czynnikami
ryzyka kokcydioz jelitowych. W
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MALARIA

— pytania najczesciej zadawane
przez diagnostow laboratoryjnych

oraz pacjentow

malaria (zimnica) to najgrozniejsza choroba tropikalna, ktéra obok gruzlicy oraz HIV/AIDS powoduje
najwiecej zgonéw w skali catego Swiata. Na terenach endemicznego jej wystepowania zamieszkuje
3,3 mld ludzi, a rocznie notuje sie okoto 200 mln nowych zachorowar oraz blisko 600 tys. zgon6w.

alaria o cigzkim, powiktanym
przebiegu, zakonczona $miercig
wirod ludnosci endemicznej, do-

tyczy przede wszystkim niemowlat i matych
dzieci oraz kobiet cigzarnych. Wysokie ry-
zyko wystapienia malarii stwierdza sie takze
w grupie turystéw chetnie odwiedzajacych
Afryke Subsaharyjska, Azje Potudniowo -
Wschodnia, czy Ameryke Potudniows nie-
stosujacych profilaktyki przeciwmalarycz-
nej. Na tereny endemicznego wystepowania
zimnicy wyjezdza rocznie ok. 20 mln Euro-
pejczykow, a liczbe zawlekanych przez nich
przypadkéw szacuje si¢ na okolo 10-15 ty-
siecy. W Polsce notuje sie okolo 50-80 przy-
padkow malarii rocznie. Celem niniejszego
opracowania jest uwrazliwienie diagnostow
laboratoryjnych na problem medyczny, ja-
kim niewatpliwie jest malaria. Pracownicy
laboratoriow, tak wazne ogniwo w opiece
zdrowotnej nad pacjentem, stanowia cze-
sto pierwszy punkt na linii pacjent - szpital,
a nietatwe rozmowy telefoniczne sg niejed-
nokrotnie drogowskazem dla 0osob wyma-
gajacych pomocy medycznej. W niniejszym
opracowaniu przedstawiamy odpowiedzi
na pytania na temat malarii najczesciej za-
dawane przez diagnostow laboratoryjnych,
ale takze pacjentéw, ich bliskich i znajomych
oraz osoby planujace podrdz na tereny en-

demicznego wystepowania tej bezposrednio
zagrazajacej zyciu choroby.

Etiologia, epidemiologia
i drogi transmisji
Jaki jest czynnik etiologiczny malarii
u czlowieka?

Malarie u czlowieka wywoluja we-
whatrzkomoérkowe pierwotniaki z rodzaju
Plasmodium. Wyodrebniono dotad 6 ga-
tunkow odpowiedzialnych za zachorowa-
nia u ludzi: Plasmodium falciparum (za-
rodziec sierpowaty), Plasmodium vivax
(zarodziec ruchliwy), Plasmodium ova-
le (zarodziec owalny) - podgatunki cur-
tisi i wallikeri, Plasmodium malariae (za-
rodziec pasmowaty) oraz Plasmodium
knowlesi (zarodziec malpi). Gatunki te sa
bardzo zrdznicowane pod wzgledem mor-
fologii, wystepowania oraz okresu inku-
bacji wywolywanej przez nie choroby.
Najgrozniejszym spoérdd wszystkich ga-
tunkow jest Plasmodium falciparum, od-
powiedzialny za okoto 95% wszystkich zgo-
néw z powodu malarii na swiecie.

Jakie sa drogi przenoszenia malarii?

a) Wektory — malaria nalezy do grupy cho-
rob transmisyjnych, a za jej przenoszenie od-
powiedzialne s3 samice komardw z rodzaju

Anopheles. Jest to gtéwna droga transmisji
malarii. Sporozoity obecne w gruczotach §li-
nowych trafiajg do krwioobiegu czlowieka
podczas wysysania przez komara krwi.

b) Transfuzja krwi - przetoczenie krwi
zawierajacej formy rozwojowe Plasmo-
dium w kazdym przypadku doprowadzi¢
moze do rozwoju petnoobjawowej mala-
rii. Z tego powodu w wielu krajach (w tym
w Polsce) wprowadzono ograniczenia dla
krwiodawcow, ktorzy w przeciagu 12 mie-
siecy od powrotu z terenéw endemiczne-
go wystepowania malarii nie mogg odda-
wac krwi.

¢) Przypadkowe zaktucie igla osoby chorej
- taka droga transmisji mozliwa jest wsrod
narkomanéw lub incydentalnie wsrod per-
sonelu medycznego.

d) Transmisja wertykalna - zarodzce malarii
pokonuja bariere tozyskows, dlatego mozli-
wa jest transmisja od chorej matki na ptod.

Czy mozna zarazic si¢ zarodZzcem
malarii przez bezposredni kontakt
z osobg chora?

Jest to jeden z najczestszych mitow na
temat malarii funkcjonujacy wsréd pacjen-
téw i czlonkéw ich rodzin. Zadna forma
bezposredniego kontaktu z osobg chora
nie jest czynnikiem ryzyka zachorowania



na zimnice. Tylko wprowadzenie krwi oso-
by chorej w okresie parazytemii do wlasne-
go krwioobiegu poprzez np. zaklucie igl
moze skutkowaé rozwojem malarii.

Czy kazdy wyjazd na tereny
endemicznego wystepowania zimnicy
wigze si¢ z ryzykiem zachorowania?
Tereny endemicznego wystepowania
malarii podzielone zostaly pod wzgle-
dem ryzyka transmisji malarii na obsza-
ry o bardzo wysokim ryzyku, wysokim,
$rednim, niskim i bardzo niskim (Ryc.
1). Poza tym na mapie $wiata obecne sa
rejony geograficzne, na ktorych mala-
ria wystepuje tylko okresowo, sezonowo
w zaleznosci od pory roku i warunkow
klimatycznych. Owszem, kazdy wyjazd
na tereny endemicznego wystepowania
malarii wiaze si¢ z ryzykiem jej wystapie-
nia, jednak nie kazdy w réwnym stopniu.

Czy mozna zarazic si¢ zarodZcem
malarii w Polsce i Europie?

Polska zostala uznana przez WHO za
teren wolny od rodzimej transmisji ma-
larii w 1963 roku, a ostatni autochtonicz-
ny przypadek tej choroby w Polsce za-
rejestrowano w 1957 roku na Zulawach
Wislanych (P. vivax). W Europie malaria
rodzima wywolywana przez P. vivax wy-
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stepuje sezonowo od wiosny do poznego
lata w Rosji w Dystrykcie Moskiewskim
oraz endemicznie przy granicy z Azerbej-
dzanem, a takze nad Donem, Wolga i ich
doptywami (tzw. malaria rzeczna). Od
2009 r. w Grecji réwniez znajduja si¢ au-
tochtoniczne ogniska zachorowan na Pét-
wyspie Peloponeskim (Lakonia, Ewrotas).
Nierzadko pojawiajg si¢ doniesienia o po-
jedynczych przypadkach malarii lotni-
skowej lub wprowadzonej w okolicach du-
zych miast europejskich, posiadajacych
miedzynarodowe porty lotnicze (Madryt,
Barcelona, Londyn). Maja one charakter
okresowo pojawiajacych sie ognisk zacho-
rowan, ktére po zastosowaniu prawidlo-
wego leczenia najczesciej ulegaja samo-
ograniczeniu. Potwierdza to jednak fakt,
ze na kontynencie europejskim istniejg
potencjalne warunki sprzyjajace przeno-
szeniu malarii.

Obraz kliniczny malarii
Jakie objawy kliniczne u pacjentéw
powracajacych z krajow tropikalnych
moga sugerowa¢ malarie?

Ostry rzut malarii charakteryzuje sie
wystapieniem tzw. triady objaw6w klinicz-
nych - dreszczy, ktorym towarzyszy uczu-
cie zimna, wysokiej temperatury ciala (39-
41°C) i zlewnych potéw. Zimnica przebiega

jednak bardzo czesto pod postacig réznych
masek klinicznych (biegunka, nudnosci,
wymioty, kaszel, ble glowy, stawow i mie-
$ni), ktore w znacznym stopniu utrudnia-
ja postawienie prawidlowego rozpoznania.
Objawy bardzo fatwo pomyli¢ mozna z in-
fekeja wirusowa lub bakteryjng (np. grypa,
zapaleniem ptuc), dlatego kazdy przypa-
dek goraczki po powrocie z krajow strefy
tropikalnej i subtropikalnej w pierwszej
kolejnosci powinien by¢ traktowany jako
podejrzenie malarii. Wystepujace w prze-
biegu malarii objawy niewydolnosci na-
rzadowej (zaburzenia $wiadomosci, nie-
wydolnos¢ oddechowa, skaza krwotoczna,
niewydolnos¢ nerek) sprawiaja, iz jest ona
stanem bezposredniego zagrozenia zycia,
jak kazda posocznica (sepsa).

Czy malaria jest chorobg zagrazajaca
Zyciu?

Malaria, ktora jest chorobg ogodlno-
ustrojowa wywolywang przez pierwotnia-
ka z rodzaju Plasmodium, nalezy do grupy
choréb tropikalnych, bezposrednio za-
grazajacych zdrowiu i zyciu pacjenta. Im
dluzszy czas od pojawienia si¢ objawow
klinicznych do zdiagnozowania choroby,
tym mniejsze prawdopodobienistwo uzy-
skania pozadanego efektu terapeutyczne-
go. Opoznienia w postawieniu prawidlo- »

World Distribution of Malaria in 2014

Confirmed malaria cases per 1000 population

-0 B 10-50 0.1-1
B 50-100 1-10 0-0.1

No ongoing malaria transmission
B Notapplicable

Source: National malaria controf programme reports

Ryc. T Wystepowanie malarii na $wiecie w roku 2014 z podziatem na regiony o bardzo wysokim, wysokim, srednim,
niskim, bardzo niskim ryzyku transmisji malarii (Zrédto WHO: National malaria control programme reports).
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Tabela 1.

Doba RBC HGB HCT  PLT  WBC AST ALT BIL CRP PCT KRE DD Na

1 2,86 8,2 24,2 34 10,96 35 45 4,71 245,8 6,13 191 493 131

3,29 97 26,8 47 2546 m 48 BD 3466 32,93 395 85,26 129

3,03 89 242 70 24,27 56 39 6,21 2429 2067 4,65 19,27 130

2,87 8,2 231 125 1548 31 29 2,1 70 3,98 322 3,99 133

232 6,7 199 341 713 23 2 1,48 237 0,51 1,19 1,78 137

24 7,0 213 360 5,28 28 22 1,68 11,6 0,21 093 143 140

» wego rozpoznania i bledy laboratoryjne sg
najczestszg przyczyna zgonow z powodu
malarii w Polsce i na $wiecie.

Czy kazda malaria charakteryzuje sie
ciezkim przebiegiem klinicznym?
Wydluzenie czasu uplywajacego od
momentu pojawienia sie objawéw do po-
stawienia ostatecznego rozpoznania ma
ogromny wplyw na przebieg Kklinicz-
ny malarii oraz stopien nasilenia obja-
wow choroby. Duze znaczenie ma takze
gatunek zarodzca wywolujacego zaraze-
nie. Za najciezsze postaci choroby odpo-
wiedzialny jest Plasmodium falciparum
(malaria zlosliwa, tropikalna) oraz Pla-
smodium knowlesi, a przypadki te bardzo
czesto przebiegaja z niewydolnoscig wie-
lonarzadows i ztym rokowaniem klinicz-
nym. Pozostale gatunki Plasmodium zde-
cydowanie rzadziej sg przyczyna ciezkiej
malarii o powiklanym przebiegu, ale nale-
zy pamietac, iz kazdy z nich moze wywo-
ta¢ grozne dla zycia powiklania (pekniecie
$ledziony, gteboka niedokrwisto$¢, niewy-
dolno$¢ oddechowa, zesp6t nerczycowy).
Przykladowe wyniki badan laborato-
ryjnych u pacjenta z cigzkim, powikla-

Ryc. 2 Trofozoity Plasmodium falciparum w grubej
kropli krwi (kolekcja wtasna KChTiP).

nym przebiegiem malarii Plasmodium
falciparum zebrano w Tabeli 1. Badaniem
parazytologicznym potwierdzono obec-
nos¢ trofozoitéw oraz schizontow P. falci-
parum o niezwykle wysokiej parazytemii
na poziomie 22%, a w cienkim rozmazie
krwi obwodowej uwidoczniono ponadto
zlogi hemozoiny w leukocytach (zty mar-
ker prognostyczny). W badaniu morfo-
logicznym krwi obwodowej zaobserwo-
wano wykltadniki anemii hemolitycznej
(obnizona liczba erytrocytéw, niski he-
matokryt, niskie stezenie hemoglobiny)
oraz wysoka leukocytoze - jeden z labo-
ratoryjnych wyktadnikow ciezkiej posta-
ci malarii. W pozostatych badaniach za-
obserwowano szereg nieprawidlowosci
$wiadczacych o postepujacej niewydolno-
$ci wielonarzadowej — wykladniki skazy
krwotocznej i wykrzepiania wewnatrzna-
czyniowego (trombocytopenia, wysokie
stezenie D-dimeréw, przedtuzone czasy
krwawienia i krzepniecia, niskie stezenie
fibrynogenu), niewydolnosci nerek (wyso-
kie stezenie mocznika i kreatyniny, bial-
komocz, waleczki szkliste), niewydolnosci
watroby (hipertransaminazemia, wysokie
stezenie bilirubiny) oraz markery stanu

zapalnego (wysokie stezenie bialka C-re-
aktywnego i prokalcytoniny).

Zakres wartosci referencyjnych para-
metréw laboratoryjnych: liczba krwinek
czerwonych [RBC] 4,20-5,80 x 10°/ul; steze-
nie hemoglobiny [HGB] 13,5-17,2 g/dl; war-
to$¢ hematokrytu [HCT] 39,5-50,5%; liczba
plytek krwi [PLT] 130-400 x 10%/ul; licz-
ba krwinek biatych [WBC] 3,9-11,0 x10%
pl; aminotransferaza asparaginianowa
[AST] 10-37 U/l; aminotransferaza alani-
nowa [ALT] 10-41 U/]; bilirubina catkowita
[BIL] 0,2-1,00 mg/dl; bialko C-reaktywne
[CRP] <5,00 mg/d]; stezenie prokalcytoni-
ny [PCT]<0,05 ng/ml; stezenie kreatyniny
[KRE] 0,70-1,20 mg/dl; stezenie D-dime-
réw [DD] 0,0-0,5 mg/l FEU; stezenie sodu
[Na] 136-145 mmol/l; BD - brak danych.

Diagnostyka laboratoryjna
Jakie badania laboratoryjne nalezy
wykonac w celu potwierdzenia malarii?

W celu ostatecznego potwierdzenia mala-
rii wykonuje si¢ badania grubej kropli i cien-
kiego rozmazu krwi wlosniczkowej, pozosta-
jace nadal ztotym standardem w diagnostyce
tej jednostki chorobowej. Gruba kropla, jako
metoda jakosciowa, stuzy tylko i wylacznie

Ryc. 3 Trofozoity Plasmodium vivax w cienkim rozmazie krwi
(kolekcja wtasna KChTiP).

DIAGNOSTA laboratoryjny
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Ryc. 4 Trofozoit Plasmodium ovale w cienkim rozmazie
krwi obwodowej (kolekcja wtasna KChTiP).

L
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Ryc. 5 Pasmowaty trofozoit Plasmodium malariae w cienkim
rozmazie krwi obwodowej (kolekcja wtasna KChTiP).

do stwierdzenia obecnosci form rozwojo-
wych Plasmodium spp. Podczas barwienia
metodg Giemsy dochodzi do hemolizy ery-
trocytow i uwidocznienia form rozwojowych
zarodzcéw, ktore byly obecne w krwinkach
czerwonych. Jako metoda zageszczajaca,
zwieksza ona prawdopodobienistwo wykry-
cia malarii (do 50x wiecej form rozwojowych
obecnych jest w grubej kropli niz w cienkim
rozmazie). Natomiast cienki rozmaz nie-
zbedny jest do okreslenia gatunku lub gatun-
kow wywolujacych zarazenie oraz okreslenia
wysokosci parazytemii (odsetek zarazonych
krwinek czerwonych). Preparaty przed bar-
wieniem utrwalane s3 metanolem, a krwin-
ki czerwone ulozone obok siebie pozwalaja
na ocene morfologiczng form rozwojowych
zarodzcéw zimnicy. Rozmazy malaryczne
ogladane s w mikroskopie optycznym (po-
wiekszenie 1000x, immersja).

Szybkie testy diagnostyczne wykrywa-
jace antygeny Plasmodium spp. moga by¢
pomocne w przypadku braku dostepu do
profesjonalnej diagnostyki laboratoryjnej,
jednak odsetek wynikéw falszywie dodat-
nich oraz falszywie ujemnych zmusza do
kazdorazowego potwierdzania rozpoznan
bezposrednim badaniem mikroskopowym.

Badanie metodg immunofluorescen-
cji posredniej (OIF) pozwala na wykrycie
obecnosci przeciwcial przeciwko Plasmo-
dium spp. w surowicy krwi obwodowej,

jednak ich synteza rozpoczyna sie ok. 10-
14 od zachorowania na malarie. Badania
serologiczne pozwalaja na potwierdzenie
przebytej w przeszlosci malarii.

Czy konieczne jest okreslenie gatunku
zarodzca wywolujacego zimnice?

Sposréd gatunkéw wywotujacych ma-
larie, P. vivax, P. ovale cusrtisi i P. ovale
wallikeri charakteryzuja sie wytwarza-
niem hypnozoitow, czyli wewnatrzwatro-
bowych form uspionych o zwolnionym
metabolizmie. Formy te moga powodo-
wa¢ nawroty malarii nawet po kilku la-
tach od pierwszego epizodu. Ogromne
znaczenie ma wiec doktadne rozpoznanie
gatunku zarodzca, gdyz w standardowym
postepowaniu terapeutycznym nie stosu-
je sie prymachiny, ktora jest jedynym le-
kiem eradykujacym formy wewnatrzwg-
trobowe.

Podczas przebywania pacjenta na tere-
nach endemicznego wystepowania malarii
moze doj$¢ do zarazenia wieloma gatun-
kami Plasmodium. Jak wspomniano wcze-
$niej, prawidlowe rozpoznanie gatunku lub
gatunkéw wywolujacych zarazenie moze
mie¢ kluczowe znaczenie dla catkowite-
go wyleczenia pacjenta. Niezmiernie istot-
na jest zatem wnikliwa analiza rozmazow
malarycznych, ze szczegdlnym uwzgled-
nieniem przypadkow o mieszanej etiologii.

DIAGNOSTA laboratoryjny

Jakie cechy morfologiczne pozwalaja na
réznicowanie gatunkow Plasmodium spp.?
a) Plasmodium falciparum - w cienkim
rozmazie krwi obwodowej obecne sg tyl-
ko trofozoity, rzadziej gametocyty; obec-
no$¢ w rozmazach schizontow oraz zlo-
gow hemozoiny w leukocytach $wiadczy
o ciezkim przebiegu malarii i jest zlym
markerem prognostycznym; bardzo cha-
rakterystyczne s3 zarazenie mnogie -
obecnos¢ w jednej krwince od 2 do 6 tro-
fozoitow; inwazje najczesciej przebiegaja
z wysoka parazytemia nawet do 25%.

b) Plasmodium vivax - w cienkim rozma-
zie krwi obwodowej widoczne sg trofozo-
ity, schizonty oraz gametocyty; zarazone
krwinki sa powiekszone i maja pelzakowaty
ksztalt; w krwinkach obecne sg takze ziarni-
stosci Schiiffnera; inwazje przebiegaja z niz-
sz3 parazytemia na poziomie do kilku %.

¢) Plasmodium ovale (curtisi i wallikeri)
- w cienkim rozmazie widoczne sg trofo-
zoity, schizonty oraz gametocyty; zarazo-
na krwinka jest powickszona, ma owalny
ksztalt oraz postrzepione brzegi; w krwin-
kach réwniez obecne ziarnistosci Schiiffne-
ra; parazytemia w przebiegu inwazji do 1%.
d) Plasmodium malariae - w cienkim
rozmazie widoczne sg trofozoity, schi-
zonty oraz gametocyty; zarazona krwin-
ka jest normalnej wielkosci lub mniejsza;
trofozoity poczatkowo okragle, pozniej »
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» przybierajg postal pasma; w przebiegu
zachorowania wystepuje bardzo niska pa-
razytemia

Leczenie malarii
Czy nalezy leczy¢ kazdy przypadek
malarii?

Malaria jako choroba bezposéred-
nio zagrazajgca zdrowiu i Zyciu pacjen-
ta kazdorazowo wymaga specjalistyczne-
go leczenia, a opdznienie we wdrozeniu
celowanej terapii moze doprowadzi¢ nie-
odwracalnych powiktan z uwzglednie-
niem zgonu pacjenta. Leczenie powinno
sic odbywaé w osrodkach referencyjnych
posiadajacych duze doswiadczenie prak-
tyczne w tym zakresie.

