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Santrumpos

B. cepacia - Burkholderia cepacia

CFTR - cistinés fibrozés transmembraninj potencialg reguliuojantis baltymas
CI- - chloro jonas

DNR - deoksiribonukleoragstis

ENaK - epitelio natrio jony kanalas

FEV1 - forsuoto iSkvépimo tiiris per pirmaja sekunde

JAV - Jungtinés Amerikos Valstijos

KMT - kauly mineralinis tankis

mg - miligramai

ml - mililitrai

ng - nanogramai

Na* - natrio jonas

Pa0:z - arterinio kraujo parcialinis deguonies slégis

PaCO:z - arterinio kraujo parcialinis anglies dioksido slégis

PEG - perkutaniné endoskopiné gastrostoma

P. aeruginosa - Pseudomonas aeruginosa

proc. - procentai

RNR - ribonukleino riigstis

S. aureus - Staphylococcus aureus

S. maltophilia - Stenotrophomonas maltophilia

S. pneumonia - Streptococcus pneumoniae

Sa0:z - arterinio kraujo jsotinimas deguonimi, kuris nustatomas tiesiogiai
tiriant arterinj krauja

SpO0:z - kraujo jsotinimas deguonimi, kuris nustatomas netiesiogiai
pulsoksimetru

TV - tarptautiniai vienetai

pg - mikrogramai



lzanga

Cistiné fibrozé - tai genetiSkai paveldima liga. DaZniausiai liga diagnozuojama
kudikystéje ar vaikystéje, taciau pastaruoju metu vis dazniau pasitaiko, kad
lengva Sios ligos eiga nustatoma ir suaugusiems asmenims. Ne visi pasaulio
gyventojai vienodai daznai serga cistine fibroze: sergamumas Vakary Europoje
yra 1 i$ 2 500 naujagimiy, tarp Afrikos amerikieciy - 1 i§ 15 000, o tarp Azijos
amerikieCiy - tik 1 i§ 30 000. Europos Sajungoje cistinés fibrozés paplitimas
siekia 0,737 atvejo 10 tikst. gyventojy. Dabar Europoje yra apie 29 000 ser-
ganciyjy cistine fibroze, Jungtinése Amerikos Valstijose - 27 000. Manoma, kad
iS viso pasaulyje yra 70 000 serganciyjy cistine fibroze. Lietuvoje Zinoma apie
vienas Simtas vaiky ir suaugusiyjy asmeny, serganciy cistine fibroze. Taip pat
nustatyta, kad cistine fibroze sukelian¢iy CFTR geno mutacijy neSiotojais tarp
europieCiy yra 1 i§ 29 asmeny (iSskyrus Airijg, kurioje CFTR geno mutacijy
nesiotojas yra 1 i§ 17 asmeny), tarp Afrikos amerikiec¢iy - 1 i§ 64, o Azijos
amerikieciy - 1 i$ 90.

Pastaryjy keturiy deSimtmeciy nauja gydymo strategija lémé Zenkly cisti-
ne fibroze serganciy asmeny gyvenimo trukmés pailgéjima, ir dabar amziaus
mediana siekia 40 mety. Vakary Europos $aliy ir JAV duomenimis, suaugusiy
pacienty skaicius per minétg laikotarpi padidéjo daugiau nei 400 proc. ir siekia
apie 50 proc. visy cistine fibroze serganciy pacienty.

Cistiné fibrozé kelia daug klausimy ja sergantiems asmenims, jy artimie-
siems, besimokantiems medicinos studentams ar klinikinéje praktikoje su Sia
liga susiduriantiems gydytojams. Cistiné fibrozé vaikams diagnozuojama daz-
niau, taCiau, geréjant diagnostikos ir gydymo galimybéms, daugéja ir Sia liga
serganciy suaugusiyjy. Siame leidinyje pateikiama aktualiausia informacija apie
cistine fibroze ir jos ypatumus suaugusiyjy amZiuje. Tikimés, kad leidinys padés
geriau pazinti Sig liga.

Dékojame visiems, pateikusiesiems ir pateiksiantiesiems vertingas pastabas
bei sitlymus tobulinant $j leidinj.

Autoriai
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Kas yra cistiné fibrozé

Cistiné fibrozé (dar zinoma mukoviscidozés pavadinimu) - tai genetiné, auto-
sominiu recesyviniu biidu paveldima liga, kuriai buidingas daugelio organy ar
ju sistemy pazeidimas dél sutrikusios egzokrininiy (iSorinés sekrecijos) liauky
funkcijos. Dazniausiai pazeidziami plauciai ir kasa, kiek reciau - kiti virskini-
mo sistemos organai (pvz.: kepenys, Zarnynas), dauginimosi sistema, prakaito
liaukos, sinusai, oda (1 pav.).

Liga susergama i$ abiejy tévy paveldéjus po vieng geng, koduojantj cistinés
fibrozés transmembraninj potencialg reguliuojantj baltymg (angl. Cystic fibro-
sis transmembrane conductance regulator, CFTR), esantj 7-oje chromosomoje ir
turintj budinga mutacija (-as) (2, 3 pav.).

