


Cistineé fibroze (CF) yra paveldima ir palyginti dazna liga, pasitaikanti apytikriai vienam i3
2500 naujagimiy. CF vienodai daznai serga ir berniukai, ir mergaités. Vaikai jau gimsta su 3ia
liga ir negali jos jgyti gyvenimo eigoje. Kitaip tariant, Sia liga negalima uZzsikrésti. Cistiné
fibrozé paveldima autosominiu recesyviniu badu, t. y. vaikas suserga CF, jei paveldi du 3ig
liga lemiancius genus - po vieng i$ abiejy tévy.

Cistineé fibrozé dazniausiai prasideda ankstyvojoje vaikystéje. Bidingas daugelio organy ir
sistemy pazeidimas, bet dazniausiai — kvépavimo ir virskinimo. Kvépavimo organy sistema
pazeidziama apie 85 proc. serganciyjy CF.

Kas atsitinka sergant cistine fibroze?

Sergant CF pazeidziama visy gleives gaminanciy liauky veikla. Cistine fibroze serganciy
zmoniy kvépavimo takuose kaupiasi daug klampaus, palingo sekreto. Tirstas, lipnus
sekretas uzkem3a smulkiuosius kvépavimo takus. Todél blogéja kvépavimo funkcija,
susidaro palankios salygos mikroorganizmams augti, t. y. kilti bakterinéms infekcijoms.
Tokie vaikai daznai serga jvairiomis kvépavimo organy sistemos ligomis. Jiems kartojasi
bronchitai, plauciy uzdegimai, vargina ilgalaikis kosulys.

Tuo tarpu kasos latakéliy uzsikimsimas nulemia svarbiausiy virskinimo fermenty trikuma
zarnyne, o tuo paciu labai sutrikdo jvairiy maisto medziagy (ypac riebaly) pasisavinima.

1. Kvépavimo takai.

2. Kvépavimo takuose
kaupiasi palingas sekretas.

3.Neutrofilai kovoja su
bakterine infekcija.

4. Didelis kiekis DNR
issiskiria is Zuvusiy
neutrofily ir sqlygoja
padidéjusj sekreto
klampumaq (5).




Cistiné fibrozé yra létiné liga, kuria vaikas sirgs
visg gyvenima. Nuolatinis ir ilgalaikis gydymas
pradedamas nuo ligos nustatymo dienos.
Gydymo priemonés turi bati taikomos kaip
galima anksciau, kol dar néra zenklaus ir sunkaus
organy funkcijy pazeidimo ir nepakankamumo
pozymiy.

Sergant CF dél labai tirsty gleiviy labiausiai
pazeidziamos kvepavimo ir virskinimo organy
sistemos. Labai svarbi kompleksinio gydymo
dalis yra kvépavimo taky praeinamumo
gerinimas ir létinio uZzdegiminio proceso
slopinimas kvépavimo takuose.

Kvépavimo taky praeinamumo gerinimui
taikomos specialios kratinés Igstos fizinés
terapijos priemonés, skiriami gleives
skystinantys preparatai (mukolitikai),
hipertoninis NaCl tirpalas, bronchus pleciantys
vaistai.

Vienas i efektyviausiy mukolitiky yra
rekombinantiné Zzmogaus deoksiribonukleazé
(dornazé alfa).

Kas yra rekombinantiné Zzmogaus deoksiribonukleazé?

Rekombinantiné Zmogaus O Dornazé alfa (Pulmozyme®) labai

deoksiribonukleazé dar yra zinoma

dornazés alfa arba Pulmozyme®

pavadinimu. Tai fermentas, gaunamas

geny inzinerijos metodu i$ natdralaus

zmogaus fermento. P “
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sumazina skrepliy klampuma,
suskaidydama neutrofily DNR, kuri yra
tirsty skrepliy sudedamoiji dalis. Si DNR
iSsiskiria palingame kvépavimo taky
sekrete i infekcinio proceso metu

M\, zuvusiy neutrofily.
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O Gydytojai skiria dornaze alfa
(Pulmozyme®) pacientams, sergantiems
cistine fibroze tam, kad istirpty tirstos
gleiveés, susikaupusios kvépavimo
takuose. Vaisto poveikyje sekretas
tampa skystesnis ir lengviau pasisalina.

o Dornazé alfa (Pulmozyme®) pagerina
plauciy funkcija, palengvina kvépavima,
sumazina infekcijy daznj ir padeda
iSvengti palmeéjimy sergant jvairaus
sunkumo CF.

O Vaistas skiriamas vaikams nuo penkeriy
mety amzZiaus, tac¢iau gydytojai
specialistai bendru sprendimu gali skirti
dornaze alfa (Pulmozyme®)
jaunesniems nei penkeriy mety
vaikams.

0 Dornaze alfa (Pulmozyme®) skiria ir
iSraso pulmonologas ar vaiky
pulmonologas. Véliau gali testi vidaus
ligy, vaiky ligy ar $eimos gydytojas.




Vyresniems nei 5 mety vaikams ir
suaugusiesiems dornazés alfa
(Pulmozyme®) ilgalaikiam gydymui
skiriama po vieng ampule (2500
vienety/2,5 mqg) vieng karta per diena.

Kai kuriems vyresniems nei 21 mety
pacientams geresnis poveikis pasireiskia
vaistg inhaliuojant 2 kartus per diena.