Kazdy przypadek zimnicy rozpo-
znany w medycznym laboratorium
diagnostycznym podlega obowigzko-
wemu zgloszeniu do Powiatowej Stacji
Sanitarno - Epidemiologicznej na pod-
stawie ustawy z dnia 5 grudnia 2008 r.
o zapobieganiu oraz zwalczaniu zaka-
zen i choréb zakaznych u ludzi (Dz. U.
Nr 234, poz. 1570 z p6zn. zm.).
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Czy malaria jest chorobg nieuleczalna?
Kolejny mit na temat malarii kraza-
cy wsrod pacjentow. Malaria jest chorobg
w pelni uleczalng. Poprawnie przeprowa-
dzony etap diagnostyki laboratoryjnej z pra-
widlowo rozpoznanym gatunkiem wywolu-
jacym zarazenie gwarantuje zastosowanie
odpowiedniej terapii i pelng eradykacje
form rozwojowych Plasmodium spp., w tym
takze opisanych wczesniej hypnozoitow.

Zapobieganie malarii
Czy mozliwe jest zaszczepienie si¢
przeciwko malarii?

Nie wynaleziono jak dotad skutecznej
szczepionki przeciwko malarii. Wielotoro-
we badania prowadzone w renomowanych
osrodkach badawczych na calym $wiecie
nie daly jak dotad rezultatow, gdyz nie uda-
to si¢ przejs¢ z etapu testéw klinicznych do
wprowadzenia jej w otwartym lecznictwie.

Jak mozna chronic si¢ przed malaria pod-

czas podrozy na terenach endemicznych?
Podczas podrézy na obszarach ende-

micznego wystepowania malarii, szcze-

golnie o wysokim ryzyku transmisji tej
choroby, nalezy regularnie stosowa¢ far-
makologiczng profilaktyke przeciwmala-
ryczng (chemioprofilaktyke). Leki prze-
ciwmalaryczne indywidualnie dobrane
przez specjaliste chordb tropikalnych
(atowakwon/proguanil,  doksycyklina,
chlorochina, meflochina, prymachina)
z uwzglednieniem kierunku, celu i cha-
rakteru podrdzy, dlugosci pobytu w stre-
fie endemicznej, wieku pacjenta, prze-
ciwwskazan zdrowotnych, czy choréb
towarzyszacych skutecznie chronia przed
zachorowaniem na malarie. Istotnym
uzupelnieniem zapobiegawczego przyj-
mowania lekéw przeciwmalarycznych
jest indywidualna profilaktyka mecha-
niczna pozwalajaca na znaczne ograni-
czenie ryzyka uklu¢ komaréw z rodza-
ju Anopheles, przenoszacych zarodice
zimnicy (moskitiera do spania, repelen-
ty, siatki w drzwiach i oknach, wlasciwa
odziez z dtugimi rekawami i nogawkami
po zachodzie stoica, pelne obuwie, na-
krycie glowy). B

LEKCJA ANGIELSKIEGO

— SEOWA KLUCZOWE

waterborne infections
fecal-oral transmission
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Narzedzia diagnostyczne
we wrodzonych chorobach
metabolicznych

Termin wrodzone wady metabolizmu IEM (ang. Inborn Error of Metabolism) zaproponowat na poczatku
XIX w. angielski lekarz Archibald Garrod, ktéry zajmowat si¢ m.in. badaniami nad alkaptonuria.

rodzone zaburzenia metabolicz-
ne, stanowig heterogenng grupe
uwarunkowanych genetycznie

rzadkich choréb, wystepujacych z czestotli-
woscig od pojedynczych przypadkow do 1
na 5 000 urodzen. Wspdlng cechg jest cze-
$ciowy niedobor, brak aktywnosci lub zabu-
rzenie budowy enzymoéw spetniajacych role
katalizatorow reakcji chemicznych. W wy-
niku zachodzgcych przemian powstaje blok
metaboliczny, ktéry prowadzi do:

« wewnatrzkomoérkowego gromadzenia
szkodliwych dla organizmu zwigzkow,
ktére w warunkach fizjologicznych wy-
stepuja tylko w ilosciach sladowych;

« niedoboru waznych posrednich lub
koncowych produktow poszczegélnych
szlakéw metabolicznych, ktore sq nie-
zbedne do prawidlowego funkcjono-
wania organizmu lub

« uaktywnienia nieprawidlowej, alterna-
tywnej drogi metaboliczne;.

Przyczyna wrodzonych blokow meta-
bolicznych na réznych szlakach metabo-
licznych komorki sa mutacje w genach od-
powiedzialnych za synteze enzymow.

Metabolizm komorki obejmuje setki
ztozonych, wieloetapowych szlakow syn-
tezy 1 rozkladu zwigzkéw organicznych.
Na wielu z tych szlakéw wystepuja wro-
dzone defekty odpowiadajace za poznane
wady metaboliczne. Dotycza one substan-

cji wystepujacych w organizmie, takich
jak: aminokwasy, cukry, tluszcze, puryny,
pirymidyny, witaminy i inne. Szlaki meta-
boliczne moga zachodzi¢ na siebie w wy-
niku istnienia czesci wspolnej dla jednej
lub wielu reakeji. Kazdego roku wykrywa-
ne s3 nowe choroby.

Rozpoznanie choroby metabolicznej
moze by¢ ustalone na roznym poziomie:
klinicznym, biochemicznym, moleku-
larnym. Ze wzgledu na duze zréznico-
wanie objawow klinicznych, ktére sa
czesto niespecyficzne i wspolne dla wie-
lu defektow, trudno rozpoznaé chorobe
wylacznie na tej podstawie. Ustalenie
diagnozy wymaga wykonania odpo-
wiednich badan biochemicznych. Waz-
na jest wlasciwa interpretacja uzyska-
nych wynikéw, ktéra wymaga duzego
doswiadczenia. Badaniem potwierdza-
jacym lub wykluczajacym chorobe me-
taboliczng jest ocena aktywnosci dane-
go enzymu oraz badania molekularne
- wykrywajace mutacje odpowiedzialne
za defekty metabolizmu. Identyfikacja
znanej, powodujacej chorobe mutacji
jest bardzo przydatna w poradnictwie
genetycznym i diagnostyce prenatalnej.

Diagnostyka choréb metabolicznych
na poziomie biochemicznym polega na
analizie jako$ciowej lub ilociowej okre-
$lonych biomarkeréw swoistych dla da-

nej choroby. Potencjalnie kazdy material
moze by¢ no$nikiem informacji diagno-
stycznej: mocz, krew (surowica, osocze,
sucha kropla krwi na bibule, limfocy-
ty), ptyn moézgowo-rdzeniowy czy inne
tkanki (Tab.1). Niezwykle rzadko zdarza
sie w wysokospecjalistycznych analizach,
aby material biologiczny nie wymagat
wstepnej obrobki fizykochemicznej. Ob-
robka materiatu biologicznego jest naj-
czgéciej wieloetapowa i pracochlonna.
Rodzaj obrébki zalezy od analizowane-
go metabolitu oraz techniki analityczne;.
Na ,trop” choroby metabolicznej moga
skierowa¢ wykonywane w moczu podsta-
wowe testy skriningowe:
a/ na zwigzki redukujace - wykrywaja
wszystkie substancje redukujace, zwlasz-
cza cukry (proba Benedicta, Clinitest, inne)
« glukoza (cukrzyca, zesp6t Fanconiego,
glikogenoza XI)
« galaktoza (galaktozemie, ciezkie
uszkodzenia watroby)
o fruktoza (wrodzona nietolerancja
fruktozy, tagodna fruktozuria)
« ksyloza, arabinoza (pentozuria,
arabinozuria)
« kwas szczawiowy (peroksysomalna
hiperoksaluria typu I - kamica nerek)
« kwas moczowy (niektore zaburzenia
metabolizmu puryn - zesp6t Lescha-
Nyhana) »
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Tab. 1 Przyktady badan, ktére mozna wykonaé w IPCZD
z wykorzystaniem réznych materiatéw biologicznych

Lp. Materiat Badanie

Tab 2. Techniki laboratoryjne wykorzystywane
w diagnostyce wrodzonych wad metabolizmu
wykorzystywane w IPCZD

Lp. Technika ELEDTT

Proteinogram
Lipoproteinogram, Apolipoproteiny

5 |erytrocyty

Urydylotransferaza galaktozo-1 fosforanowa
(UDPG)

6 | ptyn mézgowo-

Profil aminokwaséw

Lipidy
Estry cholesterolu

10 | fibroblasty

Enzymy faiicucha oddechowego
Enzymy metabolizmu glikogenu

« kwas homogentyzynowy

(alkaptonuria)

b/ na zwigzki zawierajace siarke (grupa -
SH albo - S-S-) - test Branda z nitropru-

sydkiem sodu

o cystyna (cystynuria, hiperargininemia,

« fenyloketonuria

libdenowego.
Wymienione

1 | mocz Profil kwaséw organicznych
Profil aminokwaséw 1 | LGMS/MS (chromatogra- | Profil acylokarnityn
Oligosacharydy fia cieczowa — tandemowa | SAM, SAH
Mukopolisacharydy (glikozaminoglikany) spektrometria mas) Bursztynyloaceton
EAICAR (ang. Suc.any/—S-/Arzmollgnld(120/€-4- 2 | GGMS (chromatografia | Profil kwaséw organicznych
arboxamide-T-ribose-5-phosphate) gazowa — spektrome- Profil steroidowy
Kwas orotowy tria mas) VLCFA
Eaerutyrrla t Kwas fitanowy
Dl/JL Xrgb?rsliteol 7-Dehydrocholesterol/8-dehydrocho-
- . lesterol
E;(:zil?f)elgr)rlﬁr?wy D/L arabinitol
Metabolity ka¥echolamin 3 | HPLG-ECD (wysokospraw- | Aminy biogenne
Metoksykatecholaminy na chromatografia cieczo- | Katecholaminy
- . wa z detekgja elektroche- | Metabolity katecholamin
2 |osocze Profil aminokwaséw miczng)
S-Adenozylometionina (SAM), - -
5-Adenozylohomocysteina (SAH) 4 | Spektrofotometria UV/VIS Mukgpollsacharydy
7-Dehydrocholesterol/8-dehydrocholesterol &arnltyni
3 |surowica Izoformy transferyny - Was o oWy
Fenotyp al-antytrypsyny 5 | TLC (chromatografia cien- | SAICAR
Biotynidaza kowarstwowa) Oligosacharydy
Karnityna Estry cholesterolu
Bardzo dtugotaricuchowe kwasy ttuszczowe (VLC- Lipidy
FA, ang. very long chain fatty acids) 6 | IEF (ogniskowanie izoelek- | Izoformy transferryny
Kwas fitanowy tryczne) fenotypowanie al-antytrypsyny

o tyrozynemia typ L1l

testy

d/ Sulfitest na siarczyny - niedobor oksy-
dazy siarczynu oraz deficyt kofaktora mo-

s3 badaniami

uogdlniona hiperaminoacyduria)
« homocystyna (homocystynuria,
niedobory wit. By,, cystationinuria)
« glutation (niedobdr aminotransferazy
gammaglutamylowe;)
c/ test z FeCl; - kwas fenylopirogronowy,
p-hydroksyfenylopirogronowy, inne po-
chodne fenolowe

»pilerwszego rzutu’, a pozytywny wynik
wymaga potwierdzenia innymi wysoko-
specjalistycznymi badaniami ukierunko-
wanymi na dang chorobe metaboliczng.
Do rozpoznawania biomarkeréw cha-
rakterystycznych dla poszczegolnych wad
metabolizmu stosuje si¢ réznorodne tech-
niki analityczne (Tab. 2). Metody wzgled-

D/L-Arabinitol nie proste, stosowane od dawna (spek-
4 | suchakropla Profil acylokarnityn trofotometria UV/VIS, chromatografia
krwina bibule | Biotynidaza cienkowarstwowa i in.), s3 stopniowo

uzupelniane lub zastepowane metodami
bardziej skomplikowanymi: elektroforeza
kapilarna, chromatografig gazowa i cieczo-

rdzeniowy Aminy biogenne wa z réznymi rodzajami detekeji (spektro-
7 | migsieri szkiele- | Karnityna fotometryczng, fluorescencyjna, kulome-
towy tryczng, ptomieniowo-jonizacyjna itd.). Ze
bioptat miesnia | Enzymy taricucha oddechowego wzgledu na wyjatkows selektywnos$¢ i wy-
bioptat watroby | Enzymy metabolizmu glikogenu sokg czulos¢ analityczng coraz czesciej sto-

sowane s3 spektrometry mas wyposazone
w pojedyncze lub podwdjne (tandemowe)
analizatory mas: kwadrupolowy, czasu
przelotu, pulapka jonowa i in. Dostepnos¢
tego typu urzadzen w laboratoriach dia-
gnostycznych ograniczajg ich koszty, ktére
w poréwnaniu z inng aparatura analitycz-
no-pomiarowa wciaz sa wysokie.
Przykiadowe badania przydatne w dia-
gnostyce i monitorowaniu niektérych za-
burzen, ktére umozliwiaja rozpoznanie
danego defektu przedstawiono w tabeli 3.
Diagnostyka laboratoryjna wrodzo-
nych wad metabolizmu jest prowadzona
w IPCZD od wczesnych lat osiemdziesia-
tych. W okresie ponad 30-tu lat dziatalno-
§ci poszerzano panel diagnostyczny, roz-
poczynajac od skriningu selektywnego
z zastosowaniem techniki GC-MS, nastep-
nie sukcesywnie wdrazajac inne metody.



Profil kwasow organicznych w mo-
czu OA (ang. organic acids) metoda GC-
-MS jest badaniem ,pierwszej linii”
w diagnostyce wrodzonych wad meta-
bolizmu. Potencjalnie analizg ta3 mozna
wykry¢ lub zasugerowa¢ ok. 40 réznych
wrodzonych zaburzen metabolizmu
z roznych szlakéw: aminokwasow,
B-oksydacji kwasow tluszczowych czy
puryn/pirymidyn. Analiza jest wieloeta-
powa, dlugotrwata i pracochlonna. Ba-
danie to polega na okresleniu diagno-
stycznych markerdw, ktore pojawiajg sie
w przypadku wystapienia choroby. Na
podstawie OA mozna wysunaé podejrze-
nie i zaleci¢ diagnostyke réznicowa inny-
mi metodami. Analiza OA ze wzgledu na
réznorodnos¢ wydalanych zwiazkow, po-
zwala na identyfikacje nie tylko markerdw
typowych, charakterystycznych dla danej
jednostki chorobowej, ale takze na iden-
tyfikacje innych metabolitow, zwigzanych
np. ze stanem klinicznym pacjenta, w tym
ze stanem dekompensacji, dietg, czy le-
czeniem. Wystepujace metabolity nie sg
wowczas charakterystyczne dla danej jed-
nostki chorobowej i nie przesadzaja o jej
rozpoznaniu, ale czesto ukierunkowuja
postepowanie lekarskie na dalszg diagno-
styke innymi metodami. Sa one pomocne
szczegolnie u pacjentow z nietypowymi,
niewyja$nionymi objawami klinicznymi.

W ostatnich kilkunastu latach w prze-
siewowych badaniach populacyjnych na-
stapit krok milowy dzigki wprowadzeniu
analizy profilu acylokarnityn i amino-
kwasow metodg LCMS/MS (tzw. tandem
MS). W tym jednorazowym badaniu ist-
nieje mozliwo$¢ rozpoznania ok. 30 roz-
nych defektow przed pojawieniem sie
objawow choroby. Procedura przygoto-
wania probki jest wzglednie krotka i pro-
sta. Material do badan (sucha kropla krwi
na bibule) jest latwy w przechowywaniu
i transporcie. Badania tg technikg staty sie
badaniami z wyboru ,,pierwszej linii”.

W diagnostyce IEM analiza profilu
kwasow organicznych w moczu oraz pro-
fil acylokarnityn odgrywaja znaczaca role
i sa one doskonalym narzedziem, ponie-
waz umozliwiajg metody przesiewowe
typu »jeden test — wiele choréb”. Badania
te wzajemnie uzupelniajg sie.

Uzyskanie  wiarygodnosci  badan
w chorobach o matej czestosci wystepowa-
nia wymaga zastosowania odpowiednich
zasad i kryteriow. Waznym zagadnieniem
jest opracowanie wspdlnych programéw
kontroli jakosci, dazenie do ujednolicenia
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metod i technik diagnostycznych oraz
przyjecie wspdlnych algorytméw diagno-
stycznych w o$rodkach zajmujacych sie
diagnostyka wad metabolizmu na $wiecie.
W tym celu powolano w 1963 r. SSIEM
(ang. The Society for the Study of Inborn
Errors of Metabolism). Towarzystwo to
zajmuje si¢ wspieraniem badan nad zabu-
rzeniami metabolicznymi oraz tematami
pokrewnymi, oceng poprawnosci labo-
ratoriéw w zakresie procedur diagnosty-
ki i monitorowania leczenia wrodzonych
wad metabolizmu, a takze promowaniem
wiedzy poprzez organizowanie spotkan
naukowych, szkolen oraz publikacje. Licz-
ba cztonkéw wynosi obecnie okoto 1200
os6b z ponad 75 réznych krajow. Na po-
czatku lat 90 na corocznym sympozjum
SSIEM powolano do istnienia ERNDIM
(ang. European Research Network for eva-
luation and improvement of screening,
Diagnosis and treatment of Inherited di-
sorders of Metabolism), ktorego glownym
zadaniem jest kontrola jakosci badan spe-
cjalistycznych stuzacych diagnozowaniu
i monitorowaniu wrodzonych wad meta-
bolizmu. Diagnostyka dotyczaca wrodzo-
nych zaburzen metabolizmu w IPCZD jest
pod kontrolg ERNDIM od 1998 r.