Siuo paveldéjimo principu cistinés fibrozés diagnozés tikimybeé, jei abu tévai
yra ligos neSiotojai, yra 1:4, arba 25 proc. (kiti galimi paveldéjimo variantai pa-
teikiami skyriuje Lytinis gyvenimas, nevaisingumas, néstumas ir gimdymas). Ligos
nesSiotojais vadinami asmenys, kurie neserga cistine fibroze, neturi jai budingy

e b aid S . Nes ¢io asmens kvépavimo takai

. Cistinés fibrozés pazeidZiami organai . e.erga.ma asmen - ep‘av1m - al
Kvépavimo taky Kvépavimo takai,

sienelé  pasidenge plonu

leiviy sluoksniu

Sinusai: sinusitai (infekcinés kilmes) —\H\:r.. :

Plauciai: kvépavimo takai pasidengia storu tirsty, :
lipniy gleiviy sluoksniu ir i§platéja; |

daznos bakterinés infekcijos

Oda: prakaito liaukos i$skiria koncentruota,
sury prakaitg

Kepenys: uzsikemsa tulZies latakai

Kasa: uzsikemsa kasos latakai

Zarnynas: sutrinka maisto medziagy \_/f/

pasisavinimas i
\

Reprodukcijos organai: nuo lytinio vystymosi
sutrikimy, dismenoréjos, amenoréjos, spermos
kanaly obstrukcijos iki nevaisingumo

Kvépavimo taky skerspjavis &

1 pav. PaZeidZiami organai sergant cistine fibroze

http://www.nhlbi.nih.gov/health/health-topics/topics/cf/



2 paw. Cistinés

Tévas ) Motina Y  ReikSmés X . ...
Ligos Ligos Autosominé fibrozés paveldéjimo
nesiotojas nesiotoja (ne lytiné) schema. Kiekvienas
chromosoma su . y
normaliu CFTR | Sveikas Zmogus
— genu turi 24 porines
Autosominé chromosomas. Cistine
' chromosoma, fibroze suserga
turinti CFTR

tie asmenys, Kurie
abiejose septintosiose
I I I chromosomose
Vaikas \ [vaikas " [vaikas "\ [vaikas ) (paveldétose po
Sveikas Ligos Ligos Sergantis vieng i$ abiejy tévy)
nesiotojas nesiotojas turi cistinei fibrozei
biidingg mutacijg (-as)

geno mutacijg

LS./ | ==

http://www.nhlbi.nih.gov/
health/health-topics/topics/cf/

3 pav. Septinta Zmogaus chromosoma. Kiekviena Zmogaus
chromosoma susideda i$ daugybés geny, lemianciy tam tikrus
Zmogaus pozymius ar atsakingy uz tam tikras organizmo funkcijas.
Dauguma geny koduoja informacija apie baltymy sinteze lasteléje.
Pastarieji yra pagrindiné organizmo statybiné medziaga, dalyvauja
visuose organizmo gyvybiniuose procesuose, reguliuoja kitus
genus. Genas yra paveldimos informacijos nesiklis. Septintoje
chromosomoje yra CFTR baltymg koduojantis genas, kurio mutacija
(-os) gali sukelti cistine fibroze

(0 @

CFTR genas

(e &

7-a chromosoma

klinikiniy simptomy, tac¢iau turi CFTR baltyma koduojancio geno mutacijg (-as)
tik vienoje 7-oje chromosomoje.

FiziologiSkai CFTR genas atsakingas uZ chloro, natrio, bikarbonaty jony
ir vandens judéjimg tarp lasteliy (4 pav.), kitaip tariant, uZ transmembraninj
laiduma. CFTR genas gamina CFTR baltyma, transmembraninio laidumo regu-
liatoriy. CFTR baltymas veikia kaip chloro jony kanalas, per kurj chloro jonai
patenka iS vidulgstelinio j tarplastelinj tarpa, o natrio jonai juda prieSinga
kryptimi. SumaZéjus chloro jony sekrecijai j kvépavimo taky ir Zarny spindj,
osmosinio gradiento principu padidéja natrio ir vandens absorbcija i$ jy spin-
dziy bei sumazéja gleives gaminanciy lgsteliy periciliariniame skystyje esancio
vandens kiekis. Gaminamos gleivés tampa labai tirStos. Sutrikus bikarbonaty
jony pernasai, sumazéja iSskiriamy gleiviy pH (padidéja rugstingumas). Tai

Kas yra cistiné fibrozé
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4 pav. Kvépavimo taky
virpamojo epitelio, jony Sveiko asmens Serganciojo cistine fibroze pazeisty
kanaly ir kity lastelése kvépavimo taky fiziologija kvépavimo taky patofiziologija
vykstanciy proces
Y ! patumzfi Enitelio Na* CFTRir Epitelio Na*
yp pll(e 101 N alternatyvas CI kanalai
R kanalai Alternatyvis
Frizzell R. A., Pilewski J. M. Na* Cl kanalai
Finally, mice with CF lung Na* A Anijony hiperabsorbcija
disease. Nature Medicine, 10 absorbcija sekrecija ) . S
(2004): 452 - 454 Glikozaminoglikanai umazejusl
bl Chemokinai, HJ, anijony sekrecija
o Periciliarinio  248iMO s 1 ,; sergant CF
Wi veiksniai e o
pilwenso BB B2 L pericitarinio
homeostazé . -
skyscio
iSeikvojimas
£ TR * Neutrofilai «= i ‘- T .
L 13 Muko- Elastazé = [ 1 -.Il \ 1G}e1v11}sqst0v15,
A 4 ciliarinis Gleiviu « R B uzdegimas,
" ¥ Wirensas civiy *E_ . tauriniylgsteliy
. Iasteliy S Y hiperplazia
x granulés