Labai svarbu dornaze alfa (Pulmozyme®)
inhaliuoti kasdien. Klinikiniai tyrimai
parodé, kad plauciy funkcija (FEV1)
pageréja gydymo metu, o nutraukus
gydyma, vél greitai pablogéja. Todél
vaista reikia vartoti reguliariai, t. y.
kiekvieng dieng ir gydymas turéety buati
ilgalaikis.

Vaistg galima saugiai vartoti ir palméjus
kvépavimo taky infekcijai.

Pries inhaliuojant dornaze alfa
(Pulmozyme®) rekomenduojama
pavartoti trumpalaikio poveikio

bronchus pleciancio vaisto salbutamolio.

o Laikas tarp Pulmozyme® inhaliacijos ir
kineziterapijos gali bati nuo
pusvalandzio iki 6 val.

O Vartojimo laikas paros bégyje neturi
jtakos vaisto veiksmingumui.

0 Dornazei alfa (Pulmozyme®) vartoti
naudojamas srovinis purkstuvas. Pries
inhaliuojant reikia jdéti vieng vaisto
ampule j srovinio purkstuvo kamera.




Dornazés alfa (Pulmozyme®) negalima
skiesti arba maisyti su kitais vaistais
sroviniame purkstuve.

O Dornazés alfa (Pulmozyme®) ampulés yra
vienkartinés. Atidarius ir nepanaudojus
viso ampulés turinio, negalima jos laikyti
kitam kartui, nes dornazés alfa
(Pulmozyme®) sudétyje néra
konservanty.

O Negalima nutraukti dornazés alfa
(Pulmozyme®) vartojimo nepasitarus su

gydytoju.

O Negalima vartoti vaisto pasibaigus
nurodytam tinkamumo laikui.

O Patiems keisti paskirtosios vaisto dozés.

Hipertoninis NaCl tirpalas

O Hipertoninio NaCl inhaliacijos néra O Didziausias efektyvumas pasiekiamas
tokios efektyvios ir nepakei¢ia gydymo inhaliuojant 7 proc. NaCl tirpalg,
mukolitiku dornaze alfa (Pulmozyme®). mazesnés koncentracijos tirpaly

efektyvumas néra jrodytas.
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Inhaliuojamiems vaistams
(mukolitikams, antibiotikames,
kortikosteroidams, kartais bronchus
pleciantiesiems vaistams) vartoti
naudojami sroviniai purkstuvai
(inhaliatoriai), kuriuos sudaro
kompresoriaus ir purkstuvo jrenginys.

Siy prietaisy déka vaistinis preparatas
skystoje formoje paverciamas
aerozoliu, tinkamu jkveépti. Inhaliacijos
metu vaistas iSskaidomas j smulkesnes
daleles ir efektyviai pasiekia tiek
virsutinius, tiek apatinius kvépavimo
takus.

Prietaisai parenkami atsizvelgiant j
paciento poreikius ir gebéjima
naudotis viena ar kita priemone, taip
pat j vaisto isleidimo forma bei j
prietaiso technines charakteristikas.

Sroviniai purkstuvai privalo suskaidyti
vaistinj preparata j 5 um ir mazesnes
daleles, nes tik tokios dalelés gali
pasiekti apatinius kvépavimo takus.

Naudojantis kompresoriniais
inhaliatoriais maziau vaisto nuséda
burnoje, pageréja jo jsisavinimas, kartu
sumazéja nepageidaujamy poveikiy
tikimybeé.

Papildomi priedai reikalingi naudojant
inhaliatoriy yra kaukés arba burnos
kandikliai.



Rekomenduojami purkstuvy ir kompresoriy jrenginiai:

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

Pari LC Sprint, Pari LC Plus, Pari Baby;

e-Flow.

Inhaliatoriaus priezitira:

Inhaliatoriaus valymas néra sudétingas, bet labai svarbus ir bltinas tam, kad netapty
papildomu infekcijos saltiniu sergantiesiems.

Po kiekvienos gydymo sesijos isskalaukite inhaliatoriaus indelj Siltu vandeniu ir palikite
isdziuti natdraliai.

Kiekvienos dienos pabaigoje, kai inhaliatorius daugiau nebus naudojamas, vaisty indelis,
kaukeé ar burnos kandiklis privalo bati isplauti siltu muiluotu vandeniu, isskalauti ir palikti
iSdZiGti nataraliai. Svarbu: oro vamzdelio plauti nebdtina.

Jokiu budu neplaukite prietaiso indy plovimo masinoje.

Kas trecia dieng buatina prietaiso dalis dezinfekuoti naudojant acto / vandens misinj arba
kita dezinfektanta, kurj jums rekomenduos pardavéjas.

Acto / vandens misiniui paruosti reikia: sumaisyti 1/2 acto dalj su 1-1/2 dalimi vandens.
Pamerkite prietaiso dalis 30 min. ir gerai iSskalaukite po tekancio vandens srove. Palikite

isdziati natdraliai. Jdémiai apzidrékite prietaiso dalis pries supakuodami. Itin svarbu, kad jos
baty gerai isdzitvusios.

*V.V.T. - Virtualiyjy Voztuvy Technologija

Leidinj padéjo paruosti vaiky pulmonologé m. dr. Valdoné Miseviciené (LSMU)
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