Klasyfikacja IEM wg SSIEM
(2011 r)

1. Zaburzenia metabolizmu
aminokwasow i peptydow
« zaburzenia cyklu mocznikowego
i hiperamonemie wrodzone
« acydurie organiczne
« zaburzenia aminokwaséw
rozgalezionych nie klasyfikowane jako
acydurie organiczne
« zaburzenia metabolizmu fenyloalaniny
lub tyrozyny

« zaburzenia metabolizmu
aminokwaséw siarkowych
« zaburzenia metabolizmu histydyny,
tryptofanu lub lizyny
« zaburzenia metabolizmu seryny,
glicyny lub kwasu glicerynowego
« zaburzenia metabolizmu ornityny lub
proliny
« zaburzenia transportu aminokwaséw
« zaburzenia cyklu gamma -
glutamylowego
« inne zaburzenia metabolizmu
aminokwasow, peptydow i bialek
2. Zaburzenia metabolizmu
weglowodanow
« zaburzenia metabolizmu galaktozy
« zaburzenia metabolizmu fruktozy
« zaburzenia metabolizmu pentozy
« zaburzenia metabolizmu glicerolu
« zaburzenia metabolizmu kwasu
glioksalowego
« zaburzenia transportu glukozy
« zaburzenia glukoneogenezy
« zaburzenia magazynowania glikogenu
3. Zaburzenia metabolizmu kwasow
tluszczowych i cial ketonowych
« zaburzenia lipolizy
« zaburzenia transportu karnityny
i cyklu karnityny
« zaburzenia mitochondrialnej oksydacji
kwasow ttuszczowych
« zaburzenia metabolizmu cial
ketonowych
4. Zaburzenia metabolizmu
energetycznego
« zaburzenia metabolizmu kwasu
pirogronowego
« zaburzenia cyklu kwasu cytrynowego
« zaburzenia mitochondrialnego
fanicucha oddechowego
« zaburzenia mitochondrialnego
transportu blonowego
« zaburzenia metabolizmu kreatyny

»
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Tab. 3 Przyktadowe badania przydatne w diagnostyce i monitorowaniu
niektérych zaburzen, ktére umozliwiaja rozpoznanie danego defektu

Lp. Zaburzenia przemian
metabolicznych

1 | Zaburzenia metabolizmu
aminokwaséw

Rodzaj badania

profil acylokarnityn, profil kwaséw organicznych,
profil aminokwasow

2 | Kwasice organiczne

profil acylokarnityn, profil kwaséw organicznych

3 | Gykl mocznikowy

profil aminokwaséw, kwas orotowy

4 | Zaburzenia metabolizmu
weglowodanéw

enzym UDPG
izoformy transferryny (galaktozemia, fruktozemia),

5 | Zaburzenia B-oksydacji kwaséw
thuszczowych

profil acylokarnityn, profil kwaséw organicznych,
status karnityny

6 | Choroby lizosomalne

a/ mukoplisacharydozy — glikozamonoglikany (GAG)
b/ oligosacharydozy — oligosacharydy w moczu

7 | Choroby peroksysomalne

VLCFA, kwas fitanowy,

8 | Zaburzenia przemian glikogenu
(glikogenozy)

mleczan, glikogen w erytrocytach, enzymy
w watrobie,

9 | Zaburzenia glikozylacji biatek

izoformy transferyny

10 | Zaburzenia metabolizmu puryn/
pirymidyn

kwas moczowy, SAICAR, profil puryny/pirymidyny

11 | Zaburzenia neurotransmisji

profil aminokwasow, metabolity amin biogennych,

12 | Defekty metabolizmu kreatyny

kreatyna, kwas guanidyno octowy

13 | Choroby mitochondrialne

kwas mlekowy i pirogronowy, alanina i prolina,
kompleksy faicucha oddechowego

14 | Zaburzenia metylagji

S-adenozylometionina (SAM), S-adenozylocysteina,
(SAH), Homocysteina (Hcy), metionina,

15 | Zaburzenia przemian polioli

arabinitol, rybitol, erytrytol

16 | Zaburzenia wrodzonych i nabytych
zaburzen biosyntezy i metabolizmu
hormondw steroidowych

profil steroidowy w moczu

17 | Zaburzenia syntezy cholesterolu

diagnostyka post — i prenatalna zespotu Smitha-
Lemlego-Opitza,
dyslipidemie

5. Zaburzenia metabolizmu puryn,
pirymidyn i nukleotydow
« zaburzenia metabolizmu puryn
« zaburzenia metabolizmu pirymidyn
« zaburzenia metabolizmu nukleotydow
6. Zaburzenia metabolizmu steroli
« zaburzenia biosyntezy steroli
« zaburzenia biosyntezy kwasow
z0lciowych
« zaburzenia metabolizmu i transportu
kwaséw zokciowych
7. Zaburzenia metabolizmu porfiryn
ihemu
8. Zaburzenia metabolizmu lipidow
ilipoprotein
« wrodzone hipercholesterolemie

« wrodzone hipertriglicerydemie
« wrodzone mieszane hiperlipidemie
« zaburzenia metabolizmu lipoprotein
wysokiej gestosci (HDL)
« wrodzone hipolipidemie
9. Wrodzone zaburzenia glikozylacji
iinne zaburzenia modyfikacji biatek
« zaburzenia N-glikozylacji
« zaburzenia O-glikozylacji
« zaburzenia glikosfingolipidow
« zlozone zaburzenia glikozylacji i inne
ze szlaku glikozylacji
10. Choroby lizosomalne
« mukopolisacharydozy
« oligosacharydozy
« sfingolipidozy

PISMIENNICTWO

« ceroidolipofuscynozy
11. Choroby peroksyzomalne
« zaburzenia biogenezy peroksyzomow
« zaburzenia alfa, beta i omega -
oxydacji peroksyzomalnej
12. Zaburzenia neurotransmisji
o Zaburzenia metabolizmu amin
biogennych
« zaburzenia metabolizmu kwasu
gamma-aminomasfowego
13. Zaburzenia metabolizmu witamin
i niebialkowych kofaktorow
« zaburzenia metabolizmu i transportu
kwasu foliowego
« zaburzenia absorpcji, transportu
i metabolizmu kobalamin
« zaburzenia metabolizmu pteryn
« zaburzenia metabolizmu i transportu
witaminy D
« zaburzenia metabolizmu biotyny
« zaburzenia metabolizmu pirydoksyny
« zaburzenia metabolizmu tiaminy
« zaburzenia kofaktora molibdenowego
14. Zaburzenia metabolizmu
pierwiastkow sladowych i metali
« zaburzenia metabolizmu miedzi
« zaburzenia metabolizmu zelaza
« zaburzenia metabolizmu cynku
« zaburzenia metabolizmu fosforandw,
wapnia i witaminy D
« zaburzenia metabolizmu magnezu
15. Zaburzenia i rodzaje metabolizmu
ksenobiotykéw
« zaburzenia i rodzaje oksydacji
cytochromu P450
« zaburzenia i rodzaje innych enzymow
utleniajgcych ksenobiotyki
« zaburzenia i rodzaje koniugacji
ksenobiotykow
« zaburzenia i rodzaje transportu
ksenobiotykow

W okresie od 1985-2014 roku
w IPCZD w ramach skriningu wykonano
ponad 50 000 analiz (Ryc. 1), co pozwolito
na wykrycie ponad 800 przypadkéw wad
metabolizmu w oparciu o wynik profilu
kwaséw organicznych w moczu i innych
badan. B

1. Blau N.,, Duran M., Blaskovics M.E, Gibson K.M

Physician’s guide to the laboratory diagnosis of met-
abolic diseases. ISBN 3-540-42542-X 2nd Edition 3.

Springer-Verlag.

2. Smigiel R, Iwanczak F.: Aspekty genetyczne
i kliniczne wrodzonych blokéw metabolicznych 4.
u dzieci - objawy, diagnostyka i poradnictwo

. genetyczne. Gastroenterologia Pol. 2004; 11 (3): 285-

289.

Zschocke J., Hoffmann G.F.: Vademecum Met-
abolicum. Podrecznik pediatrii metabolicznej
w tlumaczeniu Ewy Pronickiej, Milupa, 2005.
Pronicka E., Oltarzewski M., Gradowska W., Sykut-
Cegielska J., Pajdowska M., Jabloniska E., Radomys-

ka B.: Skrining selektywny w kierunku wrodzonych
wad metabolizmu - rola badania profilu kwasow or-
ganicznych w moczu metodg GC-MS oraz badania
profilu acylokarnityn i aminokwasow w suchej kro-
pli krwi metodg MS/MS. Pediatr Pol. 2003; 78 (4):
265-271.
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Zastosowanie badania
izoform transferyny
w diagnostyce wrodzonych
choréb metabolicznych

Transferyna to glikoproteina krwi obwodowej, ktérej podstawowa funkcja jest transport zelaza.
Czasteczka transferyny sklada sie z taricucha polipeptydowego, do ktérego przytaczone sg wigzaniem
N-glikozydowym dwa glikany typu ztozonego zakoriczone resztami kwasu sjalowego. W zaleznosci od

budowy glikanéw (ilo$¢ reszt kwasu sjalowego) wyrdéznia sie pie¢ podstawowych frakcji transferyny
(od disjalo do heksasjalotransferyny) zwanych izoformami.

populacji ludzi zdrowych do-
minuje tetrasjalotransferyna
- izoforma z dwiema reszta-

mi kwasu sjalowego na kazdym glikanie.
Frakgje asjalo - i monosjalotransferyny po-
jawiaja si¢ w przypadku obnizenia procesu
N - glikozylacji. N-glikozylacja to bardzo
zlozony wieloetapowy proces. Zrdznico-
wanie transferyny jest obrazowane w roz-
dziatach elektroforetycznych takich jak
elektroogniskowanie IEF czy elektroforeza
kapilarna CE [1].

Metoda elektroogniskowania
(IEF)

Metoda elektroogniskowania nadal
stanowi tzw. ,,ztoty standard” w diagno-
styce wrodzonych zaburzen glikozylacji.
Zaleta tej metody jest mala ilo§¢ surowi-
cy (20 ul) potrzebna do wykonania ozna-
czenia. Elektroforeza zachodzi w Zelu aga-
rozowym z dodatkiem amfolin w zakresie
pH 5 - 7. Izoformy transferyny rozdzielaja
sie w zaleznosci od punktu izoelektrycz-
nego w zakresie pH 5,2-5,7. Po rozdziale
izoformy sg precypitowane w zelu specy-
ficzna surowica przeciwko ludzkiej trans-
ferynie. Bialka ktore nie ulegly precypita-
cji s3 wyplukiwane z zelu. Nastepnie Zzel

jest suszony i barwiony. Ryc.1 Wzgledny,
procentowy udziat poszczegdlnych frakeji
we wzorze izoform transferyny ocenia sie
densytometrycznie. Ryc.2

Elektroforeza kapilarna (CE)
Metoda ta jest szybka metodg automa-
tyczng i nie wymaga wstepnego przygoto-
wania surowicy. Ilo§¢ materiatu potrzeb-
na do analizy jest jednak kilkukrotnie

L a

A B C D

wieksza niz w metodzie elektroognisko-
wania. Elektroforeza zachodzi tu w cien-
kiej kapilarze w roztworze elektrolitu.
Naladowane czgsteczki sa rozdzielane na
podstawie ich ruchliwoéci elektrofore-
tycznej w buforze zasadowym o okreslo-
nym pH przy zastosowaniu pradu stale-
go o wysokim napieciu. Na rozdzial maja
réwniez wplyw oddzialywania elektro-
osmotyczne.

W s thd

- 1]

G H I

Ryc.1T Wzory izoform transferyny oznaczane metoda elektroogniskowania (IEF)

D,H,I - Prawidlowy wzér izoform transferyny

A,B,G - Nieprawidlowe izoformy w typie I CDG, fruktozemii i galaktozemii

C,F - nieprawidlowe izoformy w typie Il CDG
0 - 6 - frakcje od asjalo - do heksasjalotransferyny
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Ryc. 2 Densytogramy wzoréw izoform transferyny

Cyfry 0-6 oznaczajg izoformy z r6zng zawartoscia reszt kwasu sjalowego: 0-asjalo-, 1-monosjalo-, 2-disjalo-,

3-trisjalo-, 4-tetrasjalo-, 5-pentasjalo-, 6-heksasjalo-

%CDT - suma procentowych udzialéw we wzorze frakgji asjalo-, monosjalo - i disjalotransferyny.

Nieprawidlowosci wzoru izoform
transferyny wynikaja z zaburzen w pro-
cesie N-glikozylacji bialek i charaktery-
zuja sie pojawieniem frakcji katodowych
tj. asjalo i monosjalotransferyny oraz za-
burzonych proporcjach pozostatych frak-
cji. Zaburzenia te spowodowane sa ge-
netycznie uwarunkowanymi defektami
metabolizmu zwanymi wrodzonymi za-
burzeniami glikozylacji CDG (Congenital
Disorders of Glycosylation). W zaleznosci
od lokalizacji defektu na drodze syntezy
N-glikanu wyrdznia sie¢ dwa typy CDG:
1111 [2].CDG typu I wigza si¢ z zaburze-
niami wystepujacymi w pierwszym etapie
procesu zaburzen N - glikozylacji majg-
ce miejsce w cytoplazmie i retikulum en-
doplazmatycznym, zwane s glikozylacja
podstawowg. Defekty te dotyczg syntezy
pierwotnego oligosacharydu LLO (Lipid
Linked Oligosacharide) i jego transpor-
tu na nowo powstajacy polipeptyd. Z tego
powodu we wzorze izoform pojawia sie
patologiczna frakcja asjalo-, wzrasta pro-
centowy udzial frakgji disjalo - spowodo-
wany brakiem jednego lub dwoch glika-
néw na transferynie. W obrebie zaburzen
CDG I obserwuje si¢ kilkanascie réznych
podtypéw, ktore sa wynikiem deficytow
odpowiednich enzymow.

CDG typu II dotycza zaburzen dru-
giej czesci N-glikozylacji przebiegajace;
w aparacie Golgiego tzw. defekty gliko-
zylacji terminalnej z brakiem koncowych
cukrow na glikanach transferyny. Wzra-
sta wowczas w réznym stopniu procento-
wy udzial frakcji katodowych: asjalo-, mo-

nosjalo-, disjalo-, i trisjalotransferyny [3].
Grupa ta réwniez sklada sie z kilku podty-
pow. Do ilosciowego oszacowania stopnia
glikozylacji transferyny w typie I wzoru
stosuje si¢ warto$¢ % CDT (Carbohydrate

Deficient Transferrin) jako sume izoform
katodowych: asjalo-, monosjalo-, disjalo-
transferyny. Badanie % CDT do oceny hi-
poglikozylacji transferyny u alkoholikow
wprowadzita H. Stibler. [4,5].

Nieprawidtowy wzor izoform trans-
feryny zostal uznany za marker bioche-
miczny wrodzonych zaburzen glikozy-
lacji. Stwierdzenie nieprawidlowosci we
wzorze izoform pocigga za sobg dalsza
diagnostyke majaca na celu wykrycie kon-
kretnego deficytu Ryc.3. Wynik prawidto-
wy nie wyklucza jednak wszystkich cho-
réb z zakresu CDG, poniewaz niektore
z deficytéw nie odbiegaja od normy w pro-
filu izoform.

Wrodzone zaburzenia glikozylacji sa
stale powiekszajaca sie grupa genetycz-
nie uwarunkowanych choréb metabolicz-
nych spowodowanych hipoglikozylacja
glownie bialek. Zdecydowana wiekszos¢
defektéw zwigzanych jest z procesem N-
-glikozylacji bialek. Do grupy CDG zali-
cza si¢ takze defekty O-glikozylacji bia-

Tab 1. Symptomatologia kliniczna wrodzonych zaburzern glikozylacji
w odniesieniu do réznych profesji medycznych.

hipotonia, obnizenie odruchéw, opéznienie rozwoju psychoruchowego, napady
padaczkowe, epizody udaropodobne, matogtowie albo wielkogtowie, miopatia

niedobdr masy ciata i wzrostu, przewlekte wymioty, biegunka, enteropatia z utratg
biatka, zaburzenie czynnosci watroby, zapalenie drdg zotciowych, cholestaza

puchlina wodna, wodobrzusze, niewydolno$¢ wielonarzadowa, niedobér masy cia-
faiwzrostu, ,wiotkie dziecko”

trombocytoza, trombocytopenia, koagulopatia, zakrzepice, krwawienia, leukocy-
toza, leukopenia, anemia

hipogonadyzm hipergonadotropowy, zahamowanie wzrostu, hipoglikemia hiper-
insulinemiczna, niedoczynnos¢ tarczycy,

przykurcze w stawach, artrogrypoza, skrzywienia kregostupa (kifoza, skolioza),
skrécenie koriczyn, osteopenia

brak koncentracji wzroku, zez, oczoplas, za¢ma, barwnikowe zwyrodnienie siat-
kowki, ubytek teczowki, $lepota korowa

niedorozwdj mézdzku, zwapnienia w obrebie substancji biatej, opéZniona mielini-
zacja mozqu, zaniki korowe, mikropoligyria, podwyzszona echogennos¢ nerek

zwtcéknienie, sttuszczenie, marskos¢ watroby, btoniaste wirety w hepatocytach
(ME), zanik kosmkéw jelitowych

Hipoproteinemia;podwyzszone aminotransferazy; niski cholesterol i triglicerydy,
obnizone: antytrombina lll, czynnik VIII, XI, biatko Ci S; podwyzszone TSH, FSH, LH,
prolaktyna; obnizona T4
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’ Izoformy transferyny w surowicy ‘

/

’Wynik nieprawidtowy ‘

!

Wariant genetyczny transferyny,
artefakty

~

’ Wynik prawidtowy

’ Nieprawidtowa glikozylacja transferyny ‘

/

’ Typ | wzoru izoform ‘

Pierwotne CDG

o

Wtérne zaburzenia glikozylacji:
galaktozemia

fruktozemia

alkoholizm

enzymy PMM, PMI

.

’ Typ Il wzoru izoform ‘

!

analiza struktury glikanéw

/N

testy enzymatyczne, apo ClIl

/ \ mutacje

deficyt

mutacje

Ryc 3. Algorytm diagnostyczny wrod

prawidtowe

analiza LLO

l

testy enzymatyczne, mutacje

likozyl

fek, zlozone defekty zaréwno N-, jaki
i O-glikozylacji, defekty glikosfingoli-
pidéw i kotwic glikozylofosfatydyloino-
zytolu (GPI), defekty fukozylacji, syn-
tezy dolicholu, defekty podjednostek
kompleksu COG(Conserved Oligomeric
Golgi ) i defekty V-ATPazy [6]. W 1980
roku prof. Jaeken opisal pierwszy przypa-
dek CDG u blizniaczych si6str [7]. W Pol-
sce pierwszy przypadek CDG rozpoznata
A.T. Midro w 1996 roku, natomiast pierw-

szy przegladowy opis zespotu przedstawil
M. Adamowicz [8,9]. Do 2015 roku rozpo-
znano ok. 80 defektéw wrodzonych zabu-
rzen glikozylacji [10]. Symptomatologia
kliniczna wrodzonych zaburzen glikozy-
lacji jest bardzo zréznicowana i dotyczy
objawow ze strony wielu narzadow i ukta-

doéw. Réznorodnos¢ objawow klinicznych
powoduje, Ze choroby te sg bardzo trudne
do rozpoznania i stanowia wyzwanie dla
klinicystéw Tab.1.
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Hipoglikozylacja transferyny zostata za-
obserwowana w innych wrodzonych defek-
tach metabolizmu, takich jak galaktozemia
i fruktozemia. Po raz pierwszy przesuniecie
katodowe we wzorze izoform transferyny
w galaktozemii obserwowatl Spaapen'. Ob-
raz izoform podobny byt jak w CDG typu
L1 wystgpowat u niemowlat z petnoobjawo-
wa postacig choroby. Podczas leczenia dietg
eliminacyjna izoformy normalizowaly sie.
Po raz pierwszy nieprawidlowy wzor izo-
form transferyny we fruktozemii obserwo-
watl w 1995 roku M. Adamowicz w IPCZD
[12] . Obraz izoform transferyny u pacjenta
z fruktozemig nie roznit si¢ od wzoréw ob-
serwowanych w typie I wrodzonych zabu-
rzen glikozylacji. W trakcie leczenia dieta
z wykluczeniem fruktozy normalizowal sie
czesciowo lub catkowicie. Na tej podstawie
uznano fruktozemie za wtorne zaburzenie
glikozylacji. Wykrycie obnizenia glikozyla-
cji u pacjentow z nieleczong wrodzona nie-
tolerancja fruktozy i normalizacja glikozyla-
cji w trakcie diety eliminacyjnej umozliwito
zastosowanie oznaczania izoform transfery-
ny do wczesnego rozpoznawania fruktoze-
mii [13].

Podsumowujac:

« Oznaczanie izoform transferyny umoz-
liwia wykrywanie defektow wrodzonych
zaburzen glikozylacji (CDG).

« Izoformy transferyny pomocne s3 w roz-
poznawaniu innych wrodzonych zabu-
rzen tj.galaktozemia i fruktozemia

o Ze wzgledu na zréznicowang symptoma-
tologie kliniczng wrodzonych zaburzen
glikozylacji wskazane jest oznaczanie izo-
form transferyny we wszystkich przypad-
kach przewleklych choréb o nieustalonej
etiologii M
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Przesiewowe selekywne

badania w kierunku

eficytu

lizosomalnej kwasnej lipazy

Mianem chordéb rzadkich okresla sie choroby, ktérych czestos¢ wystepowania jest nizsza niz 1:2 000
zywych urodzen. W tej grupie choréb wyréznia sie miedzy innymi genetycznie uwarunkowane choroby
metaboliczne, a wéréd nich choroby lizosomalne, czyli takie choroby, ktérych przyczyna s defekty
zwigzane z budowa lub funkcja lizosomu.

izosomy wchodzg w skfad ukfadu
Lendosomalno—lizosomalnego, Zwa-
nego aparatem wakuolarnym. Zada-

niem tego ukladu jest transport i trawienie
endocytowanych zwigzkow  wielkocza-
steczkowych, gdyz w lizosomach znajduja
sie enzymy hydrolityczne. W blonie lizoso-
malnej zakotwiczone sa réwniez niektore
hydrolazy oraz bialka transporterowe
odpowiedzialne za przemieszczanie sie
réznych zwigzkow chemicznych ze $wiatla
lizosomu do cytozolu i w kierunku od-
wrotnym. Zaburzenia zwigzane z niedobo-
rem aktywnosci enzymow lizosomalnych
moga objawia¢ sie jako wrodzone zabu-
rzenia syntezy lub faldowania enzymow,
zaburzenia ich aktywacji (np. przy bra-
ku sapozyn), przemieszczania enzymow
w obrebie komorki, potranslacyjnej ob-
rébki czasteczek enzymow, a takze braku
funkcjonalnych biafek blony lizosomalne;.
Jedng z choréb lizosomalnych jest defi-
cyt kwasnej lipazy (ang. Lysosomal acid li-
pase deficiency, LAL-D), ktory jest chorobg
o roznorodnym przebiegu i charakteryzuje
sie miedzy innymi hepatomegalig, wzro-
stem aktywnosci aminotransferaz, hiper-
cholesterolemia oraz stluszczeniem wa-
troby. Lizosomalna kwasna lipaza (LAL)
nazywana jest réwniez kwasng estera-
za oraz hydrolazg estrow cholesterolu [EC
3.1.1.13]. Enzym LAL uczestniczy w reakcji

odlaczania kwasow tluszczowych od trigli-
cerydow i estrow cholesterolu w obrebie li-
zosomu. Wolne kwasy ttuszczowe (WKT)
po etapie transportu do cytoplazmy, wia-
zane s przez biatka wigzace kwasy ttusz-
czowe FAB (fatty-acid- binding proteins)
i przenoszone sa do réznych organelli ko-
mérkowych. Wolny cholesterol jest wy-
chwytywany przez biatko NPC2 i w posta-
ci kompleksu przytacza sie do biatka NPC1
obecnego w blonie lizosomalnej. Po opusz-
czeniu lizosomu, wolny cholesterol wedruje
do blony komérkowej lub reticulum endo-
plazmatycznego, gdzie hamuje synteze cho-
lesterolu de novo i lipoprotein LDL, ponad-
to stymuluje synteze estrow cholesterolu [1].
Calkowite lub czesciowe zahamowanie ak-
tywnosci enzymu LAL powoduje spichrza-
nie nie rozlozonych estréw cholesterolu
i triglicerydéow w komoérkach i tkankach
pacjentéw. Zaburzenia uwalniania wolne-
go cholesterolu z jego estréw prowadza do
zwigkszonej syntezy endogennego chole-
sterolu oraz do wzrostu transportu lipo-
protein LDL do wnetrza komorki i wzrostu
wytwarzania apolipoproteiny B.