lemia padidéjusia gleiviy precipitacija ir gleiviy kams$ciy susidaryma, paZei-
dziamos egzokrininiy liauky funkcijos. Todél sutrinka daugelio organy (kvépa-
vimo, vir§kinamojo trakto, urogenitalinés ir kity organy sistemy) funkcija. Dél
sutirstéjusio sekreto ir l1étesnio jo pasiSalinimo apatiniuose kvépavimo takuose
atsiranda sekreto sastovis, linke telktis patogeniniai mikroorganizmai, suke-
liantys daZnas ir ilgai besitesianc¢ias kvépavimo taky infekcijas. Bronchy glei-
viné infiltruojama uzdegiminémis lgstelémis, bakterijos iSskiria proteolizinius
fermentus, ardancius bronchy jungiamajj audinj. Atsiranda negrjZtamy struk-
tariniy kvépavimo taky pokyc¢iy - virpamojo epitelio pasikeitimas i$ ploksciojo
j daugiasluoksnj ploksciajj, fibrozé, formuojasi bronchektazés (nenormaliai
iSsipléte bronchai). Sutrikus CFTR baltymo veiklai prakaito liaukose, sumaZzéja
chloro reabsorbcija prakaito liauky latakéliuose ir iSskiriamame prakaite pa-
daugéja chloro. I$laikant neutraly jony krivj padaugéja ir natrio (nors natrio
kanaly funkcija sergant cistine fibroze yra nesutrikusi).

Dabar yra zinomos SeSios CFTR geno mutacijy klasés (5 pav.). I ir 1I klasés
mutacijoms budingas mazesnis gaminamo CFTR baltymo kiekis. I klasés mu-
tacijos (Siai klasei tenka apie 10 proc. visy CFTR geno mutacijy) yra nonsense
(kitaip dar vadinamos tyliosios mutacijos, kurioms esant susidaro netinkamai
funkcionuojantis baltymas) ir skaitymo rémelio poslinkio mutacijos (dél naujy
ar prarasty nukleotidy pakinta jy seka, daznai atsiranda stop kodonas ir taip
sutrikdoma CFTR baltymo gamyba, susidaro trumpesnis baltymas, kuris yra
nestabilus ir greitai suyra arba visai negaminamas dél sutrikusio ribonukleino



sutrikes CFTR baltymo,
kaip jony kanalo,
aktyvavimas

sutrikes jony laidumas
per CFTR baltymo

sumazéjes CFTR baltymo
stabilumas ir sutrikusi
kity jony kanaly veikla Kityjony CFTR

kanalg
kanalai o

(©]
Goldzio ©
kompleksas

sutrikusi CFTR baltymo
gamyba ir pernasa
sutrikusi CFTR baltymo
sintezé

dél sutrikusio transkripci-
jos reguliavimo maZesnis
CFTR baltymo kiekis
pasiekia lastelés membrana

Endoplazminis
tinklas @

Qranduolys j

5 pav. CFTR geno mutacijy klasés

CFTR geno mutacijy klasés: I - sutrikusi CFTR baltymo sintezé; II - sutrikusi CFTR baltymo
gamyba ir pernasa; III - sutrikes CFTR baltymo, kaip jony kanalo, aktyvavimas; IV - sutrikes
jony laidumas per CFTR baltymo kanalg; V - gaminamas normalus CFTR baltymas, taciau
dél sutrikusio transkripcijos reguliavimo mazesnis jo kiekis pasiekia lastelés membrang;

VI - sumazéjes CFTR baltymo stabilumas ir sutrikusi kity jony kanaly veikla.

CFTR baltymo funkcijas sutrikdanc¢ios CFTR geno mutacijos priklauso III ir IV
mutacijy klasei, maZesne CFTR baltymo kiekio gamyba lemianc¢ios mutacijos
priklauso I, II, V, VI klaséms.

I mutacijy klasé daugiausiai sutrikdo chloro jony pernasg, maZziausiai - [V-VI.

ENaK - epitelio natrio jony kanalas; DNR - deoksiribonukleoriigstis; mRNR - matriciné ribonukleino ragstis; Na* -
natrio jonas, Cl™ - chloro jonas; CFTR - cistinés fibrozés transmembraninj potenciala reguliuojantis baltymas

Reeves E. P, Molloy K., Pohl K. and McElvaney N.G. Hypertonic Saline in Treatment of Pulmonary Disease in Cystic
Fibrosis. Review Article. The Scientific World Journal, 2012 (2012):11 (atnaujinta pagal Allen E.D., Cystic fibrosis: A
decade of progress. Review. Drugs of Today, 1999 (35,11): 835-848)).

riugsties (RNR) brendimo). Todél ties apikaline (virSiinine) Igstelés membrana
néra CFTR baltymo. II klasés mutacijos (dazniausios, sudaro virs 80 proc. visy
CFTR geno mutacijy, Siai klasei priklauso ir AF508 mutacija) jvyksta dél geno
susivyniojimo ir brendimo defekty. Esant II klasés CFTR geno mutacijai, CFTR
baltymas suyra anksc¢iau ar pasiekia 1gstelés membrang tik labai mazi baltymo
kiekiai. III ir IV klaséms budingesné sutrikusi CFTR baltymo, kaip jony kanalo,
funkcija nei mazesnis CFTR baltymo kiekis. Esant III mutacijy klasei (nustatomos
2-3 proc. serganciyjy cistine fibroze), gaminamas pakankamas CFTR baltymo
kiekis, kuris pasiekia lastelés membrana, taciau jis nesiaktyvuoja ir nefunkcio-
nuoja kaip chloro jony kanalas. Esant IV klasés CFTR geno mutacijoms (nustato-
mos maziau nei 2 proc. serganciyjy cistine fibroze), CFTR kanalai gali atsidaryti

Kas yra cistiné fibrozé
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ir uzsidaryti, ta¢iau chloro jonai negali laisvai judéti kanalais dél sutrikusio jy
laidumo pro CFTR kanalus. Esant retoms V klasés mutacijoms gaminamas nor-
malus CFTR baltymas, taCiau netinkamas transkripcijos reguliavimas lemia, kad
mazesnis CFTR baltymo kiekis pasiekia lgstelés membrana. Naujausiai, VI CFTR
geno mutacijy klasei biuidingas sumazéjes CFTR baltymo stabilumas ir sutrikusi
kity jony kanaly veikla.

