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Cistine fibroze (CF) yra paveldima ir palyginti daZna liga, pasitaikanti apytikriai vienam ii
2500 naujagimiq. CF vienodai daZnai serga ir berniukai, ir mergaites. Vaikaijau gimsta su 5ia

liga ir negalijos igyti gyvenimo eigoje. Kitaip tariant, 5ia liga negalima u2sikresti. Cistine
fibroze paveldima autosominiu recesyviniu bOdu, t. y. vaikas suserga CF, jei paveldi du 5iq

ligq lemianf ius genus - po vienq i5 abiejq tevq.
Cistine fibroze daZniausiai prasideda ankstyvojoje vaikysteje. B[dingas daugelio organq ir

sistemq pa2eidimas, bet daZniausiai - kvepavimo ir virikinimo. Kvepavimo organLl sistema
paZeid2iama apie 85 proc. sergantiLUq CF.

Kas atsitinka sergant cistine fibroze?

Sergant CF pa2eid2iama visq gleives gaminaniiq liaukq veikla. Cistine fibroze serganiiq
Zmoniq kvepavimo takuose kaupiasi daug klampaus, p0lingo sekreto. Tiritas, lipnus
sekretas uZkemia smulkiuosius kvepavimo takus. Todel blogeja kvepavimo funkcija,
susidaro palankios sqlygos mikroorganizmams augti, t. y. kilti bakterinems infekcijoms.
Tokie vaikai da2nai serga ivairiomis kvepavimo organq sistemos ligomis. Jiems kartojasi
bronchitai, plauciq uZdegimai, vargina ilgalaikis kosulys.

Tuo tarpu kasos latakeliq uZsikimiimas nulemia svarbiausiq virikinimo fermentq trukumq
2arnyne, o tuo paiiu labai sutrikdo ivairiq maisto medZiagq (ypat riebalq) pasisavinimq.

1 . Kvepavimo takai.

2. Kvepavimo takuose
ko u pi os i p u I i n g a s sekreta s

3.Neutrofilai kovoja su

bakterine infekcijo.

4. Didelis kiekis DNR

iSsiskiria i\ Zuvusitl
neutrofilq ir sqlygojo
padidejusi sekreto
klampumq (5).



Cistine fibrozd yra letine liga, kuria vaikas sirgs
visq gyvenimq. Nuolatinis ir ilgalaikis gydymas
pradedamas nuo ligos nustatymo dienos.
Gydymo priemones turi b0ti taikomos kaip
galima ankstiau, kol dar nera 2enklaus ir sunkaus
organq funkcijq paZeidimo ir nepakankamumo
poZymiq.

Sergant CF del labai tiritq gleiviq labiausiai
paZeid2iamos kvepavimo ir virikinimo organq
sistemos. Labai svarbi kompleksinio gydymo
dalis yra kvepavimo takq praeinamumo
gerinimas ir letinio u2degiminio proceso
slopinimas kvepavimo takuose.

Kvepavimo takq praeinamumo gerinimui
taikomos specialios krutines lqstos fizines
terapijos priemones, skiriami gleives
skystinantys preparatai (mukolitikai),
hipertoninis NaCl tirpalas, bronchus pleiiantys
va i sta i.

Vienas i5 efektyviausiq mukolitikq yra
rekombinantine 2mogaus deoksiribonukleaze
(dornaze alfa).

Rekombinantine 2mogaus
deoksiribonukleaze dar yra 2inoma
dornazes alfa arba Pulmozyme'
pavadinimu. Tai fermentas, gaunamas
genq inZinerijos metodu i5 naturalaus
Zmogaus fermento. 
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Kas yra rekombinantinA imogaus deoksiribonukleaz6?
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o Dornaze alfa (Pulmozyme') labai
sumaZina skrepliq klampumq,
suskaidydama neutrofilq DNR, kuri yra
tiritq skrepliq sudedamoji dalis. 5i DNR
iSsiskiria p0lingame kvepavimo takq

- sekrete i5 infekcinio proceso metu

\2uvusiq neutrofilq.
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o Gydytojai skiria dornazq alfa
(Pul mozyme') pacientams, sergantiems
cistine fibroze tam, kad iitirptq tiritos
gleivds, susikaupusios kvepavimo
ta kuose. Vaisto povei kyje sekretas

tampa skystesnis ir lengviau pasi5alina.

Dornazd alfa (Pulmozyme') pagerina
plauciq funkcijq, palengvina kv6pavimq,
sumaZina infekcijq daZni ir padeda
iSvengti paImejimq sergant jvairaus

sunkumo CF.

o Vaistas skiriamas vaikams nuo penkeriq
metq amZiaus, taiiau gydytojai
specialistai bendru sprendimu gali skirti
dornazg alfa (Pulmozyme')
jaunesniems nei penkeriq metq
vaikams.

o Dornazg alfa (Pulmozyme') skiria ir
iiraio pulmonologas ar vaikq
pulmonologas. Veliau gali tqsti vidaus
ligq, vaikq ligq ar Seimos gydytojas.



Vyresniems nei 5 metq vaikams ir
suaugusiesiems dornazes alfa
(Pulmozyme') ilgalaikiam gydymui
skiriama po vienq ampulg (2500

vienetq/2,5 mg) vienq kartq per dienq.

Kai kuriems vyresniems nei 21 metq
pacientams geresnis poveikis pasireiSkia

vaistq inhaliuojant 2 kartus per dienq.