Deficyt aktywnosci LAL jest choroba
rzadka i dziedziczy sie w sposob autosomal-
ny recesywny. Bialko LAL kodowane jest
przez gen LIPA zlokalizowany na chromo-
somie 10q23.2. Najczesciej spotykang mu-
tacjg w genie LIPA jest delecja A254-2771

w eksonie 8. Mutacje, ktére odpowiadaja
za niedobor aktywnosci LAL prowadza do
dwdch fenotypow: choroby Wolmana lub
choroby spichrzania estréw cholesterolu
(cholesteryl ester storage disease, CESD) [2].

Choroba Wolmana charakteryzuje si¢
calkowitg lub prawie catkowity utratg ak-
tywnoséci LAL in vivo. Objawy kliniczne
pojawiaja sie juz w pierwszych tygodniach
zycia pacjenta i obejmuja powiekszenie wa-
troby i $ledziony, wymioty, biegunki ttusz-
czowe, zahamowanie rozwoju, opdznienie
psychoruchowe, charakterystyczne po-
wiekszenie i zwapnienie nadnerczy oraz
podwyzszong temperature. Na skutek he-
patosplenomegalii u dzieci obserwuje sie
powiekszony obwdd brzucha i trudnosci
z oddychaniem. Choroba Wolmana ma
ciezki przebieg i wiekszo$¢ chorych umie-
ra we wezesnym niemowlectwie [3]. Mimo,
ze zmiany w metabolizmie dotyczg wszyst-
kich tkanek chorego organizmu, to spi-
chrzanie estréw cholesterolu, triglicerydow
i cholesterolu w najwiekszym stopniu ob-
serwuje sie w watrobie i §ledzionie.

U pacjentéw z chorobg spichrzania es-
trow cholesterolu (CESD) obserwuje sie
resztkowg aktywnos¢ LAL in vivo i zwigzany
z nig lzejszy fenotyp. Nieprawidlowosci me-
tabolizmu lipidow w obrazie klinicznym po-
jawiaja sie w pierwszej lub drugiej dekadzie
zycia. Glowna cechg kliniczng CESD jest he-



patosplenomegalia. Z powodu wzrostu ste-
zenia cholesterolu catkowitego i lipoprote-
in LDL dochodzi do sttuszczenia watroby.
Poza tym hipercholesterolemia jest przyczy-
ng zaburzen sercowo-naczyniowych. W dia-
gnostyce roznicowej przewleklych chordb
watroby o nieustalonej etiologii (atypowe
sttuszczenie watroby bez obecnosci otyloci),
jak rowniez u pacjentow z dyslipidemig (hi-
percholesterolemia z obnizonym stezeniem
lipoprotein HDL) nalezy podejrzewac row-
niez chorobe spichrzania estréw cholesterolu
[4,5]. Ze wzgledu na stosunkowo niewielkie
nasilenie objawéw watrobowych, glownym
zaburzeniem w tych zespolach jest hiper-
cholesterolemia. W wieku dzieciecym nie
obserwuje si¢ progresji dysfunkeji watroby
(niewydolnosci badz marskosci). W przeci-
wienstwie do wystepujacej hipercholesterole-
mii rodzinnej (FH), dziedziczacej si¢ w spo-
sob autosomalnie dominujacy (czgstos¢
heterozygot ok. 1:500), u pacjentéw z CESD
wywiad rodzinny w kierunku hipercholeste-
rolemii jest negatywny (o ile nie stwierdza si¢
wspolwystepowania z FH). Badanie fizykal-
ne, zebranie doktadnego wywiadu rodzinne-
go wraz z wynikami podstawowych badan
laboratoryjnych oceniajacych funkcje watro-
by stanowia istotna wskazowke diagnostycz-
ng u dziecka z hipercholesterolemig.

Czestos¢ wystepowania
Czesto$¢ wystepowania deficytu LAL
nie jest doktadnie oszacowana, ale przyj-
muje sie, ze jest nizsza niz 1 na 100 000 zy-
wych urodzen [6].

Diagnostyka
Podstawowym testem do rozpoznania
deficytu LAL jest stwierdzenie niedoboru/
braku jej aktywnosci w leukocytach krwi
obwodowej, hodowanych fibroblastach
skory, a ostatnio w suchej kropli krwi, ktd-
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ry umozliwia szybkie rozpoznanie oraz fa-
twy i dostepny transport materiatu do ba-
dan (test w suchej kropli krwi jest dostepny
w Zakladzie Genetyki Instytutu Psychia-
trii i Neurologii) [7]. Dzigki tym cechom
test w suchej kropli krwi jest wykorzysty-
wany w selektywnych badaniach przesie-
wowych u pacjentéw z hepatosplenomega-
lig lub sttuszczeniem watroby bez otytosci.
Ze wzgledu na dziedziczny charakter
choroby probandom i ich rodzinom przystu-
guje porada genetyczna. W przypadku ba-
dan prenatalnych oraz ustalania nosicielstwa
znajomos$¢ mutacji w genie LIPA znacznie
przyspiesza i ulatwia proces diagnostyczny.
W badaniu morfologii krwi mozna za-
obserwowa¢ niedokrwistos¢ a takze ma-
loptytkowos¢. W surowicy krwi wzrasta
stezenie cholesterolu i triglicerydow. Cho-
robie moze towarzyszy¢ wzrost stezenia bi-
lirubiny, wzrost aktywno$ci ALT oraz AST.
W obrazie RTG jamy brzusznej u pa-
cjentéw z objawami deficytu lizosomalnej
kwasnej lipazy widoczne jest powieksze-
nie watroby, sledziony i zwapnienie kory
nadnerczy. Dodatkowym badaniem obra-
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tatéw watroby obserwuje sie spichrzanie
estrow cholesterolu. W badaniu chroma-
tograficznym lipidow watroby réwniez ob-
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znanie deficytu LAL.
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Kontrola jakosci na co dzien
w laboratorium medycznym
— analizy kart dziatan
korygujacych i naprawczych

W poprzednich artykutach opisane zostaty czynnosci zwiazane z planowaniem i prowadzeniem
kontroli jakosci w laboratorium takie jak wybér materiatéw kontrolnych, regut, ktére bedziemy stosowa,
TEA, czy wreszcie zaktadanie kart kontroli.

omimo, ze wszystko to wymaga wiele
Pczasu nie oznacza to jednak korica na-

szej pracy. Mozna wrecz zaryzykowac
stwierdzenie, ze wlasciwie jest to dopiero
poczatek. Przeprowadzana zgodnie z har-
monogramem Kontrola jakosci musi by¢ na
biezaco analizowana, a w przypadku wy-
stapienia nieprawidlowosci konieczne jest
wprowadzenie dziatan naprawczych.

Od Czego rozpoczynamy

analizy?

Zacznijmy od tego, Ze za pomocg Wy-
branych wezesniej regut prostych lub zto-
zonych oceniamy wyniki naszej kontroli.
Przypomnijmy z poprzedniego opraco-
wania. Najprostszym sposobem jest wy-
korzystanie jednej prostej reguly np. ly,
L, 55, 1sslub 15 5.

PROSTE |l ZtOZONE

Lo | H 135/255/Ras/41/10, |
Lyss| H 1a/223,/Res/315/9, |
Ly | T 1/2,/Re/0e/8, |
)
)

13,55] ‘{ 135/225/R4s/415/12x
{ 135/2,4/Ras

Ay

gdzie: A - liczba obserwacji danego rodzaju

L - granica kontrolna, ktéra zostata przekroczona
(w przypadku regoty Ry litera R pochodzi od ang.
stowa range, oznaczajacego zakres)

o Reguta 1, - metoda uznana jest za pozo-
stajaca poza kontrolg, gdy przynajmniej
jeden wynik kontrolny uzyskany w se-
rii pomiarowej wykracza poza grani-
c¢ 2 odchylen standardowych. Stosowa-
nie tej reguly wiaze si¢ z uzyskiwaniem
dos¢ licznych falszywych sygnalow o nie-
prawidlowym funkcjonowaniu metody.
W przypadku gdy w kazdej serii pomia-
rowej stosujemy dwa materialy kontro-
Ine liczba falszywych odrzucen wynosi
9.63%. Reguta ta zalecana jest wiec raczej
jako regula ostrzegawcza w przypadku
stosowania regul zlozonych.

Reguta 1, 53 — w przypadku tej reguty me-
toda jest poza kontrola, gdy przynajmniej
jeden wynik kontrolny uzyskany w serii
pomiarowej przekracza granice 2,5 od-
chylen standardowych. Jest to reguta bar-
dziej liberalna od opisanej wyzej 1y, ale
liczba fatszywych odrzucen w tym przy-
padku przy uzyciu dwoch materialow
w serii pomiarowej to okoto 3%.

Reguta 155 - uznaje metode z pozostaja-
ca poza kontrola, gdy przynajmniej jeden
wynik w serii pomiarowe]j znajduje si¢
poza granicg 3 odchylen standardowych.
Liczba fafszywych odrzucen przy stoso-
waniu tej reguly nie przekracza 1%.

o Regula 1555 - w tym przypadku metoda
zostaje uznana za pozostajaca poza kon-
trolg w sytuacji, gdy przynajmniej jeden
wynik kontrolny w serii pomiarowej wy-
kracza poza granice 3,5 odchylen stan-
dardowych. Jest to najbardziej liberal-
na pojedyncza regula interpretacyjna.
Liczba falszywych odrzucen rowniez nie
przekracza tutaj 1%.

W przypadku stosowania regut ztozo-
nych mozliwe jest zwigkszenie skutecz-
nosci prowadzenia kontroli jako$ci. Po-
zwala to réwniez na identyfikacje rodzaju
problemu zaburzajacego funkcjonowa-
nie metody pomiarowej. Zaproponowane
przez Westgarda i jego wspotpracowni-
kow reguty to 155/2,5/Rys/415/10x.

Ta podstawowa regula zlozona do-
czekala sie pozniej licznych modyfikacji.
W przypadku stosowania regut zlozonych
tak jak juz wspomniano nie nalezy zapo-
minac o regule 1,5 Reguta ta jest trakto-
wana w trybie ostrzegawczym, jej prze-
kroczenie nie $wiadczy o tym, ze metoda
jest poza kontrolg. Celem tutaj jest zwro-
cenie uwagi na mozliwo$¢ wystapienia
problemu i koniecznos¢ sprawdzenia czy
nie doszto do naruszenia jednej z regut
tworzacych regule zlozona.

o Regula 15 - zostala opisana juz wcze-
$niej. Przekroczenie jej w wickszodci
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Metoda poza kontrola, Odrzuci¢ obliczenia

Ryc. 1. Algorytm ztozonej metody Westgarda 155/2,5/Rys/4:5/10x

przypadkéw $wiadczy o problemach
z precyzja metody.

o Regula 2,5 - w przypadku tej reguly me-
toda pomiarowa znajduje si¢ poza kon-
trola, gdy dwa kolejne wyniki przekra-
czaja 2 odchylenia standardowe po tej
samej stronie wartosci $redniej. Regule
mozemy stosowa¢ zaréwno w jednej se-
rii, jak i pomiedzy seriami. Przekrocze-
nie reguly 2, bedzie nam mowic z kolei
0 pojawieniu si¢ bledu systematycznego.

o Regula Rys - uznaje metode z pozostajaca
poza kontrolg, gdy dwa wyniki kontrol-
ne uzyskane w serii przekraczaja granice

2 odchylen standardowych po przeciw-
nych stronach warto$ci $redniej. Regu-
fa ta stosowana w serii wskazuje na nad-
mierny blad przypadkowy.

o Regula 4,5 - metoda jest poza kontrola,
gdy cztery kolejne wyniki przekraczaja
granice 1 odchylenia standardowego po
tej samej stronie wartoéci Sredniej. Re-
gula ta stosowana w serii (gdy stosujemy
cztery materiaty kontrolne lub pomiedzy
seriami wskazuje na wystepowanie bledu
systematycznego.

« Reguta 10 - uznaje, ze metoda jest poza
kontrolg, gdy dziesie¢ kolejnych wynikéw

Reguly proste - liczba zastosowanych materialow zaleina od stabilnosci metody

siedmia stabi nose

furas slabs niots

Ryc. 2. Reguty proste — liczba zastosowanych materiatéw zalezna od
stabilnosci metody

N -liczba materiatow

f-liczba (odsetek) istotnych analitycznie zaburzen pojawiajacych si¢ w okreslonej liczbie serii pomiarowych
0,

SEc - Krytyczny blad systematyczny SE. = ~——4— =2

1%

% 1,65

DIAGNOSTA laboratoryjny

uktada sie po tej samej stronie wartosci
$redniej. Reguta moze by¢ stosowana po-
miedzy seriami (w przypadku jednego
materialu kontrolnego) lub w serii i po-
miedzy seriami (przy dwoch materialow
kontrolnych). Przekroczenie reguty 10x
wskazuje na pojawienie si¢ bledu syste-
matycznego.

Jak juz wczesniej wspomniano zdarza-
ja sie sytuacje w ktorych klasyczna regu-
ta zfozona wymaga modyfikacji. Przykta-
dem moze tu by¢ stosowanie trzech lub
czterech materialow kontrolnych w serii.
Na to jest rowniez odpowiedni algorytm
(Ryc. 1.).

Istotne jest rowniez analizowanie wy-
nikéw kontroli pod katem powstawania
trendu, czyli stopniowego zanizania lub
zawyzania wynikow. Przydatna jest tutaj
regula 7y, ktora zaklada, ze metoda jest
poza kontrolg, gdy siedem kolejno uzyska-
nych wynikéw wykazuje stala tendencje
malejacg lub rosngca. Regula ta stosowa-
na miedzy seriami wskazuje na wystepo-
wanie bledu systematycznego wskazujace-
go stopniowo nasilajace si¢ zmiany ukladu
pomiarowego.

Co oprdcz regut?

Niezaleznie od stosowanych regul,
w przypadku ich naruszenia konieczna
jest analiza przyczyn powstania bledu.
Z punktu widzenia Systemu Zarzadza-
nia Jakoéci kazda niezgodno$¢ wyma-
ga natychmiastowej reakcji w celu jej
wyeliminowania. Dzialanie takie nazy-
wane jest dzialaniem korygujacym lub
korekcja. Przez korekcje rozumiemy
wszystkie dzialania jakie podejmuje-
my w celu usunigcia wykrytej niezgod-
noséci. Dzialanie korygujace to z kolei
dzialanie podjete w celu wyeliminowa-
nia przyczyny wykrytej niezgodnosci.
Tak tez dzieje si¢ w przypadku bled-
nego wyniku kontroli jakosci. Po wy-
kryciu kazdej niezgodnosci przeprowa-
dzamy analize jakie byly przyczyny jej
wystapienia. Znajac przyczyne zastana-
wiamy sie w jaki sposdb mozemy ja usu-
na¢. Kolejnym krokiem jest zaplanowa-
nie i wykonanie dzialan, ktore usuna
przyczyny powstania bledow. Z kazdej
takiej sytuacji w Laboratorium musza
by¢ prowadzone zapisy - Karty Dzia-
fan Korygujacych - (przyktad na kon-
cu artykutu).
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Naszg analize zawsze powin-
nismy zacza¢ od upewnienia sie
czy uzyty przez nas material
kontrolny jest odpowiedniej ja-
kosci. Upewniamy si¢ wiec czy
nie jest przekroczona data waz-
nosci, czy sposob jej przygotowa-
nia i warunki przechowywania
sa odpowiednie. Sprawdzamy
réwniez jakos¢ stosowanych od-
czynnikéw. Mozna przeanalizo-
wac czy problem dotyczy poje-
dynczego parametru czy moze
réwniez innych parametréw
objetych ta sama kontrolg lub
konkretnego poziomu kontro-
li. By¢ moze problem jest jed-
nak inny i dotyczy nie kontroli
lecz samego analizatora. War-
to zwrdci¢ uwage czy parametry
z ktérymi jest problem maja cos
wspolnego np. uklad dozujacy,
dlugoé¢ fali ukladu pomiaro-
wego. Odpowiednie reguly po-
moga nam odpowiedzie¢ sobie
na pytanie czy mamy do czynie-
nia z bledem przypadkowym (re-
gula I lub Ry) czy moze z sys-
tematycznym (reguta 2,5 lub 4
lub 10y), co bedzie pociaga¢ za
sobg odpowiednie dziatania. Je-
zeli przekroczona zostala regu-
fa 7; przyczyn mozna szukaé np.
w rozkladzie stosowanych od-
czynnikéow lub ,starzenia” sie
materialu kontrolnego (np. he-
matologia).

Lepiej zapobiegac

KRATA DZIALAN KORYGUJACYCH /ZAPOBIEGAWCZYCH

DATA: (occcccciceaenn
Bedacy wynikiem: X wykrycia niezgodnosci w trakcie rutynowej pracy,

1 Opis niezgodnosci/wniosku:

Przekroczona reguta 7- dla ALP na obu poziomach kontroli.

]

II. Zakres niezg SCi

Niezgodnosé dotyczy pracowni;

II1. Czy stwierdzona niezgodnos¢ spowodowata wygenerowanie wyniku TAK* | NIE*
badania niezgodnego z wymaganiami? X
dsts, podis wyztewizjeren
1V. Analiza przyczyn
Widoczny trend na obu poziomach kontroli ALP wwynika z malej stabilnosci odczynnika.
Gata, podois KIEROWNIKA LABDRATORIUM hid Kierawnika Drishs
iV Plan dziatari Okorekcyjne* X korygujace*:
Lp. | Dzialania: Planowany termin Osoba
zakonczenia: odpowiedzialna

1. Zmiana harmonogramu kalibragji dla ALP

2.
Ocenawykonanych dzialan nastapi poprzez .
x przeglad dokumentagi 2 obserwadge

data, podps Kerowniks Laborstorium kib iGerownika Dzisty

VI. Przyjete dzialania do realizacji:

Data: Podpis osoby odpowiedzialng:
1.
Sy eastexeseestents

VII. Wynik sprawdzenia wykonanych dziatan kerekeyinyeh [ korygujacych®

i przypadku przegladu Gowoddw dzalan:- dokumentacy — OpisZ 1 00en Goviody, - Obserwad)i— WPSZ faport 2an. 1 datg oceny.

Przeglad kart kontroli dla ALP v okresie............ wykazal skutecznosc podjetych dzialan. Wprowadzono
na stale zmiane harmonogramu kalibragi.

Przyjete dzialania zostaly zrealzowane X TAK T NIE, patrz karta dziatan korygujacychnr...---...

Gsls, podpiz Kerownica Laboratorium b Kierownika Dzishy bub Specjaizta d=. 52

VIII. Ocena skutecznoscidziatan korygujacych

Czy powtdrzyly sie niezgodnosci witym obszarze? T TAK X NIE,
Wdrozone dzialania uznano za X skuteczne, _ nieskuteczne,
Uwagi: ---

asta, podps czoby ocenisjce] skulecznaid Kierownik Laboratorium ki Krerownika Dzisks

Mozemy réwniez mie¢ do
czynienia z sytuacja gdy stwier-
dzany  prawdopodobienstwo
wystapienia niezgodnosci (jednak nie-
zgodnos¢ jeszcze nie wystapilta) Wow-
czas podejmowane dzialania bedziemy
nazywa¢ zapobiegawczymi. Celem tu-
taj bedzie usuwanie przyczyn wystapie-
nia potencjalnych niezgodnosci. Przykla-
dem takiego dzialania moze by¢ decyzja

Ryc. 3. Karta dziatan korygujacych / zapobiegawczych

o przechowywaniu rzadko uzywanego
odczynnika w lodowce zamiast na pokta-
dzie aparatu ze wzgledu na jego ograni-
czong stabilno$¢. Dzialania zapobiegaw-
cze s3 bardzo wazne dla Laboratorium
poniewaz $wiadczg o duzej Swiadomosci
pracownikow. Ponizej przyklad jak moz-
na zbudowa¢ omawiane karty.