Daznesni CFTR geno mutacijy pavyzdziai pagal mutacijy klases pateikti
1 lenteléje.

I, II, IIl ir VI CFTR geno mutacijy klasés, pasiZyminc¢ios nefunkcionuojanciu
CFTR baltymu apikalinéje lgstelés membranoje, pasireiskia sunkesne cistinés
fibrozés eiga ir kartu diagnozuojamu kasos nepakankamumu, nors plauciy pa-
Zeidimo sunkumas jvairuoja. Mutacijos, priklausancios IV ir V klasei, lemiancios
tam tikrg CFTR baltymo aktyvumga, pasireiskia lengvesne cistinés fibrozés eiga.

Cistine fibroze vienodai daZnai serga ir vyrai, ir moterys. Liga yra neuzkrec¢iama.

1 lentelé. CFTR geno mutacijy pavyzdZiai pagal mutacijy klases

CFTR geno mutacijy klasés Mutacijos
I G542X, W1282X, R553X
II AF508, N1303K
111 G551D, G551S, G1349D
1\% R117H, R334W, R347P
\'% A445E, 3849+10kbC—T, 2789+5G—~A
VI Q1412X, 4279insA, N287Y




Kada jtarti cistine fibroze

Cistinés fibrozés pozymiai gali biiti nustatomi bet kurio amZziaus Zmonéms, nors daz-
niausiai liga diagnozuojama naujagimystés, kiidikystés ar vaikysteés tarpsniu. Pasitaiko
atvejy, kai $i genetiné liga nustatoma ir suaugusiesiems (taip jvyksta dél netipinés
ligos eigos, esant neryskiems klinikiniams simptomames, taip pat dél geréjancios dia-
gnostikos). [Stirti, ar nesergama, reikéty, jei atsiranda ligai budingy simptomy (placiau
skyriuje Klinika) ir/ar Sia liga serga nors vienas i$ tévy, broliy ar sesery. Daugelyje
pasaulio Saliy vykdoma naujagimiy patikra, kuri padeda anksti diagnozuoti ir gydyti
liga, iSsiaisSkinti jos neSiotojus. Praéjus keletui dieny po gimimo, tiriamas naujagimio
kraujas ir vertinamas imunoreaktyvaus tripsinogeno (tripsino profermento), kurj ga-
mina kasa, kiekis. Jei nustatomas padidéjes jo kiekis, vertinama, kad naujagimis yra
rizikos grupéje sirgti cistine fibroze, todél atliekamas genetinis iStyrimas ieSkant CFTR
geno mutacijy. Lietuvoje $i cistinés fibrozés patikra dar nevykdoma.

Kliniskai cistiné fibrozé jtariama, kai gimus naujagimiui nustatomas mekoninis
(pirmyjy kudikio iSmaty, susiformavusiy iki gimimo, prie§ pradedant jj maitinti)
zarny nepraeinamumas ar biina gausios, riebios, specifinio kvapo ir iSvaizdos
(pilksvos, blizgios, blogai nusiplaunancios nuo klozeto sieneliy, dvokiancios)
iSmatos dél kasos nepakankamumo, siirus prakaitas, atsilieka vaiko svorio augimas,
tolesnéje vaiko vystymosi raidoje daznai kartojasi kvépavimo taky infekcijos.

Suaugusiems asmenims cistiné fibrozé gali biti jtarta tada, kai kartojasi daznos
apatiniy kvépavimo taky infekcijos, sinusitai, kratinés lgstos radiologiniuose
tyrimuose matomos bronchektazés be aiSkios jy susidarymo priezasties,
susiduriama su vyry ir motery nevaisingumo problema, ypac jei kartu su cistinei
fibrozei biidingais simptomais nustatomas ir cukrinis diabetas.

Pazvelgus j serganciojo rankas, kojas, galima pamatyti biigno lazdelés formos
pirstus (iSplatéja distalinés pirsty falangos) ir laikrodzio stikliuka primenancius
nagus (nagy plokstelés placios, apvalios, iSgaubtos) (6 pav.). Taciau vien simp-
tomy ar tam tikry pozymiy buvimas nepagrindzia cistinés fibrozés diagnozés, o
tik padeda ja jtarti. Diagnozei nustatyti reikalingas detalus klinikinis vertinimas
bei atliekami papildomi tyrimai (Zr. skyriy Diagnostika).

6 pav. Cistine fibroze serganciajam
budinga pirsty ir naguy forma: biigno
lazdelés formos pirstai ir laikrodzio
stikliukg primenantys nagai
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Klinika

Ligos simptomai gali biti labai jvairas, kaip ir ligos klinikiné iSraiska, kuri kiek
skiriasi naujagimystés/kudikystés, vaikystés, paauglystés ir suaugusio Zmogaus
gyvenimo tarpsniais (2 lentelé) bei priklauso nuo paZeidziamy organuy.