Labai svarbu dornazg alfa (Pulmozyme')
inhaliuoti kasdien. Klinikiniai tyrimai
parode, kad plautiq funkcija (FEVI )

pager6ja gydymo metu, o nutraukus
gydymq, v6l greitai pablogeja. Todel
vaistq reikia vartoti reguliariai, t. y.

kiekvienq dienq ir gydymas turetLl b0ti
ilgalaikis.

Vaistq galima saugiai vartoti ir paumdjus
kvepavi mo takLl infekcijai.

Priei inhaliuojant dornazg alfa
(Pul mozyme') rekomenduojama
pavartoti trumpalaikio poveikio
bronchus pletianiio vaisto salbutamolio.

Laikas tarp Pulmozyme' inhaliacijos ir
kineziterapijos gali b0ti nuo
pusvalandZio iki 6 val.

Vartojimo laikas paros bdgyje neturi
itakos vaisto veiksmingumui.

Dornazei alfa (Pulmozyme') vartoti
naudojamas srovinis purkStuvas. Priei
inhaliuojant reikia ideti vienq vaisto
ampulq i srovinio purk5tuvo kamerq.



Dornazes alfa (Pulmozyme') negalima
skiesti arba maiSyti su kitais vaistais
sroviniame purkituve.

Dornazes alfa (Pulmozyme") ampules yra

vienkartines. Atidarius ir nepanaudojus
viso ampules turinio, negalima jos laikyti
kitam kartui, nes dornazes alfa
(Pulmozyme') suddtyje ndra
konservantq.

Negalima nutraukti dornazes alfa
(Pulmozyme') vartojimo nepasitarus su

gydytoju.

Negalima vartoti vaisto pasibaigus
nurodytam tinkamumo laikui.

Patiems keisti paskirtosios vaisto dozes.

Hipertoninis NaCl tirpalas

@ Hipertoninio NaCl inhaliacijos nera
tokios efektyvios ir nepakeiiia gydymo
mukolitiku dornaze alfa (Pulmozyme').

o DidZiausias efektyvumas pasiekiamas
inhaliuojant 7 proc. NaCl tirpalq,
maZesnes koncentracijos tirpalq
efektyvumas nera irodytas.



lnhaliuojamiems vaistams
(mukolitikams, antibiotikams,
kortikosteroidams, kartais bronchus
pleiiantiesiems vaistams) vartoti
naudojami sroviniai purk5tuvai
(inhaliatoriai), kuriuos sudaro
kompresoriaus ir purk5tuvo irenginys.

Siq prietaisq ddka vaistinis preparatas
skystoje formoje paveriia mas
aerozoliu, tinkamu jkvepti. I nhaliacijos
metu vaistas iiskaidomas i smulkesnes
daleles ir efektyviai pasiekia tiek
viriutinius, tiek apatinius kvepavimo
ta kus.

Prietaisai parenkami atsiZvelgiant i
paciento poreikius ir gebejimq
naudotis viena ar kita priemone, taip
pat i vaisto iileidimo formq bei i
prietaiso technines charakteristikas.

Sroviniai purk5tuvai privalo suskaidyti
vaistinj preparatq j 5 pm ir maZesnes

daleles, nes tik tokios daleles gali
pasiekti apatinius kvepavimo takus.

Naudojantis kompresoriniais
inhaliatoriais maZiau vaisto nuseda
burnoje, pagereja jo jsisavinimas, kartu
sumaZeja nepageidaujamq poveikiq
tikimybe.

Papildomi priedai reikalingi naudojant
inhaliatoriq yra kaukds arba burnos
kandikliai.
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Rekomenduojami purkituvq ir kompresoriq irenginiai:,:,::,,
,:::l:Q

o Omron kompresoriniai inhaliatoriai CompAlR (NE-C-28) ir CompAlR Elite (NE-C-30), turintys
V.V.T.* inhaliacijos komplektq;

Pari LC Sprint, Pari LC Plus, Pari Baby;

e-Flow.

lnhaliatoriaus prieiiIra:

lnhaliatoriaus valymas nera sudetingas, bet labai svarbus ir b0tinas tam, kad netaptLl
papildomu infekcijos ialtiniu sergantiesiems.

Po kiekvienos gydymo sesijos iiskalaukite inhaliatoriaus indelj iiltu vandeniu ir palikite
iSd2i0ti nat0raliai.

Kiekvienos dienos pabaigoje, kai inhaliatorius daugiau nebus naudojamas, vaistq indelis,
kauke ar burnos kandiklis privalo b[ti iSplauti iiltu muiluotu vandeniu, iSskalauti ir palikti
iSdZi0ti naturaliai. Svarbu: oro vamzdelio plauti nebutina.

Jokiu budu neplaukite prietaiso indq plovimo maiinoje.

Kas treiiq dienq bOtina prietaiso dalis dezinfekuoti naudojant acto / vandens miiinj arba
kitq dezinfektantq, kurj jums rekomenduos pardavejas.

Acto/vandens miiiniui paruo5ti reikia: sumaiiylil/2aclo dalj su 1-112 dalimivandens.
Pamerkite prietaiso dalis 30 min. ir gerai iSskalaukite po tekaniio vandens srove. Palikite
iidZinti nat[raliai. ldemiai apZi0rekite prietaiso dalis priei supakuodami. ltin svarbu, kad jos

b0tq gerai iidZi0vusios.

* V.V.T. - Virtualiqjq VoZtuvq Technologija

o

Leidini paddjo paruoiti vaikq pulmonologe m. dr. Valdond Miseviiiend (LSMU)

Lietuvos

Gistin6s Fibroz6s
asociacija
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