1. PN-EN ISO 15189:2013 Laboratoria medyczne.
Wymagania dotyczace jakosci i kompetencji, PKN,
Warszawa 2015

2. Rozporzadzenie Ministra Zdrowia z dnia 23 mar-
ca 2006 roku w sprawie standardow jakosci dla lab-

W kolejnym opracowaniu pokarze-
my jak i co przedstawi¢ w comiesiecz-
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Od ekstraktu
do komponentu,
czyli molekularna

diagnostyka alergii

Diagnostyka alergii z wykorzystaniem komponentéw alergenowych stanowi potezne narzedzie
w nowoczesnej alergologii. Dzigki niej mozliwa jest precyzyjna identyfikacja sktadowych alergenu,
ktére s odpowiedzialne za wystapienie objawéw. Pozwala réwniez oceni¢ ryzyko wystapienia ciezkich
objawow klinicznych oraz rozwiniecia sie tolerancji na dany alergen i jest pomocna przy wprowadzaniu
ukierunkowanej immunoterapii swoistej. Wieloparametrowe testy diagnostyczne
EUROLINE DPA-Dx umozliwiaja jednoczesna diagnostyke wielu komponentéw alergenowych z jednej
prébki krwi, a wynikiem badania jest szczegétowy, indywidualny profil uczulenia pacjenta.

Zaawansowana diagnostyka

Nowoczesna molekularna diagnosty-
ka alergii zamiast tradycyjnie uzywanych
ekstraktow alergenowych wykorzystu-
je pojedyncze komponenty alergenowe do
wykrywania swoistych IgE. Komponenty
alergenowe to wysokooczyszczone bialka,
izolowane bezpos$rednio ze Zrddla alerge-
nu lub produkowane metodami inzynie-
rii genetycznej w postaci bialek rekom-
binowanych. Komponenty zapewniaja
wyzszy stopien standaryzacji w porowna-
niu z ekstraktami, jak réwniez umozliwiaja
bardziej zaawansowang diagnostyke.

Korzysci dla pacjenta

Diagnostyka alergii w oparciu o kom-
ponenty alergenowe ufatwia lekarzowi
podjecie  decyzji o
immunoterapii swoistej, czyli odczulania.
Przed rozpoczeciem leczenia kluczowe
jest precyzyjne okreslenie, jaki alergen jest
przyczyng alergii. Jest to bardzo trudny
etap, poniewaz duza liczba pacjentow wy-
kazuje wiele dodatnich reakcji zaréwno
w punktowych testach skornych, jak i w te-
stach serologicznych opartych o ekstrak-

zastosowaniu

ty alergenowe. Moze to by¢ spowodowane
rzeczywistym uczuleniem na wiele aler-
genéw (uczulenie poliwalentne) lub uczu-
leniem na jeden alergen (uczulenie mono-
walentne) ze wspélistniejacymi reakcjami
krzyzowymi wzgledem innych alergenéw.
Krzyzowa reaktywnos¢ polega na reakcji
pierwotnie wyprodukowanych przeciwcial
IgE wzgledem jednego alergenu z innymi
alergenami o podobnej strukturze (tzw.
panalergeny) i moze powodowac¢ wystepo-
wanie objawow klinicznych na alergeny, na
ktore pierwotnie pacjent nie byt uczulony
lub nawet nie mial z nimi nigdy kontak-
tu. Analiza specyficznych wzgledem da-
nego alergenu komponentéw alergeno-
wych oraz najwazniejszych panalergenow
umozliwia szybkie i precyzyjne okresle-
nie przyczyny alergii oraz zastosowanie
celowanej immunoterapii swoistej.
Diagnostyka komponentow jest row-
niez przydatna do oceny ryzyka wysta-
pienia objawow klinicznych. Reakcje wo-
bec réznych sktadowych alergenéw moga
wywola¢ objawy o zréznicowanym stop-
niu ciezkosci. Molekularna diagnostyka
alergii pozwala w pewnych przypadkach

oceni¢, czy pacjent znajduje sie w grupie
wysokiego ryzyka wystapienia ciezkich
reakcji uogolnionych, np. wstrzasu anafi-
laktycznego. Pacjent moze zosta¢ wowczas
poinformowany o koniecznosci unikania
danego alergenu oraz o mozliwosciach me-
dycznych w razie ewentualnego kontaktu.

Profil Pediatryczny

Do najczestszych alergii wieku dziecie-
cego nalezy uczulenie na mleko krowie,
jajko kurze i orzeszki ziemne. Ta ostatnia
jest o tyle niebezpieczna, ze bardzo czgsto
konczy sie uogdlniong reakcjg organizmu
pod postacig wstrzgsu anafilaktycznego.
Precyzyjna diagnostyka alergii u nie-
mowlat i dzieci jest bardzo istotna przy
ocenie ryzyka reakcji uogélnionych, oce-
nie szansy rozwinigcia si¢ tolerancji na
dany alergen czy koniecznosci wprowa-
dzenia ograniczen dietetycznych. Przede
wszystkim z mysla o najmlodszych pa-
cjentach, ale rowniez osobach dorostych,
powstal test EUROLINE DPA-Dx Pedia-
tryczny do diagnostyki alergii wzgledem
wyzej wymienionych komponentéw aler-
genowych.

TEKST PROMOCYINY
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Jajko: w alergii na jajko kurze gtow-
nym komponentem okreslajagcym ciez-
kos¢ objawow jest Gal d1 (owomukoid).
W przypadku alergii na Gal d1 objawy
wystapia po spozyciu zaréwno surowe-
go, jak i gotowanego jajka. Z kolei aler-
gia na termolabilne komponenty Gal d2
(owoalbumina), Gal d3 (konalbumina),
Gal d4 (lizozym) zwykle wystepuje jedy-
nie po spozyciu surowego lub nieznacznie
podgrzanego jajka. Mozliwa jest w tym
przypadku tolerancja jajka gotowanego.
Dodatkowo, owoalbumina jest skfadni-
kiem niektérych szczepionek (w Polsce sg
to szczepionki przeciwko grypie i zottej
goraczce), dlatego osoby uczulone na ten
komponent powinny by¢ pod szczegdlng
obserwacja lekarza podczas szczepienia.
Z kolei lizozym (Gal d4) jest powszechnie
uzywany w przemysle spozywczym jako
konserwant pod symbolem E1105. Osoby
na niego uczulone powinny go unikac.

Mleko: reakcja na Bos d8 (kazeina)
wskazuje na silng alergie na mleko i pro-
dukty mleczne. Kazeina jest bardzo cze-
sto wykorzystywana jako dodatek do in-
nych produktéw spozywezych, takich
jak: mieso, czekolada, chipsy, ktore réw-
niez moga wywotac objawy u oséb na nig
uczulonych. Uczulenie na termolabilne
komponenty: Bos d (laktoferyna), Bos d4
(alfa-laktoalbumina), Bos d5 (beta-lakto-
globulina), Bos d6 (BSA - surowicza al-
bumina wolowa) jest zwykle zwigzane
z reakcja na $wieze, termicznie nieprze-
tworzone mleko. W tym przypadku moz-
liwa jest tolerancja mleka gotowanego.
Dodatkowo, alergia na Bos d6 moze po-
wodowa¢ alergie na wolowine.

Orzeszki ziemne: profil pediatryczny
zostal tak przygotowany, aby umozliwi¢
roznicowanie pierwotnej alergii na kom-
ponenty orzeszkéw ziemnych od czesto
wystepujacej reakcji krzyzowej z pytkiem

brzozy oraz aby okresli¢ ryzyko wystapie-
nia ciezkich reakcji po spozyciu orzeszkow.
Gléwng przyczyna uogolnionych reakcji
organizmu, np. wstrzasu anafilaktyczne-
g0, po spozyciu orzeszkow ziemnych jest
produkcja przeciwcial przeciwko biatkom
zapasowym (Storage proteins): Ara hl,
Ara h2 i Ara h3, a takze przeciwko bial-
ku transportujacemu lipidy (Lipid transfer
proteins): Ara h9. Intensywno$¢ objawéw
zalezy od ilosci przeciwcial przeciwko réz-
nym komponentom w surowicy pacjenta:
im wiecej przeciwcial, tym cigzsze objawy.
Pacjenci z grupy wysokiego ryzyka powin-
ni bezwzglednie unika¢ orzeszkow ziem-
nych nawet w $ladowych ilo$ciach oraz po-
winni by¢ zaopatrzeni w podreczny zestaw
z adrenaling. Pozytywna reakcja z kompo-
nentem brzozy Bet vl wskazuje natomiast,
ze wystepujace u chorego objawy spowodo-
wane sg przez reakcje krzyzows z pytkiem
brzozy, na ktory jest uczulony. Wiele pro-
duktow pochodzenia roslinnego zawiera
homologi Bet v1, znane jako biatka PRIO.
Sa one glowng przyczyng reakeji krzyzo-
wych. Homologiem Bet v1 w orzeszkach
ziemnych jest Ara h8. Jesli objawy alergii
na orzeszki ziemne s3 spowodowane przez
reakcje krzyzows z pylkiem brzozy, ryzy-
ko systemowych reakcji uogolnionych jest
bardzo niskie. W takim przypadku spe-
cyficzne odczulanie na pylek brzozy moze
ztagodzi¢ objawy po spozyciu orzeszkow.

Profil EUROLINE DPA-Dx Pedia-
tryczny pozwala na szybkie i precyzyj-
ne okreflenie uczulenia na mleko, jajka,
orzeszki ziemne, co pozwala na podjecie
decyzji 0 odczulaniu oraz informuje, jakie
produkty spozywcze powinny by¢ wyeli-
minowane z diety.

Profil Orzeszki ziemne
Profil Orzeszki ziemne zapewnia dia-
gnostyke komponentéw alergenowych

orzeszkéw na niespotykanym dotad po-
ziomie dokladnosci. Jest to pierwszy na
$wiecie test wieloparametrowy stworzo-
ny do diagnostyki alergii na komponen-
ty orzeszkow ziemnych. Obok opisanych
wyzej komponentéw wysokiego ryzyka
Arahl, Arah2, Arah3, Ara h9 oraz kom-
ponentu zwigzanego z reakcjami krzyzo-
wymi Bet vl (homolog Ara h8) nowy pro-
fil zawiera dodatkowo komponenty: Ara
h5, Ara h6 i Ara h7. Ara h6 i h7 nalezg
do bialek zapasowych i sa spokrewnione
z Ara h2, naleza do komponentéw
wysokiego ryzyka, powodujac silng odpo-
wiedz ukladu immunologicznego. Z kolei
reakcje przeciwko komponentowi Ara h5
naleza do lagodnych i sa bardzo rzadko
zwigzane z silnymi objawami.

Profil EUROLINE DPA-Dx Orzeszki
ziemne zapewnia najbardziej komplek-
sowa diagnostyke alergii IgE-zaleinej
na komponenty orzeszkéw ziemnych.
Unikalnymi komponentami w tym pro-
filu s3 Ara h5 i h7, ktdre nie s3 dostepne
w testach innych producentow.

Profil Jady owaddéw

Alergia na jady owadéw, zwlaszcza
u os6b dorostych, moze powodowa¢ bar-
dzo cigzkie reakcje. Pacjenci uczuleni na
jady owadow czesto reaguja w testach
skornych i serologicznych jednoczesnie
z jadem pszczoly i osy. Moze to by¢ spo-
wodowane
stwem epitopow alergenowych. Badajac
komponenty alergenowe jadéw pszczo-
ly i osy, mozna ustali¢, czy pacjent jest
prawdziwie podwdjnie uczulony na oba
jady czy tez podwojnie dodatni wynik
jest spowodowany krzyzowa reaktywno-
$cig przeciwcial.

Profil Jady owadow zapewnia diagno-
styke specyficznych komponentow aler-
genowych dla jadu osy: Ves vl i Ves v5
oraz jadu pszczoly: Api ml, Api m2 i Api
ml0. Dodatkowo profil zostal wzbogaco-
ny o pelfen ekstrakt obu jadow w celu za-
pewnienia najwyzszej czulodci.

Diagnostyka alergii na jady owadéw
z uzyciem profilu opartego o kompo-
nenty alergenowe moze pomoc lekarzo-
wi w podjeciu decyzji, czy chory wyma-
ga odczulania na jeden czy na oba jady.
Od trafnej decyzji zalezy réwniez powo-
dzenie odczulania, w szczegolnosci jesli
mamy do czynienia z pacjentem uczulo-

strukturalnym  podobien-



nym tylko i wylgcznie na Api m10. Powo-
dzenie odczulania u tych pacjentéw moze
by¢ bardzo mate ze wzgledu na niewielka
ilos¢ komponentu Api m10 w szczepion-
kach odczulajgcych.

Profil Pytki

Diagnostyka alergii na pylki przyspa-
rza wielu trudnosci, nawet jesli objawy
chorego wystepuja sezonowo i mamy do
dyspozycji wyniki testow. W punktowych
testach skornych pacjenci bardzo cze-
sto reaguja z wieloma alergenami wziew-
nymi. Molekularna diagnostyka alergii
wziewnych przynosi odpowiedz na py-
tanie, czy mamy do czynienia z jedno-
czesnym uczuleniem na wiele pylkow
czy tez otrzymane wyniki sa spowodo-
wane reakcjami krzyzowymi z takimi
panalergenami jak: biatka wiazace wapn
czy profiliny. Bialka wiazace wapn znaj-
dujg sie w wielu pylkach, natomiast pro-
filiny to biatka wigzace aktyne, ktdre sa
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obecne zarowno w pylkach, jak i innych
produktach roslinnych, np. owocach i wa-
rzywach.

W Europie brzoza i tymotka igkowa
sg najczestsza przyczyng alergii na pytki.
Mozna je dokfadnie diagnozowa¢ przy uzy-
ciu profilu EUROLINE DPA-Dx Pylki. Kaz-
dy pasek testowy zawiera pelne ekstrakty
brzozy i tymotki oraz specyficzne i reagu-
jace krzyzowo komponenty, dzieki ktorym
uzyskujemy indywidualny profil uczulenia
pacjenta. Reakcja ze specyficznymi kompo-
nentami: Bet vl (brzoza), Phl pl1 i/lub Phl p5
(tymotka) wskazuje na pierwotne uczulenie
na dany pylek, stanowi jednocze$nie wska-
zanie do odczulania. Z drugiej strony, reak-
cje z komponentami reagujacymi krzyzo-
wo: Bet v2, Bet v4 i/lub Bet v6 oraz Phl p7
i/lub Phl p12 wskazujg na reakcje krzyzowe
z innymi pytkami. Diagnostyka pacjentéw
testem DPA-Dx Pytki utatwia podjecie de-
cyzji o zastosowaniu odczulania oraz okre-
§la jego powodzenie.

Podsumowanie
Alergie w krajach rozwinietych stano-
wig powazny problem spoleczno-ekono-
miczny. Ponad 40% populacji europejskiej

TEKST PROMOCYINY

cierpi na przynajmniej jedna forme aler-
gii. Naukowcy nie ustajg wiec w poszuki-
waniu nowych rozwigzan podnoszacych
komfort zycia pacjentow z alergia. Naj-
nowsze osiggniecie w dziedzinie diagno-
styki alergii IgE-zaleznych otwiera przed
nig nowe mozliwosci.

Molekularna diagnostyka, odpowia-
dajac na pytanie, jaki skfadnik alergenu
jest przyczyna alergii, pozwala na pod-
jecie wlasciwego leczenia i ocene ryzyka
wystapienia groznych objawéw klinicz-
nych. Pionierskie testy EUROLINE DPA-
-Dx skupiajq si¢ na precyzyjnej diagnosty-
ce najczestszych i potencjalnie najbardziej
zagrazajacych zdrowiu alergii na: orzeszki
ziemne, mleko, jajka, jady owaddéw, pytek
brzozy i tymotki. B

ukierunkowana
diagnostyka molekularna alergii

celna identyfikacja komponentow gtdownych i zwigzanych z reakcjami

krzyzowymi (komponenty alergenowe):
standaryzacja zapewniajaca lepszg powtarzalnosé¢ wynikow -
indywidualne profile uczuleniowe °
pomocne informacje przed planowanym odczulaniem °
wskazéwki do diety eliminacyjnej L]
pomoc w ocenie ryzyka wystgpienia ciezkich objawow klinicznych L]
i okresleniu stopnia rozwiniecia tolerancji

Pediatryczny
Orzeszki ziemne
Jady owadow
Mleko

Pytki
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Poprawne napisanie SIWZ
- nie takie trudne!

Poprzedni tekst pt. ,Jedna oferta nie taka straszna w zaméwieniach” (Diagnosta laboratoryjny,
numer 5 (41)) wywotat szerokie echo i zainteresowanie czytelnikéw. W odpowiedzi na zgtaszana
potrzebe omdwienia i zaprezentowania modelowych rozwiazan SIWZ, prezentujemy druga (praktyczna)

_.—--

cze$¢ tematu: Jak zamawiad produkty o najwyzszej jakosci, a nie o najnizszej cenie?

obrze skonstruowany, konkret-
D ny i przejrzysty opis przedmio-

tu zamoéwienia to podstawa
udanych zakupéw i gwarancja nabycia
towaréw o najlepszej jakosci. Z jednej
strony zamawiajacy maja teoretyczng swo-
bode wydatkowania (jako dysponent po-
stepowania mogg ksztattowac tres¢ SIWZ
z zalgcznikami wedlug wlasnych potrzeb).
Z drugiej jednak przepisy ustawy PZP na-
ktadaja na zamawiajacych szereg nakazow
i zakazow zwigzanych ze sposobem opi-
su przedmiotu zamowienia. Instruuja jak
dziala¢, zeby SIWZ byl konkurencyjny,
a OPZ otwarty dla wykonawcéw. Jedynie
dla przyktadu mozna tu wskazaé na usta-
wowe wymaganie, zeby opis przedmiotu
zamOwienia byl jednoznaczny i wyczer-
pujacy, a dodatkowo dokonany za pomoca
wystarczajaco doktadnych i zrozumiatych
okreslen.

W praktyce, powyzsze oznacza, ze za-
mawiajacy moze zamawia¢ produkty, we-
dlug swojego indywidulanego zapotrze-
bowania, jednak musi opisa¢ przedmiot
zamOwienia w sposob niebudzacy zad-
nych watpliwosci, a jednoczeénie taki,
ktory nie naruszylby uczciwej konkuren-
cji. Jak to zrobic¢?

Przede wszystkim konkrety

Po pierwsze, zamawiajacy nie moga
ba¢ si¢ konkretow. Jezeli np. szpitalowi
potrzebny jest towar o okreslonych para-
metrach, powinien te parametry wska-
za¢/wymieni¢ wprost, w tresci SIWZ. Dla

przyktadu mozna to zrobi¢ w nastepujacy
sposdb:

»Zamawiajacy wymaga dostarczenia
200 sztuk testow immunochromatogra-
ficznych do wykrywania antygenu wirusa
RSV/ADENO w wydzielinie z nosogardta,
dla ktorych:

o Czulos¢ testu wynosi >95%.

o Test zawiera przeciwciala
monoklonalne skierowane przeciw
antygenom wirusa RSV.

o Czas wykonania badania nie
przekracza 30 minut.”

Warto zwrdci¢ uwage, ze jesli jedno-
czesne wystepowanie w produkcie kil-
ku okreslonych funkcjonalnosci jest dla
zamawiajacego szczegélnie wazne (np.
z uwagi na uzasadnienie ekonomiczne),
réwniez powinien on wprost w SIWZ
wskaza¢ na taka potrzebe. Moze si¢ bo-
wiem okaza¢, ze pomimo wyzszej ceny,
zastosowanie jednego testu, ktory pozwoli
na oszczedzenie czasu, a w dluzszej per-
spektywie rowniez $rodkéw finansowych.

Réwnowaznos¢
nie pogarsza jakosci

Po drugie, zgodnie z przepisami,
przedmiotu zamowienia nie mozna opi-
sywac przy uzyciu znakow towarowych,
patentow lub pochodzenia. Co oznacza, ze
nie mozna poda¢ nazwy wyrobu, ani na-
pisac ze to ma by¢ towar amerykanski czy
niemiecki. Kiedy jednak zamawiajacy wie,
ze z okreslonych powodéw konieczne jest
nabycie produktu okreslonej marki, ma

pelne prawo to zrobi¢. Takim uzasadnie-
niem mogg by¢ np.:

« szczegolne wzgledy bezpieczenstwa
pacjenta, ktoremu nie mozna wykona¢
zbyt wielu badan,

« konieczno$¢ zgromadzenia zapasu
okreslonych odczynnikow,

« czy potrzeba domdwienia asortymentu
zgodnego z posiadanym.

W pierwszym przypadku idealnym
przykltadem moze by¢ np. szczepionka
skojarzona (jedno uktucie dziecka zamiast
siedmiu roznych), w drugim i trzecim -
np. wyeliminowanie wplywu zmiany pro-
ducenta odczynnikéw na wynik monito-
rowania wynikow leczenia pacjentow, czy
na rezultaty badan naukowych.