Kaip jau minéta, vos gimusiam naujagimiui gana dazna pirmoji cistinés fibro-
zés iSraiSka yra mekoninis Zarny nepraeinamumas ir dazniausiai jau pirmomis
Zmogaus gyvenimo dienomis nejprastai stirus prakaitas, lydintis jj visa gyvenima.
Naujagimystes, kuidikystés tarpsniu liga gali pasireiksti tiesiosios Zarnos iskritimu,
uZsitesusia gelta. Vaikystés laikotarpiu buidingas létas vaiko augimas, paauglystéje -
uZtrukes brendimas. Jau vaikystéje gali atsirasti sinusitai (veido an¢iy uzdegimai),
nosies polipozé (1étiné nosies ir prienosiniy anciy gleivinés liga, pasireiskianti
gleivinés sustoréjimu), alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé (grybeliné plauciy
liga, kuriai budingas padidéjes imuninis atsakas j Aspergillus rusies grybelj), zarny
nepraeinamumas, inksty akmenligé. Nepriklausomai nuo amziaus biina daznos,
pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos, bronchy obstrukcijos epizodai, kasos
nepakankamumo ir malabsorbcijos poZymiai (pvz.: maZas svoris nepriklausomai
nuo suvartojamo maisto kiekio ir kaloringumo, tustinimasis gausiomis, riebiomis
iSmatomis), gali buti gastroezofaginis refliuksas, pilvo skausmas ar diskomfortas,
pilvo pitimas. Klinikiniame vaizde dominuoja kvépavimo ir virskinimo sistemy
pazaida. Dél sutrikusios elektrolity pusiausvyros gali sutrikti Sirdies veikla
(prakaituojant cistine fibroze sergantieji netenka daugiau vandens, drusky nei
sveiki Zmonés) ir i$sivystyti sinusiné tachikardija, ekstrasistolés, net priesirdziy
virpéjimas. Cistiné fibrozé gali komplikuotis kraujo atkoséjimu, plauciy dalies
atelektaze (plauciy audinio sublitiskimu, dazniausiai dél tirsto bronchy sekreto
nepatenkant orui j plauciy segmenta ar skiltj), pneumotoraksu (oro susikaupimu
pleuros ertméje), kvépavimo nepakankamumu, plautine Sirdimi, epizodiniu ir
létiniu distaliniy Zarny obstrukcijos (nepraeinamumo) sindromu, storosios Zarnos
striktiiromis (susiauréjimais), tiesiosios Zarnos prolapsu (iSkritimu), kepeny varty
venos hipertenzija, kepeny ciroze, tulzies puslés akmenlige, kitomis tulZies lataky
ligomis (pvz.: sklerozuojanciu cholangitu), kasos uzdegimu, sutrikusia gliukozés
tolerancija, cukriniu diabetu, elgesio ir psichologiniais sutrikimais, bendru
organizmo iSsekimu, osteoporoze ir kt. (apie dazniau pasitaikancias komplikacijas
placdiau skaitykite skyriuje Cistinés fibrozés komplikacijos).

Jei cistiné fibrozé nustatoma suaugusiam asmeniui, paprastai kvépavimo



2 lentelé. Klinikinés cistinés fibrozés iSraiSkos skirtingais amzZiaus tarpsniais

‘ Naujagimis/kudikis

Vaikas Paauglys/suauges

Sinusitai

Nosies polipai

‘ Pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos

Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé

Kraujo atkoséjimas

Pneumotoraksas

Kvépavimo nepakankamumas

‘ UZsitesusi gelta

Biliariné fibrozé

‘ Kepeny cirozé

‘ Kasos nepakankamumas - steatoréja, atsilikes fizinis vystymasis

‘ Cukrinis diabetas

Inksty akmenligé

‘ Inksty nepakankamumas

Mekoninis Zarny nepraeinamumas

Distalinés zarnyno dalies obstrukcijos sindromas

Tiesiosios zarnos iSkritimas

Zarny nepraeinamumas

Virskinamojo trakto adenokarcinoma

Uztrukes brendimas

Vas deferens nebuvimas

Artritas
Hipertrofiné plauciy osteoartropa-
tija (Bamberger-Marie liga)

Osteoporozé

Vaskulitas

Siri oda, natrio, chloro, vandens trikumas organizme

organy pazeidimas, kasos funkcijos, kiti virSkinamojo trakto veiklos sutrikimai
yra lengvesni, lyginant su asmenimis, kuriems liga diagnozuota anksti - nauja-
gimystéje, kidikystéje ar vaikystéje. Vélyva cistinés fibrozés diagnostika lemia
neryskis (lengvi) simptomai, dél to gydytojai dazniausiai nepagalvoja apie Sios
ligos galimybe. Suaugusiems asmenims aktualia problema tampa iSsivystes cuk-
rinis diabetas, nevaisingumas, ménesiniy ciklo sutrikimai, amenoréjos (mens-
truacijy nebuvimas 6 ménesius ir ilgiau). Tai gali buti pirmieji cistinés fibrozés
ligos simptomai suaugusiems asmenims. Taiau nebiitinai visi iSvardyti ligos
pozymiai ir komplikacijos pasireiskia cistine fibroze serganciajam. Simptomai,

Biigno lazdelés formos pirstai ir laikrodZio stikliuka pri-
menantys nagai

ju pasireiskimo intensyvumas kiekvienam pacientui gali buti skirtingas.
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Cistinés fibrozés paumeéjimas