W takiej sytuacji, zamawiajacy jest
w pelni uprawniony do wskazania
w SIWZ, ze przedmiotem zamowienia jest:

»Dostawa 100 sztuk testow
diagnostycznych ....X....,
gdzie ,X” bedzie okreslong marka i typem.

Trzeba jednak pamigtaé, ze w kazdym
przypadku, gdy w SIWZ pojawi si¢ okre-
$lona (konkretna) marka, albo nazwa wta-
sna rozwigzania, zamawiajacy musi dopu-
$ci¢ rozwigzanie rownowazne. Co wazne,
w takiej sytuacji dopuszczenie réwnowaz-
nosci nie bedzie uprawnieniem zamawia-
jacego, a nalozonym na niego przez usta-
we PZP obowigzkiem.

W tym miejscu trzeba sobie postawi¢
pytanie, czym w praktyce jest réwnowaz-
no$¢? Niczym innym, jak zaproponowa-
niem zamawiajagcemu alternatywnej me-



tody osiagniecia jego celow opisanych
w SIWZ. Zeby jednak wykonawca mégt
zaproponowac rozwigzanie réwnowazne,
zamawiajacy musi wczesniej:

o dopusci¢ rownowazno$¢ w tresci
SIWZ,

« opisac sposob jej oceny (okreslic¢ tzw.
wzorzec rownowaznosci).

Jak potwierdza aktualny w swej tresci
wyrok KIO z dnia 7 maja 2009 r. w spra-
wie o sygn. akt KIO/UZP 536/09:

»Aby wykonawca mogt wykazac, ze ofe-
rowany wyrdb spelnia warunki rownowaz-
nosci, w pierwszej kolejnosci, zamawiaja-
cy musi je szczegolowo opisaé, powinien
okresli¢ parametry przedmiotu zaméwie-
nia, ktore bedzie bral pod uwage oceniajac
rownowazno$¢. Powinien rowniez wska-
zaé zasady oceny, kiedy parametry, czy ce-
chy wyrobu uzna za réwnowazne. Winien
zatem by¢ dokonany odrebny opis i podane
parametry réwnowaznosci (...).”

Niewystarczajace bedzie zatem wska-
zanie okreslonego znaku towarowego,
a nastepnie ogolne stwierdzenie, ze za-
mawiajacy dopuszcza rozwigzania row-
nowazne. Konieczne jest opracowanie
wzorca tej rownowaznosci, a wiec wska-
zanie, ktore elementy zaoferowanego
przedmiotu zamoéwienia zamawiajacy
bedzie bral pod uwage oceniajac oferte
réwnowazng.

Dobrym sposobem jest wskazanie, ze:

»Zamawiajacy dopuszcza rozwig-
zania réwnowazne i wskazuje, ze za
réwnowazne uzna rozwigzanie, ktdre
spelnieni wymagania nie mniejsze niz
wynikajace z pkt ...x... opisu przedmio-
ty zamowienia, tj. w szczegdlnosci:

« mozliwos¢ wykonania przy pomocy
testu badania wieloparametrowego,
ilosciowego,

« mozliwo$¢ wykonania krzywej
kalibracyjnej na podstawie minimum 3
kalibratoréw na kazdym tescie

« wykorzystanie nie wiecej niz 200pl
surowicy do jednego badania.

Jednoczesnie Zamawiajacy wska-
zuje, zZe nie dopuszcza rozwigzan row-
nowaznych, ktérych czas odczytu
przekracza 180 minut”.

Taki opis réwnowaznoéci zagwaran-
tuje, ze nawet rozwigzania inne, niz opi-
sane przez zamawiajacego w tresci SIWZ,
pozwola na te samg oszczednos¢ czasu
i utrzymaja odpowiedni poziom jakosci.
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Dobra praktyka przy wskazywaniu
w opisie przedmiotu zamodwienia kon-
kretnych znakéw towarowych jest wydzie-
lanie takiego asortymentu do odrebne-
go pakietu (odrebnej czesci) zamoéwienia.
Taki zabieg umozliwi szerokiemu gronu
wykonawcéw ubieganie sie o udzielenie
zamOwienia w zakresie pozostatych pro-
duktow i utrzyma w tym zakresie najwyz-
szy poziom konkurencyjnosci.

Jakos¢ jako kryterium
oceny ofert

Po trzecie, jezeli okreslona cecha zama-
wianego produktu jest z punktu widzenia
zamawiajgcego szczegolnie wazna, zama-
wiajacy zawsze ma mozliwo$¢ wyniesie-
nia jej na poziom jakosciowego kryterium
oceny ofert. W takim wypadku, zamiast
naduzywanego i pozornego kryterium
terminu platnosci, czy terminu dostawy,
punktowane beda faktyczne wlasciwosci
zamawianego przedmiotu zamowienia.

Aktualnie ustawa PZP nie precyzuje,
w jaki sposéb ksztattowaé proporcje po-
miedzy poszczegolnymi kryteriami, dla-
tego cena nie musi mie¢ wagi powyzej
50%. W kwietniu 2016 r. planowana jest
nowelizacja, ktora przewiduje, ze kryte-
rium ceny, poza szczegélnymi przypad-
kami nie moze przekroczy¢ progu 40%.
Niezaleznie jednak od tej zmiany wska-
zane, a wrecz zalecane jest ksztaltowanie
kryteriéw udzialu w postepowaniu w spo-
sob znacznie przewazajacy na rzecz cech
jakosciowych, np.:
1. Kryterium nr 1 = cena

waga kryterium - 20%,
liczone wedlug wzoru:
(cena oferty badanej/ cena oferty najko-
rzystniejszej) *20
2. Kryterium nr 2 = rodzaj oznaczenia
waga kryterium - do 80%
liczone wedlug zasad:
« mozliwo$¢ oznaczenia ilo§ciowego
- 80 pkt
« mozliwo$¢ oznaczenia polilosciowego
- 50 pkt
« mozliwo$¢ oznaczenia jako$ciowego

- 20pkt

Nie nalezy ba¢ si¢ réwnowazenia kry-
terium jakosciowego z kryterium ceno-
wym, albo nawet przechylania wagi kry-
terium na korzys¢ jakosci, np. w proporcji
cena=20%, jakos¢=80%.

Podsumowujac  powyisze  trzeba
stwierdzi¢, ze ksztalt SIWZ zalezy wy-
tacznie od woli zamawiajacego, ktory ma
pelne prawo do opisania przedmiotu za-
méwienia i sformufowania stawianych
wykonawcom wymogéw, w sposob od-
zwierciedlajacy jego potrzeby.

Jako dysponent postepowania zama-
wiajacy ma praktycznie nieograniczone
mozliwoéci zakupowe. Wystarczy rze-
telnie przygotowa¢ dokumentacje poste-
powania, precyzyjnie opisa¢ zamawia-
ny asortyment i zastosowa¢ narzucone
ustawg PZP obowiazki, co wbrew po-
zorom, nie jest wcale skomplikowane.
Umiejetne wykorzystanie ustawowych
narzedzi pozwoli kazdemu zamawiaja-
cemu na zakup najlepszych jakosciowo
i funkcjonalnie rozwigzan. B
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ADWOKAT WOJCIECH POWROZNIK
APLIKANT RADCOWSKI MARCIN KAMINSKI

Aspekty prawne

kontroli

w medycznym laboratorium
diagnostycznym

czesC 1

Przestrzeganie standardéw jakosci i wynikajacych z obowiazujacych przepiséw prawa procedur
stanowi jeden z najistotniejszych elementéw koniecznych dla wtasciwego dziatania i kierowania
medycznym laboratorium diagnostycznym. Funkcjonowanie medycznego laboratorium diagnostycznego
w zgodzie z powyzszymi dyrektywami umozliwia bowiem wykonywanie czynnosci diagnostyki
laboratoryjnej zgodnie z zasadami sztuki medycznej, przyczyniajac sie do zwiekszenia doktadnosci
i wydajnosci badan diagnostycznych, tym samym korzystnie wptywajac na caty proces leczenia pacjenta.

normowania dotyczace funkcjo-
l | nowania medycznego laborato-

rium diagnostycznego wykracza-
ja jednak w swoim zakresie poza tematyke
stricte medyczna i reguluja inne kwestie,
takie jak zasady prowadzenia dokumen-
tacji medycznej, obowiazek ubezpieczenia
odpowiedzialnosci cywilnej, czy tez sposob
postepowania z odpadami medycznymi.
Realizacja wszystkich wskazanych powy-
zej wymogow weryfikowana jest w drodze
kontroli i nadzoru wykonywanego przez
wiasciwe podmioty na podstawie kompe-
tencji przyznanych im na mocy ustaw badz
rozporzadzen.

Kontrola a nadzér
— zakres, réznice i podmioty
uprawnione

Zgodnie z powszechnie przyjeta defi-
nicja, przez pojecie ,kontroli” nalezy ro-
zumie¢ ogol czynnosci polegajacych na
poréwnaniu stanu faktycznego ze stanem
wymaganym, okreslonym przez wlasci-
we uregulowania prawne, standardy tech-
niczne i naukowe. W toku kontroli, upraw-
niony podmiot ustala zatem istniejacy stan
laboratorium, ocenia go pod katem zgod-
nosci z obowigzujacymi wymogami praw-
nymi i technicznymi oraz przedstawia

whnioski wynikajace z zestawienia ze sobg
i porownania powyzszych elementow.

Nadzor jest pojeciem szerszym od
kontroli. Zaklada bowiem, iz organ nad-
zorujacy jest uprawniony do wydawania
decyzji wigzacych nadzorowana jednost-
ke. Obejmuje zatem element wladztwa
wyrazajacy sie w mozliwosci wydawania
wiazacych nakazow i polecen.

Zgodnie z obowiazujacymi przepi-
sami, prawo do przeprowadzania kon-
troli podmiotéw leczniczych posiada-
ja Minister Zdrowia, organ prowadzacy
rejestr podmiotow leczniczych (tj. wo-
jewoda), Narodowy Fundusz Zdrowia,
Panstwowa Inspekcja Sanitarna, konsul-
tanci wojewodzcy w dziedzinie diagno-
styki laboratoryjnej, a takze Krajowa Rada
Diagnostéw Laboratoryjnych.

Podmioty kontrolujace

Kontrola Ministra Zdrowia moze
by¢ przeprowadzona w kierunku bada-
nia zgodnosci funkcjonowania podmiot
leczniczego z zasadami sztuki medycz-
nej oraz zgodnosci jego dziatalnosci z pra-
wem. W ramach realizacji przyznanych
zadan minister (a precyzyjnie jego przed-
stawiciele) jest uprawniony do wizytacji po-
mieszczen oraz obserwowania czynnosci

zwigzanych z udzielaniem $wiadczen zdro-
wotnych w sposb nienaruszajacy praw pa-
cjenta. Kontrola w swoim zakresie obejmo-
wac¢ moze takze wglad i przeprowadzenie
oceny dokumentacji medycznej otrzymanej
od kontrolowanego laboratorium. Czyn-
nosci kontrolne moga jednak wykraczaé
poza wskazany powyzej zakres czynnosci
- sprawdzeniu i ocenie podlega¢ moga tak-
ze informacje i dokumenty inne niz doku-
mentacja medyczna. Kontrola moze réw-
niez dotyczy¢ realizacji zadan okreslonych
w regulaminie organizacyjnym, w szcze-
golnosci w zakresie dotyczacym dostepno-
§ci 1 jako$ci udzielanych $wiadczen zdro-
wotnych. Przedmiot kontroli stanowi takze
efektywnos¢ i zasadno$¢ gospodarowania
mieniem oraz §rodkami publicznymi.

Istotne znaczenie ma takze fakt, iz
czynnosci kontrolne polegajace na obser-
wowaniu udzielania $wiadczen zdrowot-
nych, dokonywaniu oceny dokumentacji
medycznej oraz dokonywania oceny reali-
zacji zadan z zakresu dostgpnosci i jakosci
$wiadczen zdrowotnych moga by¢ prze-
prowadzane jedynie przez osoby wykonu-
jace zawdd medyczny.

Kontrola, w zakresie wskazanym po-
wyzej, moze by¢ rowniez wykonywa-
na przez inne podmioty, na podstawie



zlecenia ministra wlasciwego do spraw
zdrowia. Upowaznienie takie moze zo-
sta¢ udzielone wojewodom, konsultantom
krajowym w ochronie zdrowia oraz jed-
nostkom organizacyjnym podleglym lub
nadzorowanym przez Ministra Zdrowia.
Nalezy mie¢ na uwadze fakt, iz kontrola
dotyczaca przestrzegania wymogéw me-
dycznych moze zosta¢ zlecona organom
samorzadow medycznych, medycznym to-
warzystwom naukowym, uczelniom me-
dycznym, instytutom badawczym, a tak-
ze specjalistom z poszczegolnych dziedzin
medycyny.

Uprawnienia  kontrolne  przystugu-
ja takze organowi prowadzacemu rejestr
podmiotéw  wykonujacych  dziatalnos¢
lecznicza  (wojewoda).
czynnosci kontrolne maja na celu ustale-
nie zgodnosci wykonywanej dziafalnosci
z przepisami okreslajacymi warunki wy-
konywania dzialalno$ci leczniczej oraz
przeprowadzenie oceny w celu ustalenia
czy zadania dotyczace dostepnosci i jako-
$ci udzielanych $wiadczen zdrowotnych
sg nalezycie realizowane. W celu wykony-
wania wskazanych powyzej zadan kontro-
Inych, wojewoda posiada uprawnienia do
wstepu do pomieszczen podmiotu leczni-
czego, udziatu w czynnosciach zwigzanych
z udzielaniem $wiadczen zdrowotnych oraz
wgladu do dokumentacji medycznej. Or-
gan prowadzacy kontrole moze takze zadaé
dodatkowych informacji i dokumentacji
oraz ustnych i pisemnych wyjasnien.

Kolejny podmiot wyposazony
w uprawnienia kontrolne - Narodowy
Fundusz Zdrowia, posiada kompetencje
o0 szczegdlnym charakterze. Dotycza one
w gtéwnej mierze weryfikacji nalezytej re-
alizacji uméw o udzielanie $wiadczen opie-
ki zdrowotnej przez podmioty lecznicze.
Uprawnienia kontrolne Narodowego Fun-
duszu Zdrowia obejmujg przede wszyst-
kim weryfikacje prawidfowosci organiza-
cji 1 sposobu udzielania $wiadczen opieki
zdrowotnej oraz ich dostepnosci, zgodnos¢
przeprowadzonych $wiadczen z wymaga-
niami okreslonymi w umowie o udziela-
nie $wiadczen opieki zdrowotnej. Kontrola
przeprowadzona przez wskazany podmiot

Przeprowadzane

dotyczy¢ moze réwniez zasadnosci wybo-
ru lekéw i wyrobow medycznych, a takze
srodkéw pomocniczych stosowanych w le-
czeniu, rehabilitacji i badaniach diagno-
stycznych. Sprawdzona moze zosta¢ tak-
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ze dokumentacja medyczna zwigzana ze
$wiadczeniami opieki zdrowotnej, finan-
sowanymi ze $rodkéw publicznych. Pod-
czas kontroli Narodowy Fundusz Zdrowia
ma prawo zadania wszelkiej dokumen-
tacji oraz udzielania wszelkich informa-
cji i pomocy koniecznej dla prawidlowego
przebiegu czynnosci sprawdzajacych. Ze
wszystkich przedstawionych dokumentéw
NFZ moze sporzadzi¢ odpisy lub wyciagi.
Uprawnienie to obejmuje rowniez zesta-
wienia i obliczenia sporzadzone przez kon-
trolowany podmiot. Nalezy zwrdci¢ takze
uwage na szczegolne uprawnienia Fun-
duszu, dajace mu mozliwo$¢ rozwigzania
umowy o udzielanie $wiadczen zdrowot-
nych w przypadku stwierdzenia razacego
naruszenia prawa lub interesu $wiadcze-
niobiorcy lub nieusuniecia zalecen pokon-
trolnych.

Medyczne laboratorium diagnostyczne
moze by¢ takze skontrolowane przez Pan-
stwowa Inspekcje Sanitarna. Przedmiot
kontroli przeprowadzonej przez ten pod-
miot stanowi generalnie ocena warun-
kow higieniczno-sanitarnych jakie powi-
nien spelniaé personel medyczny, sprzet
oraz pomieszczenia, w ktorych udzielane
sa $wiadczenia zdrowotne. Uprawnienia
Panstwowej Inspekcji Sanitarnej ksztattu-
ja sie podobnie jak uprawnienia wskaza-
nych powyzej podmiotéw i obejmuja moz-
liwos¢ wstepu do wszystkich pomieszczen
i urzadzen wchodzacych w sktad zakladu
pracy, zadanie pisemnych lub ustnych in-
formacji oraz wzywanie i przestuchiwa-
nie 0s0b oraz zadanie okazania dokumen-
tow i udostepniania wszelkich danych.
Inspektorzy Panstwowej Inspekeji Sani-
tarnej sa takze uprawnieni do pobierania
probek do badan laboratoryjnych i moga
domagac si¢ usuniecia stwierdzonych nie-
prawidlowosci w przypadku stwierdzenia
naruszenia wymagan higienicznych i sa-
nitarnych. Nalezy mie¢ takze na uwadze,
iz w przypadku uznania wykrytych nie-
prawidlowosci za zagrazajace zyciu lub
zdrowiu ludzi, Panstwowa Inspekcja Sa-
nitarna moze w trybie natychmiastowym
unieruchomi¢ zaklad pracy lub zamkna¢
kontrolowang nieruchomos¢.

Kompetencje konsultantow wojewodz-
kich w zakresie kontroli zorientowane sg
na proces realizacji ksztalcenia i doskona-
lenia zawodowego przez personel labora-
torium diagnostycznego oraz dostepnosci

$wiadczen zdrowotnych. Konsultanci wo-
jewodzey mogg takze sprawdzaé wyposa-
zenie podmiotéw udzielajacych $wiadczen
zdrowotnych w aparature i sprzet medycz-
ny, aparature analityczng oraz aparature do
przygotowania i badania produktow lecz-
niczych oraz przeprowadzi¢ kontrole ich
efektywnego wykorzystania w realizacji za-
dan dydaktycznych. W przypadku stwier-
dzenia uchybien w trakcie kontroli konsul-
tant informuje o powyzszym fakcie organy
administracji rzadowej, a takze podmioty
tworzace w rozumieniu przepisow o dzia-
talnosci leczniczej, oddzialy wojewddz-
kie Narodowego Funduszu Zdrowia oraz
Rzecznika Praw Pacjenta. Istotng kompe-
tencja konsultantéw w ochronie zdrowia
jest wydawanie na wniosek wojewody opi-
nii o spetnianiu przez podmiot leczniczy
warunkéw do udzielania $wiadczen zdro-
wotnych w danej dziedzinie medycyny.

Uprawnienia do przeprowadzania
kontroli w laboratorium diagnostycznym
przystuguja takze Krajowej Radzie Dia-
gnostow Laboratoryjnych. Uprawnienia
samorzadu zawodowego diagnostéw labo-
ratoryjnych wynikajg co do zasady z prze-
pisow ustawy o diagnostyce laboratoryj-
nej, ktére przewiduja przeprowadzenie
kontroli za posrednictwem wizytatoréw.
Kompetencje Krajowej Rady Diagnostow
Laboratoryjnych skupiaja si¢ na spraw-
dzeniu i ocenie wykonywania czynnosci
diagnostyki laboratoryjnej zgodnie z za-
sadami sztuki medycznej i obowigzu-
jacymi w tym zakresie przepisami. Wi-
zytatorzy Krajowej Rady Diagnostéw
Laboratoryjnych dysponuja uprawnienia-
mi do wizytowania pomieszczen laborato-
rium, obserwowania sposobu wykonywa-
nia czynnosci diagnostyki laboratoryjnej
oraz zadania informacji, wyjasnien i udo-
stepniania
W przypadku stwierdzenia nieprawidlo-
wosci majacych wplyw na wyniki badan
diagnostycznych wizytator zobowigzany
jest powiadomic¢ wlasciwego wojewode.

Wskazane powyzej podmioty posia-
daja realne uprawnienia kontrolne za-
pewniajace im mozliwo$¢ oceny funk-
cjonowania  podmiotéw  leczniczych
(w szczegllnosci prowadzacych medycz-
ne laboratoria diagnostyczne), jak i oceny
wykonywania czynnosci diagnostycznych
zgodnie z zasadami sztuki medycznej
i obowiazujacymi procedurami.

dokumentacji  medycznej.
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Przedstawiamy podstawowe informacje dotyczace skreslenia z listy diagnostéw, Smierci diagnosty,
aktualizacji danych, sktadek.