Suaugusiems cistine fibroze sergantiems asmenims budingi ligos patiméjimai,
dazniausiai pasireiSkiantys kvépavimo taky infekcijomis. Svarbiausi ligos patimé-
jimo klinikiniai simptomai - kar§¢iavimas, sustipréjes kosulys, padidéjes skrepliy
kiekis ir pulingumas, padaznéjes ir pasunkéjes kvépavimas, pablogéjes apetitas,
svorio kritimas, mieguistumas ir kt., taip pat atsirade radiologiniai poky¢iai, pablo-
géjusi plauciy funkcija. Visuotinai priimty cistinés fibrozés paiméjimo sunkumo
kriterijy néra. Vis délto svarbu ligos paiiméjimus skirti j nesunkius ir sunkius,
nes tai padeda laiku skirti adekvaty gydyma. Sunkiu cistinés fibrozés paiméjimu
laikytina pablogéjusi bendroji serganciojo buklé ir kvépavimo organy funkcija
(blogéjantis kraujo jsotinimas deguonimi, didéjantis anglies dioksido parcialinis
slégis kraujyje, silpni kvépavimo raumenys, atsirade ar sustipréje plautinés Sirdies
klinikiniai poZymiai), esant dar bent vienam Kkriterijui i$ trijy:

1) kvépavimo taky infekcija (diagnozuojama esant bent dviem poZymiams:
padidéjus skrepliy kiekiui, dusuliui, kars¢iuojant > 38° C bent 48 val.,,
atsiradus naujiems pokyc¢iams kritinés lagstos rentgenogramoije);

2) pneumotoraksas;

3) kraujo atkoséjimas.

Paiiméjima daZzniausiai lemia padidéjes kvépavimo takuose persistuojancio (nuo-
lat biinancio) infekcijos sukéléjo kiekis ar naujas sukéléjas (bakterinis, virusinis
ar grybelinis). Suaugusiems pacientams dazniau nustatomi mikroorganizmai yra
Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa), Staphylococcus aureus (S. aureus), Kiti
patogenai - reciau. Todél cistine fibroze serganciuosius patiméjimo metu tenka
gydyti atitinkamo spektro antibiotikais, kartais jie derinami skiriant du ar net
tris antibakterinius vaistus. Esant nesunkiam patimeéjimui, pacientai gali gydy-
tis namuose geriamaisiais antibakteriniais vaistais, ta¢iau sunkis patiméjimai
visada gydomi ligoninéje, skiriant intensyvy antiinfekcinj gydyma, tesiant jpras-
tinj cistinés fibrozés gydyma mukolitikais, atsikoséjima gerinanciais vaistais,
bronchus plecianciais vaistais, virSkinima gerinanciais fermentais, kartais gali
prireikti ir sisteminj uZdegimg slopinanc¢io gydymo gliukokortikoidais, deguo-
nies terapijos (placiau apie cistinés fibrozés paiiméjimo metu skiriamas vaisty
grupes skaitykite skyriuje Vaistai).



Kol kas néra jrodymais pagristy rekomendacijy, kokius fizinés medicinos
metodus taikyti patiiméjus cistinei fibrozei, ta¢iau pirmenybé teiktina sauges-
niems metodams, kuriems atlikti nereikia aktyviy paciento pastangy. Pasirin-
kimas turi atitikti pablogéjusig bendraja paciento bikle, sumazéjusj fizinio
kravio toleravima bei plauciy funkcija. Reikia atsizvelgti ir j kai kurias kom-
plikacijas, lydincias cistinés fibrozés paiiméjimg, kaip antai pneumotoraksg,
kraujo atkoséjima ir pan.

Patiméjimy metu, kai pneumotoraksas nedidelis, taikomi jprasti fizinés
terapijos metodai, tac¢iau patariama vengti veiklos, kuriai reikia ranky jégos,
nenaudoti teigiamo slégio principu veikianciy priemoniy, mazinti pratimy in-
tensyvuma. Reikéty testi aktyvaus kvépavimo ciklus ar atlikti autogeninj dre-
naza, o sekreto Salinimg gerinancios procediros neturéty sukelti priepuolinio
kosulio.

Jei sergantysis atkosi kraujo, fizioterapinés procediros parenkamos
atsizvelgiant j atkosimo kraujo kiekj, siekiant apsaugoti nuo priepuolinio
kosulio. Atkosint nedidelj kiekj kraujo, t. y. skrepliai tik su minimalia kraujo
priemaisa, taikomi jprasti fizinés terapijos metodai. Siuo atveju pasirinktini
yra teigiamg iSkvépimo slégj sukeliantys prietaisai, taCiau patariama nenaudoti
vibracija sukelianciy prietaisy. Jei pacientas atkosi vidutinj kiekj kraujo
(< 250 ml/24 val.), patariama atsisakyti kriitinés lgstos perkusijos, pasipriesi-
nima iSkvepiamam orui ir vibracijg sukelian¢iy prietaisy, nenaudoti vibruojanciy
liemeniy, vengti kiino padéties, kai galva yra Zemiau kiino. Intensyvus kosulys
gali pabloginti situacijg, todél patariama vietoj kosulio, skatinamo atliekant
jprastus kvépavimo ar pitimo pratimus, pasistengti lengvai atsikrenksti.
Taip pat vengtinas intensyvus fizinis kravis. Jei kraujo atkosima gausiai
(> 250 ml/24 val.), sekreto pasiSalinimg gerinancios procediiros netaikomos.
Jei yra gausus kraujo atkoséjimas, jis gali buti stabdomas taikant bronchy
arterijos embolizacijg (kraujagyslés spindzio dalies arba viso kraujagyslés
spindzio dirbtinj uzkimsimg). Praéjus timiam periodui po embolizacijos, esant
stabiliai paciento biiklei ir nedidelei pasikartojancio kraujavimo i$ plauciy
rizikai, reabilitacija pradedama nuo jprasty kvépavimo pratimy, laipsniskai
jtraukiant aktyvaus kvépavimo ciklo bei autogeninio drenaZo procediras.
Geréjant paciento biiklei, procediiros ir fiziniai pratimai intensyvinami.