Skreslenie z listy diagnostéw

Diagnosta ubiegajacy sie o skrelenie z listy diagnostow zobowiazany jest:

« zlozy¢ lub przestac do siedziby KIDL wniosek o SKRESLENIE Z LISTY DIAGNO-
STOW LABORATORYINYCH, o tresci np.: ,Sktadam wniosek o skreslenie mnie
zlisty diagnostow ...".

» dotaczy¢ dokument ,Prawo wykonywania zawodu diagnosty laboratoryjne-
go” — KIDL po dostawieniu pieczatki ,DOKUMENT ANULOWANY” zwréci go
wiascicielowi.

- uregulowacewentualne brakujace sktadki do miesiaca, w ktérym zostanie zto-
zony wniosek o skreélenie — dotaczyc kopie dowodu wptaty.

Uwaga:

- zgfoszenie telefoniczne checi skreslenia z listy jest niewystarczajace i nie wy-
wotuje skutkéw prawnych;

« ztozenie wniosku o skreélenie bez zataczonego dokumentu PZWDL nie urucha-
mia procedury skreslenia — dokument PWZDL musi by¢ dostany;

- zgtoszenie telefoniczne badz ztozenie wniosku o skrelenie bez dokumentu
PWZDL nie powoduje zawieszenia obowiazku sktadkowego.

Smier¢ diagnosty
Warunkiem wykreslenia z listy diagnostéw jest przestanie do Izby kopii aktu
zgonu — zgtoszenie telefoniczne jest niewystarczajace.

Ze wzgledu na wrazliwo$¢ tematu zwracamy sie z serdeczng prosha do
wszystkich diagnostow laboratoryjnych o pomoc. W miare mozliwosci prosimy
0 przypomnienie rodzinie zmartego o koniecznosci przestania kopii aktu zgo-
nu do KIDL; jedli nie bedzie to mozliwe prosimy o przesytanie tych informacji
do KIDL lub cztonka KRDL na dane wojewédztwo (dane kontaktowe na stronie
www.kidl.pl).

Przypominamy, ze od 17 kwietnia 2015 roku obowiazuje Uchwata nr 19/
[V/2015 KRDL dotyczaca przyznawania rodzinie zmartego diagnosty laborato-
ryjnego pomocy materialnej.

Aktualizacja danych osobowych

Uprzejmie prosimy diagnostéw laboratoryjnych, ktérzy od momentu rejestra-
¢ji w KIDL zmienili nazwisko, adres do korespondencji lub dowdd osobisty, zdo-
byli tytut specjalisty — aby informowali o tym biuro KIDL w terminie 30 dni od
zaistniatej zmiany. Do wypetnionego formularza (wzér na stronie www.kidl.
org.pl w zaktadce Diagnosci) nalezy dotaczy¢ kopie dokumentdw $wiadczacych
0 zmianie np. dowdd osobisty lub odpis skrdcony aktu matzefistwa — potwier-
dzone za zgodnosc z oryginatem w zaktadzie pracy lub w organie wydajacym
ten dokument i dofaczy¢ Prawo Wykonywania Zawodu Diagnosty Laboratoryj-
nego w celu wpisania odpowiednich zmian (nazwisko) lub uzupetnienia da-
nych (specjalizacja, stopieri naukowy)

Sktadki
— zawieszenie, zmniejszenie, umorzenie

Sktadki stanowia podstawe funkcjonowania KIDL i gwarancje sprawowania
nalezytego nadzoru nad wykonywaniem zawodu diagnosty laboratoryjnego.

0d 1 kwietnia 2008 roku wysokos¢ obligatoryjnej sktadki z tytutu
cztonkostwa w Krajowej Izbie Diagnostow Laboratoryjnych wynosi 20
zt (podstawa prawna: uchwata nr 48/11/2008 KRDL z dnia 29 lutego 2008 r.).

Warunki ubiegania sie o zawieszenie, zmniejszenie lub umorzenie zalegtosci
sktadkowych okresla Uchwata nr 53/111/2012 KRDL z dnia 13 stycznia 2012 r.

Prawo zawieszenia sktadki maja diagnosci laboratoryjni, ktdrzy: nie pracuja,
przebywaja na urlopie wychowawczym oraz wykonuja czynnosci diagnostyki
laboratoryjnej w ramach wolontariatu.

W momencie podjecia pracy diagnosta laboratoryjny ma obowiazek zgtosi¢
te sytuacje w ciggu 7 dni od daty podjecia zatrudnienia. Obowigzek ptatnosci

sktadki cztonkowskiej powstaje od pierwszego dnia miesiaca, w ktérym diagno-
sta laboratoryjny ponownie podjat zatrudnienie.

Imniejszeniu do 50% sktadki cztonkowskiej sa uprawnieni diagnosci laborato-
ryjni ktérzy: uzyskali prawo do emerytury, Swiadczeri przedemerytalnych, renty
inwalidzkiej i nie pracuja, i nie osiagaja dochoddw z innych tytutéw.

W szczegdlnie uzasadnionych przypadkach losowych Sekretarz, Skarbnik lub
Prezydium KRDL ma prawo umorzy¢ zalegte sktadki lub ich cze$¢, obnizy¢ wyso-
kos¢ oraz roztozy( na raty na okres nie dtuzszy niz 12 miesiecy

Informacje dotyczace sktadek znajduja sie w zaktadce Diagnosci na stronie
KIDL i tam tez mozna pobrac stosowne wnioski i o$wiadczenia.

Nalezy pamietac, ze wnioski nalezy ztozy¢ w terminie do 3 miesiecy od dnia
zaistnienia okolicznosci. Wnioski sktadane po uptywie dtuzszego terminu s3 roz-
patrywane 3 miesigce wstecz od daty ztozenia wniosku.

Zainteresowane osoby powinny przesyta¢ do biura KIDL pisemne
whioski wraz z dotaczonym wiasciwym dokumentem (np.: decyzja PUP
o statusie osoby bezrobotnej, zaswiadczenie o urlopie wychowawczym, umowa
wolontariatu, decyzje ZUS o przyznaniu emerytury/renty wraz z oswiadczeniem
itp.). Przypominamy, ze zgtoszenie telefoniczne do KIDL zaistniatego stanu,
uprawniajacego do zmniejszenia lub zawieszenia obowiazku ptacenia sktadki
jest niewystarczajace (nie skutkuje zmniejszeniem lub zawieszeniem naleznych
sktadek w systemie KIDL) i musi by¢ poparte ww. dokumentami.

Decyzje o zawieszeniu ptatnosci sktadkowych z powodu bezrobocia przyzna-
wane s3 na 6 miesiecy. Po tym czasie zainteresowany diagnosta laboratoryjny,
ktory pozostaje bezrobotnym musi ztozy¢ kolejny wniosek o zawieszenie sktad-
ki. Brak takiego wniosku powoduje, Ze po uptywie 6-miesiecznego zawieszenia
sktadki naliczane sa automatycznie.

Sktadki

— tylko na indywidualne subkonta

Kierujemy ten apel do Paristwa, ktdrzy nadal nie realizuja swoich ptatnosci na

indywidualne subkonta. Przypominamy, ze przejscie na pfatnosci indywidualne

jest obligatoryjne i powinno zakoriczy sie tak szybko, jak to mozliwe. W zwiaz-
ku z Paristwa zapytaniami dotyczacymi indywidualnych subkont, w szczegélno-
$ci opisow przelewéw na subkontach, informuje, ze:

- opisy powinny byc krétkie i proste, np.: sktadka cztonkowska, sktadka czton-
kowska plus ubezpieczenie 0C

- numer subkonta catkowicie identyfikuje wptacajacego, zatem niepotrzebne
s inne informacje (jak imie i nazwisko, adres czy numer PWZDL)

« sktadki cztonkowskie sumuja sie w systemie ciagtym, tzn. do sumy wptat za
poprzednie miesigce dodawana jest wptata biezaca — oznacza to, ze nie jest
konieczne podawanie w opisie za jaki miesiac wptacana jest sktadka. Pozwoli
to Panstwu na state zlecenie bankowe z jednym opisem, bez koniecznosci mo-
dyfikacji tematu przelewu w kazdym miesiacu

- ochrona z tytutu ubezpieczenia 0C dotyczy tylko tych okreséw, w ktrych do-
konana zostata ptatnosc (3 zt) — nie ma zatem mozliwosci uzupetnienia skta-
dek ubezpieczenia 0C wstecz

« wprzypadku wptat awansem lub sktadek zalegtych — réwniez wystarczy krét-
ki opis, jak np.: sktadka cztonkowska za rok 2014 lub zalegte sktadki cztonkow-
skie

- diagnosci, ktdrzy ptaca 50% sktadke (niepracujacy emerycii renciéci) réwniez
nie muszg tego opisywac — numer subkonta zidentyfikuje ich jako ptacacych
obnizong sktadke

- zaktad pracy moze nadal optaca¢ Paristwa sktadki, jesli zgodzi sie przekazywac
odrebne przelewy dla kazdego diagnosty na jego indywidualne subkonto.

W przypadku jakichkolwiek watpliwosci prosze o kontakt do Biura KIDL pod
numerem telefonu: (22) 741 21 55 wew. 131, 130, 114, 200.

mgr inz. Mariusz Lis
Dyrektor ds. Finansowych i Rozwoju KIDL
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Informator o uchwatach organéw Krajowej Izby
Diagnostéw Laboratoryjnych

Informujemy, iz Prezydium Krajowej Rady Diagnostéw Laboratoryjnych, IV Kadencji,
podjeto nastepujace uchwaty:

IV Posiedzenie Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych

w dniu 11 grudnia 2015 roku

1. Uchwala Nr 40/1V/2015 KRDL w sprawie uchylenia Uchwaty
Nr 34/111/2011 Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych
z dnia 9 wrzesnia 2011 roku w sprawie zaniechania windykacji
sktadki cztonkowskiej od 0sob, ktére zostaly wpisane na liste
diagnostow laboratoryjnych w latach 2003-2004, ale nie podje-
ty si¢ wykonywania zawodu diagnosty laboratoryjnego z przy-
czyn formalnych;

2. Uchwata Nr 41/1V/2015 KRDL w sprawie przyjecia planu do-
chodéw i wydatkéw Krajowej Izby Diagnostéw Laboratoryj-
nych na rok 2016;

3. Uchwata Nr 42/1V/2015 KRDL w sprawie upowaznienia Pre-
zesa Krajowej Rady Diagnostéw Laboratoryjnych do podjecia
dzialan zwigzanych z organizacjg III Ogélnopolskiego Forum
Kierownikéw Medycznych Laboratoriéw Diagnostycznych
i XV-lecia ustawy o diagnostyce laboratoryjnej oraz wydat-
kowania §rodkéw finansowych z przeznaczeniem na powyz-
sze cele;

4. Uchwata Nr 43/IV/2015 KRDL w sprawie upowaznienia Preze-
sa Krajowej Rady Diagnostéw Laboratoryjnych do zakupu no-
wego samochodu osobowego do uzytku stuzbowego Krajowej
Izby Diagnostéw Laboratoryjnych;

5. Uchwata Nr 44/IV/2015 KRDL w sprawie zmiany Uchwaly Nr
29/1V/2015 Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych z dnia
17 kwietnia 2015 roku w sprawie przyznawania nagréd pie-
nieznych dla najlepszych absolwentéw kierunku analityka me-
dyczna lub medycyna laboratoryjna oraz innych nagrod;

6. Uchwala Nr 45/IV/2015 KRDL w sprawie nagrod za specjali-
zacjg;

7. Uchwata Nr 46/1V/2015 KRDL w sprawie Regulaminu Organi-
zacyjnego Biura Krajowej Izby Diagnostéw Laboratoryjnych;

8. Uchwata Nr 47/1V/2015 KRDL w sprawie Regulaminu Pracy
w Krajowej Izbie Diagnostow Laboratoryjnych;

9. Uchwata Nr 48/IV/2015 KRDL w sprawie Regulaminu wyna-
gradzania w Krajowej Izbie Diagnostow Laboratoryjnych;

10. Uchwata Nr 49/1-2/1V/2015 KRDL w sprawie odmowy wpisu
na liste diagnostow laboratoryjnych;

11. Uchwata Nr 50/IV/2015 KRDL w sprawie zaprzestania prowa-
dzenia poboru skladek z tytutu ubezpieczenia OC diagnostéw;

12. Uchwala Nr 51/1V/2015 KRDL w sprawie zmiany Uchwaly
113/111/2013 KRDL z dnia 14 wrze$nia 2013 roku w sprawie Re-
gulaminu przyznawania nagréd i odznaczen KIDL.

13. Uchwata Nr 52/1/1V/2015 do 52/61/1V/2015 KRDL w sprawie
skreslenia z listy diagnostéw laboratoryjnych.

V Posiedzenie Krajowej Rady Diagnostow Laboratoryjnych

w dniu 19 lutego 2016 roku

1. Uchwata Nr 53/IV/2016 KRDL w sprawie zmiany Uchwaly Nr
5/1V/2015 KRDL z dnia 9 stycznia 2015 roku w sprawie okre-
$lenia 0s6b upowaznionych do zawierania uméw, udzielania
pelnomocnictw oraz skladania oswiadczen woli w sprawach
majatkowych i finansowych w imieniu Krajowej Izby Diagno-
stow Laboratoryjnych

2. Uchwata Nr 54/1V/2016 KRDL w sprawie przyjecia planu wi-
zytacji na rok 2016;

3. Uchwata Nr 55/1V/2016 KRDL w sprawie refundowania kosz-
tow zwigzanych z zadaniami czlonkow organéw Krajowej Izby
Diagnostow Laboratoryjnych, a takze innych osob zaproszo-
nych lub wykonujacych czynnosci zlecone przez organy Krajo-
wej Izby Diagnostéw Laboratoryjnych;

4. Uchwata Nr 56/1/1V/2016 do 60/34/1V/2016 KRDL w sprawie
skreslenia z listy diagnostow laboratoryjnych;

5. Uchwata Nr 57/IV/2016 KRDL w sprawie zatwierdzenia de-
cyzji Komisji Nagrod i Odznaczen Krajowej Izby Diagnostow
Laboratoryjnych o przyznaniu odznaczenia ,,Zastuzony Dia-
gnosta Laboratoryjny”, ,Zastuzony dla medycznej diagnostyki
laboratoryjnej” oraz nagrody - ,,Dyplom za wzorowa prace”.

Informujemy, iz Prezydium Krajowej Rady Diagnostéw Laboratoryjnych IV Kadencji,
podjeto nastepujace uchwaty:

XTI posiedzenie PKRDL w dniu 11 grudnia 2015 r.

1. Uchwata Nr 44/1-P/IV/2015 do Nr 44/6-P/IV/2015 PKRDL
w sprawie wykreslenia medycznego laboratorium diagnostycz-
nego z ewidencji laboratoriéw prowadzonej przez KRDL;

2. Uchwata Nr 45/1-P/TV/2015 do Nr 45/4-P/TV/2015 PKRDL
w sprawie wpisu medycznego laboratorium diagnostycznego
do ewidencji laboratoriow prowadzonej przez KRDL;

3. Uchwata Nr 46/1-P/IV/2015 do Nr 46/19-P/1V/2015 PKRDL
w sprawie stwierdzenia Prawa Wykonywania Zawodu Dia-

gnosty Laboratoryjnego i wpisu na liste diagnostow labora-
toryjnych;

4. Uchwata Nr 47/1-P/IV/2015 do 47/16-P/IV/2015 PKRDL
w sprawie skreslenia z listy diagnostow laboratoryjnych.

5. Uchwata Nr 48/P/IV/2015 PKRDL w przedmiocie udzielenia re-
komendacji dla szkolenia podyplomowego w celu realizacji obo-
wigzku doskonalenia zawodowego diagnostow laboratoryjnych;
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XII posiedzenie PKRDL z dnia 14 stycznia 2016 .

1.

Uchwata Nr 49/1-P/IV/2016 do Nr 49/6-P/IV/2016 PKRDL
w sprawie wykreslenia medycznego laboratorium diagnostycz-
nego z ewidencji laboratoriéw prowadzonej przez KRDL;
Uchwata Nr 50/1-P/IV/2016 do Nr 50/3-P/IV/2016 PKRDL
w sprawie wpisu medycznego laboratorium diagnostycznego
do ewidencji laboratoriow prowadzonej przez KRDL;
Uchwata Nr 51/1-P/IV/2016 do Nr 51/12-P/IV/2016 PKRDL
w sprawie stwierdzenia Prawa Wykonywania Zawodu Dia-
gnosty Laboratoryjnego i wpisu na liste diagnostéw laborato-
ryjnych

XIII posiedzenie PKRDL z dnia 19 lutego 2016 .

1

. Uchwata Nr 52/1-P/IV/2016 do Nr 52/5-P/IV/2016 PKRDL

w sprawie wykreslenia medycznego laboratorium diagnostycz-
nego z ewidencji laboratoriéw prowadzonej przez KRDL;
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2. Uchwata Nr 53/1-P/IV/2016 do Nr 53/13-P/IV/2016 PKRDL

w sprawie wpisu medycznego laboratorium diagnostycznego
do ewidencji laboratoriow prowadzonej przez KRDL;

. Uchwala Nr 54/1-P/IV/2016 do Nr 54/19-P/IV/2016 PKRDL
w sprawie stwierdzenia Prawa Wykonywania Zawodu Dia-
gnosty Laboratoryjnego i wpisu na liste diagnostéw laborato-
ryjnych;

. Uchwala Nr 55/P/IV/2016 PKRDL do Nr 55/3-P/IV/2016
PKRDL w przedmiocie udzielenia rekomendacji dla szkolenia
podyplomowego w celu realizacji obowigzku doskonalenia za-
wodowego diagnostow laboratoryjnych;

XIV posiedzenie PKRDL z dnia 25 lutego 2016 .
1. Uchwala Nr 56/P/IV/2016 PKRDL w sprawie wpisu medycz-

nego laboratorium diagnostycznego do ewidencji laboratoriow
prowadzonej przez KRDL;

Krajowa Rada Diagnostéw Laboratoryjnych informuje, iz przesyla diagnostom zadane przez nich uchwaly w formie papierowej,
na wniosek zlozony w formie pisemnej na adres: Krajowa Izba Diagnostow Laboratoryjnych, ul. Konopacka 4, 03-428 Warszawa
lub na adres e-mail biuro@kidl.org.pl

exP101|q1g

Zakazenia grzybicze
- przewodnik
dla diagnostéw laboratoryjnych

Elzbieta Ochman

obauffioieloqe fisoubeig

Zakazenia grzybicze
— przewodnik dla diagnostéw
laboratoryjnych

Elzbieta Ochman

Przedstawiamy kolejng ksiazke z serii Biblioteka Dia-
gnosty Laboratoryjnego, tym razem po$wiecona diagnosty-
ce zakazen grzybiczych. Autorka od wielu lat specjalizujaca
sie w diagnostyce mykologicznej omawia poszczegélne etapy
pracy laboratoryjnej, jak pobieranie materialu klinicznego,
wykonanie posiewu, przeglady hodowli, identyfikacja uzy-
skanych w hodowlach grzybow, oznaczanie ich wrazliwosci
na leki przeciwgrzybicze, metody serologiczne, poszukiwa-
nie przeciwcial i antygenéw krazacych, wykrywanie grzybow
technikami molekularnymi. W ksigzce zamieszczono obszer-
na dokumentacje zdjeciowa pochodzacg ze zbioru wlasnego
autorki.

...Dla kazdego z omawianych etapéw diagnostyki autorka
opierajac sie na swoim bogatym do$wiadczeniu zawodowym
przygotowala praktyczne wskazowki przydatne w diagnosty-
ce mykologicznej, pozwalajace na unikniecie wielu bledow
i uzyskanie wiarygodnych wynikéw badan. Przygotowane
z precyzyjna starannoscig standardy postepowania w pra-
cy laboratoryjnej, wytyczne dotyczace pobierania materialu
klinicznego, transportu, kontroli laboratoryjnej oraz raportu
zbadania beda na pewno cenng pomoca dla laboratoriow my-
kologicznych, a ich przestrzeganie przyczyni si¢ do prawidlo-
wej diagnostyki i skutecznego leczenia zakazen grzybiczych...

z recenzji dr Barbary Podsiadto
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DR TADEUSZ ADAM LEZAK

Zycie jest ksiega, a kto nie
podrozuje czyta tylko jedna
jego strone . augsyn

Posrod czterech najwazniejszych drég pielgrzymkowych w sredniowiecznej Europie — obok
Jerozolimy, Rzymu, Santiago de Compostela, wymieniano pielgrzymi szlak do grobu $w. Olafa w Nidaros
— obecna nazwa Trondheim. Do tego miasta, nazywanego tez duchowa stolica Norwegii, przez ponad
500 lat (do czasu Reformacji w 1537 r.), przybywali pielgrzymi z catej Europy.

im byl $w. Olaf, jedna z najwazniej-
B szych postaci w historii Norwegii
i Kosciola katolickiego w $rednio-
wiecznej Europie? Olaf 1T Haraldsson po-
chodzacy z kroélewskiej dynastii Ynglin-
gow, urodzit sie w 995 r. jako pogrobowiec.
Na swoja pierwszg wyprawe wojenng wy-
ruszyt w wieku 12 lat.

Bral udzial w najazdach na kraje bal-
tyckie i Anglie. W tym czasie Norwegia
znalazta sie pod panowaniem dunskiego
krola Swena Widlobrodego.

Za swoje powolanie i powinnos¢ uwa-
zal odzyskanie niepodleglosci i zjedno-
czenie kraju pod swojg korong. W drodze
powrotnej do ojczyzny (1015 r.), spedzit
zime na dworze ksigcia Normandii Ry-
szarda II, gdzie zapoznal sie z wiarg chrze-
$cijaniskg i w Rouen przyjat chrzest. Po
odniesionych zwyciestwach nad poplecz-
nikami dunskiego kréla, w 1016 r. korono-
wal sie na wladce Norwegii.

Potem uchwalil prawo koscielne, usta-
nawiajgc religie chrzescijanska jako pan-
stwowa. W ustawie znalazly sie m.in.
zakazy: wielozefistwa, zawierania mal-
zenstw miedzy ludzmi blisko ze sobg
spokrewnionymi, mordowania niepet-
nosprawnych niemowlat, jedzenia miesa
w piatki oraz nakazano wolne od pracy
niedziele i siedmiotygodniowy post przed
Wielkanoca. Niewolnikom miano przy-
wroci¢ wolno$¢, a za gwalt i uprowadze-
nie kobiety mialy grozi¢ surowe kary.

W 1028 r. Kanut Wielki - krél Danii
jak i Anglii ponownie najechal Norwe-
gie i po wkupieniu si¢ w taski lokalnych
moznowladcow, zmusil krola Olafa II do
opuszczenia kraju. Po dwdch latach, Olaf
wraca do ojczyzny celem odzyskania wia-
dzy. Niestety, 29 lipca 1030 r. w bitwie pod

Stiklestad zdradzony przez moznych gi-
nie. Jego cialo pogrzebano w Trondheim
(d. Nidaros). Kiedy rok pézniej wykopano
jego zwloki, byly one w nienaruszonym
stanie, zmarlemu wyrosly jedynie paznok-
cie i wlosy. Stwierdzono, ze stal sie cud
i krdl zyskat przydomek Olaf Swiety. Uro-
czystego podniesienia relikwii dokonat bi-
skup Grimkjell trzeciego sierpnia 1031 r.
W czasie Reformacji, srebrng trumne
Swietego znajdujacy sie w katedrze w Ni-
daros, Dunczycy przetopili, a jego szczatki
potajemnie pochowano w 1568 r. pod po-
sadzka kosciola, aby uniemozliwi¢ trwa-

Swiety Olaf jest patronem i obrorica
Norwegii i uwazany jest za meczennika.
Jego $wigto uroczyscie obchodzi sie 29 lip-
ca tj. w dniu $mierci kréla w bitwie pod
Stiklestad.

Bylem w Jerozolimie i w Rzymie, do
Santiago de Compostela dotartem pieszo
z Opola, okazalo sie, ze nie znam czwartej
z waznych drég pielgrzymkowych tj. Dro-
gi $w. Olafa. Dlatego postanowilem w tym
roku i$¢ §ladami $redniowiecznych nor-
weskich patnikow, historyczng wschodnia
droga z Oslo do Nidaros.

Dnia 16-ego czerwca 2015 r., po ok. 2

godz. lotu z Krakowa, potem kolejg i au-

Hamar - zw. * Szkiana Katedra® (XIl w)

»
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» tobusem dotartem do siedziby klubu espe-
rantystow ,Esperantonia” w Oslo. Moje-
go przybycia oczekiwalo 3 esperantystow:
Douglas Draper - doskonaly esperanty-
sta, przemily i wielkiego serca szef klubu,
Cato Hangew - tutejszy cicerone, ktory
pokazal mi najwazniejsze zabytki mia-
sta, trzeci - ,,samideano” pochodzit z kra-
ju tulipanéw.

Pierwsze pie¢ nocy mieszkatem w klu-
bie; w dzien wedruje, by pociagiem wracaé
na nocleg i wezeénie rano nastepnego dnia
dotrze¢ do miejsca przerwanej pielgrzym-
ki, aby ja dalej kontynuowa¢. Poczatkowe
etapy przebiegaly blisko stacji kolejowych,
stad mialem mozliwo$¢ dogodnego dojaz-
du do ,Esperantomi” i bezplatnego noc-
legu. Nastepne noce spedzalem w pry-
watnych, dos¢ drogich schroniskach. Po
drodze ,zbieralem” pieczatki do pasz-
portu pielgrzyma, o ile zastalem otwarte
drzwi kosciolow.

Szlak $w. Olafa jest trudng droga
i oznakowany jest charakterystycznym
czerwonym, stylizowanym krzyzem, zwa-
nym ,krzyzem Olafa”. Znaki te najczesciej
umieszczane s3 na specjalnych drewnia-
nych palikach wkopanych w ziemie, czy
tez na telefonicznych stupach. W trud-
niejszym, mniej dostepnym terenie np. le-
$nym, zwisajg w formie czerwono-brazo-

Kosciol w Sor - Fron

wych deszczulek przyczepionych do galezi
drzew.

W poblizu koscioléw stoja kamienie
milowe w ksztalcie ,krzyza Olafa” z po-
daniem ile kilometréw pozostaje do Ni-
daros. Idac przez caly dzien, wielokrotnie
nie spotykalem na drodze pielgrzyma.

Na ok. 700 km szlaku, w ciagu 31 dni
spotkatem 11-12 patnikéw, zas ze schro-
niskami facznie okoto 25.

Szlak prowadzit drogami le$nymi, szu-
trowymi, rzadziej asfaltowymi, najcze-
$ciej waskimi $ciezkami jak tez bezdroza-
mi. Fragmentami trzeba bylo przedziera¢
sie przez geste, wysokie chaszcze i pokrzy-
wy siegajace glowy. Najbardziej naleza-
to uwazaé na grzezawiskach, moczarach,
torfowiskach i bagnach, gdzie w przy-
padku nieuwagi mozna bylo straci¢ obu-
wie. Trzeba bylo umiejetnie przeskakiwac
z kepy na kepe czy z kamienia na kamien
przy przekraczaniu potokéw i gorskich
rzeczek. Czasem szlo si¢ po gorskim zbo-
czu szeroka narciarskg aleja a innym ra-
zem po waskich deskach polozonych na
podmoktych terenach. Szlak wiodt przez
ogromne pastwiska, pustkowia, plasko-
wyze i wysokie gory o surowym klimacie
pokryte platami $niegu. Biegl tez piekny-
mi dolinami rzek, brzegami jezior, dziewi-
czymi lasami.

Patniczy szlak ma swoj poczatek przy
ruinach krolewskiego kosciota Mariakir-
ke (XII w.) w Oslo. Pierwszy kamien milo-
wy z wyryta na nim liczba, ile kilometréw
pozostaje do Nidaros, spotyka si¢ przy po-
zostato$ciach kosciota $w. Klemensa (643
km). Z powodu zmian infrastruktural-
nych - budowg nowych drég, autostrad
i lotniska, szlak wydtuzyt si¢ do ok. 700
km.

Poczatkowo prowadzi przez urozma-
icony teren typu ,gora - dét - géra”, po-
tem przechodzi w bardziej plaski, na
ktorym rzadko rozsiane s miasteczka.
Pierwszym wiekszym miastem jest Ha-
mar, ze stynng tzw. ,Szklang Katedrg”
(XII w.) - czesciowo rozebrang w czasie
Reformacji, z ktorej material budowlany
postuzyt do zbudowania kosciota w Fa-
mes. Obecnie cafa Katedra jest przykry-
ta szklem i pelni role sali koncertowej, ze
wzgledu na wspaniatg akustyke.

Wedrujac  wzdluz jeziora Mjosa,
pierwszy raz zobaczytem domy mieszkal-
ne z dachami pokrytymi darnig z rosna-
cymi na nich trawami. Po prawej stro-
nie drogi do Lillehammer, z dala wida¢
olimpijska skocznig narciarskg i pojawia
sie nieznany mi znak drogowy ostrzega-
jacy przed tosiem. W lesie za$ inny znak,
przedstawiajacy czarng sylwetke pielgrzy-

rondheing: poze g‘n’ "z celem pielgrzymki
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ma w diugim plaszczu z wedrowna laska
w reku.

Architektura wigkszosci ko$ciotow
otoczonych cmentarzem i kamiennym
murem, jest typowa dla tych ziem, gdzie
bialy ostrostup szpiczastej wiezy kosciel-
nej wyrasta posrodku stromo opadaja-
cych skrzydet dachu. Wyjatek stanowia
starsze, zabytkowe koscioly np. w Ringe-
bu (XI w.) i w Sor-Fron. Pierwszy - jed-
na z najstarszych $wiatyn na szlaku -
zbudowany w stylu stupowym, z drewna
poczernialego ze starosci, ma liczne wie-
zyczkiz daszkami. Drugi, zwany ,,Katedra
z Gudbransdalen”, to §liczna nietypowa
budowla oktagonalna (1792 r.), wewngtrz
ktérej ambona z baldachimem géruja nad
gtownym oftarzem.

W Nord-Sel wiernie odtworzono ko-
$cidlek i gospodarstwo z zabudowaniami
Krystyny corki Lavransa, bohaterki ksigz-
ki Sigrid Undset. U podnéza plaskowyzu
Dovrefjell w miejscowoéci Dovre, spoty-
kam drewniang $wiatynie z 1736 r. zbudo-
wang na planie krzyza, z zewnatrz pokry-
tg skalnymi tupkami koloru stali i brazu,
a przy niej milowy kamien z napisem ,,250
km til Nidaros .

Potem bezludnym szlakiem, znako-
wanym kopczykami z kamiennych ply-
tek, pozbawionym najmniejszego drzew-

ka i krzewow, przekracza sie wysokie
gory. Po zejéciu z nich, wchodzi sie w stre-
fe narciarskich wyciagow i biegowych tras
narciarskich, ciggnacych sie kilometrami
wzdluz zboczy gor w okolicy Oppdal -
centrum sportow zimowych.

Przy schodzeniu z gor zapuszczamy si¢
w bezludna, lesng kraing z gdzieniegdzie
wecisnietymi domkami, napotykajac po
drodze najpiekniejsze miejsce noclegowe,
gdzie nawet przed psig buda rosty kwiatki.

To stara farma Haeverstolen Gard-
stun skladajaca sie z kilku drewnianych
doméw i z budyneczkow gospodarczych
w staroskandynawskim stylu pokrytych
darnia.

Ostatnie ok. 50 km przechodzi sie
przez podmokte Iaki, karczowiska i droga
asfaltowa dociera si¢ do pigknie polozone-
go w zatoce miasta Buvika, przechodzace-
go w pobliski kurort Brekka. Za nim, po
kilkunastu kilometrach, patrzac ze wzgo-
rza, rozposciera si¢ przepiekna panorama
bardzo rozleglego, okoto 200 tys. miasta
Trondheim z wyrdzniajaca sie majesta-
tyczna szarg brylg Katedry Nidaros.

Spieszac sie przed nadchodzacym
deszczem, idac kretymi uliczkami mia-
sta, wreszcie zobaczylem z bliska upra-
gniony cel mojej pielgrzymki - Katedre
Nidaros pod wezwaniem $w. Olafa. Nie-

CZY PAMIETALISCIE
O ZBADANIU PROBKI
WODY SWIECONEJ
W LABORATORIUM

stety moja rado$¢ nie byla pelna, gdyz nie
pozwolono mi wej$¢ do wnetrza swiatyni
z powodu uroczystosci slubnych miejsco-
wego notabla. Dopiero nazajutrz, o go-
dzinie 11, uczestniczac w niedzielnym,
protestanckim nabozenstwie, moglem
spojrzeniem ogarnac ogrom tej Swiatyni.
Po potudniu za$ stuchalem polskich pie-
$ni w pobliskim polskim kosciele w ,,bu-
dowie”.

Budowe katedry rozpoczeto ok. 1070 r.,
a prace zakonczyly sie dopiero okolo
1300 roku. Jest ona tradycyjnym miej-
scem pochéwku rodzin krélewskich,
w ktorej przechowywane sg krolewskie
regalia. Od 1814 r. stanowi miejsce koro-
nacji wszystkich kolejnych monarchow
Norwegii. Obecny wyglad zawdziecza
rozpoczetej w 1869 r. odbudowie, po wie-
lokrotnym niszczeniu przez pozary. Re-
nowacja oficjalnie zostala zakonczona
w2001 r.

Nocowatem w Centrum Pielgrzymko-
wym znajdujacym sie na tytach katedry,
gdzie spotkalem bardzo pomocng i sym-
patyczna wolontariuszke z Bialegostoku.
Nie uczestniczytem w uroczystych obcho-
dach $w. Olafa - 29 lipca, kiedy to kate-
dra zostaje udostepniona katolikom, gdyz
musialem wraca¢ do Polski na urodziny
wnuka Adama. B
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nia 5 lutego 2015 roku zmart na-
D gle dr n. med. Maciej Adamowicz,
diagnosta laboratoryjny, wybitny
naukowiec i specjalista w zakresie zabu-
rzen glikozylacji, uczciwy, rzetelny pracow-
nik, a przede wszystkim czlowiek wielkiego
serca, wyjatkowej skromnosci i zyczliwosci.
Dr n med. Maciej Adamowicz urodzit
sie 28 pazdziernika 1947 roku w Otwocku
(woj. mazowieckie). W 1970 roku ukonczyt
studia magisterskie na Wydziale Biologii
iNauk o Ziemi Uniwersytetu Warszawskie-
go. Nastepnie w 1971 roku rozpoczat pra-
ce na stanowisku asystenta w laboratorium
analitycznym Zespotu Opieki Zdrowot-
nej w Otwocku. W latach 1975-1985 petnit
funkcje kierownika pracowni serologii oraz
kierownika laboratorium w Zaktadzie Dia-
gnostyki Laboratoryjnej Specjalistycznego
ZOZ-u Chordb Pluc i Gruzlicy w Otwoc-
ku. W tym samym czasie byt wykladow-
ca w Zespole Szkot Zawodowych Centrum
Leczniczo-Rehabilitacyjnego Choréb Pluc
i Gruzlicy w Otwocku. Uzyskat specjaliza-
cje IT stopnia w zakresie analityki medycz-
nej. Od 1985 roku dr Adamowicz rozpoczat
prace w Pracowni Biatek Zakladu Diagno-
styki Laboratoryjnej Instytutu ,,Pomnik -
Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie
na stanowisku starszego asystenta. Nastep-
nie petnit obowiazki Kierownika w/w Pra-
cowni. Po uzyskaniu w 2007 roku tytulu
doktora nauk medycznych pracowal w Pra-
cowni Zaburzenn Metabolizmu IPCZD na
stanowisku adiunkta do konca 2014 roku.
Zmagal si¢ przez wiele lat z choroba serca,
pomimo tego przepracowat w stuzbie zdro-
wia 43 lata.
Swoja prace zawodowa dr Adamowicz
poswiecil badaniu zagadnien dotycza-

Dr n med.

MACIE) ADAMOWICZ

cych wrodzonych wad metabolizmu [EM
(ang. Inborn error of metabolism). Szcze-
golng uwage skupit na trudnej specjalno-
$ci dotyczacej wrodzonych zaburzen gli-
kozylacji CDG (ang. congenital disorders
of glycosylation). Odbyt staz szkoleniowy
w zakresie diagnostyki wrodzonych za-
burzen glikozylacji w laboratorium szpi-
tala Gasthuisberg Uniwersytetu Leuven
w Belgii. Wspotpracowat z naukowcami
z calego $wiata, a jego praca zaowocowa-
ta wprowadzeniem w IPCZD badan prze-
siewowych w kierunku wrodzonych zabu-
rzen glikozylacji. Wdrozyl badanie profilu
izoform transferyny metoda elektroogni-
skowania jako marker CDG. Odegral zna-
czacg role w tworzeniu miedzynarodowej
sieci zajmujacej si¢ zaburzeniami gliko-
zylacji w ramach projektu Komisji Euro-
pejskiej EUROGLYCAN i EUROGLYCA-
NET, ktorych byl polskim koordynatorem.
Dokonat odkrycia na skale §wiatows, ob-
serwujac nieprawidtowy profil izoform we
wrodzonej nietolerancji fruktozy. Dla pa-
cjentow z fruktozemia opracowal metode
monitorowania leczenia, ktorg za granica
nazwano ,,metodg Adamowicza”.

W srodowisku zwiazanym z pediatria
metaboliczng dr Maciej Adamowicz pozo-
stanie znany jako polski ,,CDG-man”.

Lekarze 7z Kliniki Metabolicznej
IPCZD czgsto podkreslali, ze Maciej byt
dla nich nieocenionym partnerem, cze-
sto stuzgcym pomocy, radg, otwartym na
odwazne koncepcje i dziatania. Wszyscy
wspominaja dlugie rozmowy dotyczace
tzw. ,trudnych przypadkow”, ktore stano-
wily wzor wspolpracy pomiedzy lekarza-
mi a diagnostami laboratoryjnymi. Byl
autorytetem dla lekarzy i naukowcow z ca-
tego swiata. Wielu z nich odbywato szkole-
nia w IPCZD pod opiekg dr. Adamowicza.

Dr Maciej Adamowicz byt czlonkiem
Polskiego Towarzystwa Wrodzonych Wad
Metabolizmu. Byl autorem i wspotauto-
rem ponad 70 publikacji w pismiennic-
twie naukowym, w tym kilku z najwyz-
szym Impact Factor. Byt autorem licznych
doniesien i referatow na konferencjach na-
ukowych w kraju i za granicg oraz kierow-
nikiem wielu projektow naukowych. Pro-
wadzit wykfady z dziedziny diagnostyki

wrodzonych wad metabolizmu w ramach
kursow doskonalgcych Centrum Medycz-
nego Ksztalcenia Podyplomowego dla le-
karzy.

Maciek byl zaangazowanym diagno-
sta, ktory z pasja poswigcat sie nie tylko
samym badaniom laboratoryjnym, ale
zawsze dostrzegal spoza nich pacjenta.
Z niektorymi miat kontakt osobisty i byt
przez nich bardzo lubiany. Praca catko-
wicie go pochlaniafa. Trzymata go przy
zyciu. Bezinteresownie pomagal innym,
nigdy nie przeszedt obojetnie obok dru-
giego czlowieka. Nie szukal rozglosu,
z pokorg i oddaniem stuzyl innym. Ko-
chat literature, muzyke, teatr i swoj ro-
dzinny Otwock.

Gdy o naglej smierci Macieja poinfor-
mowalismy naukowcow - ekspertow ze
$wiata (profesorowie — Jaak Jaeken z Bel-
gii - odkrywca zaburzen CDG, Eva Mo-
rava-Kozicz aktualnie z USA, Ron Wevers
i Dirk Lefeber z Holandii) - przestali na-
tychmiast wyrazy szczerego zalu, zgod-
nie piszac, ze to ogromna strata dla §wiata
CDG; rownoczesnie podkreslano jak szla-
chetnym i cieptym czlowiekiem byt Ma-
ciej.

Spotkania i rozmowy z dr. Adamowi-
czem byly zawsze inspiracja i zacheta do
dzialania. Wspomagat nas swoja wiedza,
doswiadczeniem i radg w sprawach za-
wodowych. Byt ,,dobrym duchem labo-
ratorium”. Pozostanie w naszych wspo-
mnieniach jako pogodny, cieply kolega
z u$miechem na twarzy, niezniechecony
trudno$ciami i zawsze otwarty na nowe
wyzwania. Dziekujemy za chwile spedzo-
ne z Tobg, bardzo nam Ciebie brakuje...

Zegnamy Cie stowami wiersza Ks. Jana
Twardowskiego:

»Odszedles cicho, bez stéw pozegnania
Tak jakby$ nie chciat
swym odejéciem smucic...
Tak jakbys wierzyt w godzine rozstania
Ze masz niebawem
z dobrg wie$cig wrdcic”

Aldona, Joanna, Magda, Anna, Darek,
Danuta, Basia, Zdzistaw, Wanda
zIPCZD
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Zapraszamy do wspéttworzenia naszego magazynu
»Diagnosta Laboratoryjny”. Zachecamy do wspétpracy wszystkich,
ktérzy chca sie podzieli¢ swoimi opiniami na temat spraw diagnostycznych.
Jezeli lubicie Paristwo podrézowa¢, odwiedzacie ciekawe miejsca lub chcecie
pochwali¢ sie swoim niecodziennym hobby, zapraszamy do kontaktu.

NA ZGEOSZENIA CZEKAMY POD ADRESEM: redakcja@kidl.org.pl