Sunkiai sergantiems pacientams, atliekant fizinius pratimus, tikslinga pa-
pildomai tiekti deguonies, siekiant palaikyti pakankamg jo kiekj kraujyje. Tiek
esant patiméjimui, tiek kilus ligos komplikacijoms sekretg skystéti skatina ir jo
pasisalinimg lengvina tinkamai drékinamas patalpos oras. Esant sunkiai paciento
biiklei, kai susikaupes sekretas sparciai blogina kvépavima ir nepavyksta jo pa-
Salinti kitais, neinvaziniais, metodais, galima tai atlikti mechaniskai - atsiurbiant
bronchy sekretg bronchoskopijos metu ar per intubacinj vamzdelj.
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Cistinés fibrozés komplikacijos

Cistiné fibrozé pasireiSkia jvairiy organy pazeidimu, todél ilgainiui suaugusieji
asmenys daznai susiduria su Sios ligos komplikacijomis. DaZnesnés jy - bron-
chektazés, kraujo atkoséjimas, pneumotoraksas, alerginé bronchopulmoniné
aspergiliozé, kvépavimo nepakankamumas, virSskinimo sistemos sutrikimai

(ypac kasos funkcijos sutrikimas), cukrinis diabetas, nevaisingumas. Taip pat

pasitaiko nosies polipozés, sinusity, cukrinio diabeto, kasos audinio fibrozés,

kepeny suriebéjimo, fokalinés (Zidininés) kepeny cirozés, tulZies puslés ligy,

Sirdies nepakankamumo, osteoporozés, artrity ir kt. atvejy. DaZniau pasireiSkia

Sios komplikacijos:

1. Bronchektazés - tai patologiskai iSsipléte bronchai, susiformuojantys kaip
létiniy kvépavimo taky uzdegimy ir pasikartojanciy infekcijy pasekmé. Jos
sudaro palankias sglygas daznesnéms infekcijoms, ilgiau trunkantiems uzde-
gimams bei tolesniam bronchy paZeidimui. Bronchektazéms budingi simp-
tomai yra kosulys, skrepliavimas, pasikartojancios apatiniy kvépavimo taky
infekcijos, kraujo atkoséjimas. Gydoma antibakteriniais vaistais (esant infekci-
jos poZymiams), atliekami bronchy sekreto pasiSalinimg gerinantys pratimai
ir tik retais atvejais, kai bronchektazés zenkliai blogina ligos eiga, daznai
kartojasi infekcijos bei bronchektazés yra lokalios (tik viename plautyje),
sprendZziama chirurginio gydymo galimybé.

2. Kraujo atkoséjimas paprastai gasdina pacientus ir dazniau pasitaiko ligai
paimeéjus. Jei atkosimo kraujo nedaug ar matomi tik skrepliai su kraujo
priemaisa, situacija néra grésminga. Taip atsitinka suplonéjus bronchy sie-
neléms, pakitus bronchy gleivinei dél dazny infekcijy, uzdegiminiy procesy,
nuolatinio kosulio ir praeina savaime pasibaigus ligos paiiméjimui. Taciau
cistine fibroze sergantiems pacientams dél vitamino K stokos gali sutrikti
kraujo kre$éjimas, todél atkosint kraujo reikia istirti ir kraujo kreséjimo ro-
diklius. Jei kreséjimo rodikliai sutrike, skiriama vitamino K, laSinama SvieZiai
Saldytos plazmos. Jei kraujo atkosima gausiau, tiriamos kraujavimo priezas-
tys, atliekami papildomi reikalingi tyrimai (bronchoskopija, kratinés Iastos
kompiuteriné tomografija, plauciy kraujagysliy angiografija ir kt.). Nustacius
gausaus kraujavimo $altinj, kraujavimas stabdomas specialiomis priemoné-
mis, pavyzdziui, bronchy arterijos embolizacija, sunkiais atvejais gali tekti



pasalinti ir plaucio skiltj. Kraujo atkoséjimo laikotarpiu laikinai nutraukiami
inhaliuojamieji vaistai, o jprastos bronchy sekreto pasiSalinimg gerinancios
procediiros laikinai nevykdomos arba mazinamas jy intensyvumas.

. Pneumotoraksas - tai buklé, kai pleuros ertméje atsiranda oro. Taip nu-
tinka ir nesant aiSkios priezasties, taCiau sergant cistine fibroze pneumo-
toraksg gali sukelti tritkusios plauciy bulos (pislés), nuolatiniy infekcijy
sukelti plauc¢iy pazeidimai bei kiti veiksniai. Simptomai, kuriuos jprastai
patiria pacientai, iSsivysc¢ius pneumotoraksui, - tai atsirades ar sustipréjes
dusulys, skausmas kritinéje, sunkus ar padaznéjes kvépavimas, pagreité-
jes Sirdies darbas, gali iSpilti Saltas prakaitas, Zenkliau sumazéti arterinis
kraujo spaudimas, pasikeisti odos, lipy, gleiviniy spalva (dél sumazéjusio
deguonies kiekio kraujyje atsiranda melsvas atspalvis - cianozé). Jei oro
kiekis labai nedidelis ir paciento buklé dél to néra sunki, pacientas gali
biti paliekamas stebéjimui, nes paprastai oras rezorbuojasi savaime. Jei
oro kiekis Zenklesnis, sukelia klinikinius simptomus, blogina paciento bukle,
tada susikaupes oras Salinamas - iStraukiamas punkcine adata, sunkesniais
atvejais tenka pleuros ertme drenuoti.

. Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé - tai buklé, kai dél kvépavimo
takuose esanciy jvairiy Aspergillus risies grybelio risiy susiformuoja orga-
nizmo padidéjusio jautrumo imuniné reakcija. Kliniskai pasireiskia bendru
silpnumu, kars¢iavimu, svokstimu, sergantysis gali atkoséti kraujo ar rusvy
skrepliy. Diagnozei patvirtinti atliekami reikalingi tyrimai, tokie kaip kri-
tinés lastos rentgenografija ir kompiuteriné tomografija, plauciy funkcijos
tyrimai (spirometrija), atliekami odos diirio méginiai su Aspergillus fumigatus
alergenu, tiriamas bendras imunoglobulino E ir specifiniy imunoglobulino
E antikiiny pries Aspergillus fumigatus kiekis kraujo serume. Sergant aler-
gine bronchopulmonine aspergilioze nustatomi specifiniai precipituojantys
Aspergillus fumigatus antikiinai serume ar Aspergillus fumigatus imunoglo-
bulinas G. Gydymui paprastai skiriami gliukokortikoidai (prednizolonas). Jei
gydymas nepakankamai veiksmingas ar pasireiskia Salutinis vaisto poveikis,
sprendziama dél vaisty nuo grybelio skyrimo.

. Kasos nepakankamumas pasireiskia kasos fermenty stoka virskinimo pro-
cese. Paprastai pacientai pastebi riebias, dvokiancias iSmatas, jaucia dujy
kaupimasi zarnyne, ,sunkuma“ skrandyje. Taip nutinka todél, kad kasos ga-
minami fermentai nepasiekia ar nepakankamas jy kiekis patenka j dvylika-
pirSte zarng, o i jos - j plonajj Zarnyna, kur didZioji dalis maisto medziagy
virSkinama ir pasisavinama. Norint gerinti virskinima, papildomai skiriami
kasos fermentai. Fermentus reikia gerti pries kiekvieng valgyma (jskaitant ir
uzkandzius) bei riebaly, baltymy turintj gérima. Priklausomai nuo sergancio-
jo savijautos, klinikiniy simptomuy, mitybos koreguojama skiriamy fermenty
dozé (apie kasos fermenty skyrima, dozes placiau skaitykite skyriuje Vaistai).
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6. Cukrinis diabetas, sergant cistine fibroze (dar vadinamas cistinés fib-

rozés sukeltu cukriniu diabetu), i$sivysto sutrikus endokrininei kasos
funkcijai ar i$sivysc¢ius atsparumui (rezistentiSkumui) insulinui. Endokri-
niniy liauky paZaida néra biidinga cistinei fibrozei. Ta¢iau dél susidaranciy
kasos audinio fibrozés ploteliy ar egzokrininiy liauky disfunkcijos, kada
tasus sekretas uzkemsa kasos latakus, pazeidZiamos ir insuling gaminan-
Cios kasos lastelés. Dél to neuZtikrinama pakankama insulino gamyba ir
sekrecija. Atsparumas insulinui gali vystytis dél 1étinés infekcijos, cistinés
fibrozés gydymui skiriamy gliukokortikoidy ar padidéjusio kortizolio kie-
kio, susidarancio esant stresinéms organizmo situacijoms. Dél nepakan-
kamo insulino kiekio ar atsiradusio atsparumo insulinui kraujyje daugéja
gliukozeés (sutrikdoma angliavandeniy apykaita). KliniSkai tai pasireiSkia
troSkuliu, daZnu $lapinimusi, dideliu nuovargiu, nepaaiSkinamu svorio
kritimu. Cistine fibroze serganciojo cukrinis diabetas skiriasi nuo cistine
fibroze neserganciojo. Cistine fibroze serganciyjy cukrinis diabetas turi
abiejy tipy cukriniam diabetui biudingy poZymiy: yra nuo insulino priklau-
somas (budinga 1 tipo cukriniam diabetui), ta¢iau paprastai pasireiskia
kiek véliau nei vaikystéje (daZniau suaugusiojo amziuje) ir gali buti kartu
nustatomas atsparumas insulinui (bidinga 2 tipo cukriniam diabetui).
Paprastai cistinés fibrozés salygotam cukriniam diabetui gydyti skiria-
mas insulinas, nes geriamieji gliukozés kiekj kraujyje maZinantys vaistai
néra tokie efektyviis. Be to, kitaip nei sergantieji iprastu cukriniu diabetu,
cistine fibroze sergantys asmenys nesilaiko grieZzty diety, maitinasi pagal
dietologo sudaryta specialy mitybos plang (daZnai ir kaloringai, neribo-
jant angliavandeniy gausaus maisto), todél insulino poreikj, reikalinga
gliukozés kiekiui kraujyje normalizuoti, derina prie suvartojamo maisto.

. Nevaisingumas (skaitykite skyriuje Lytinis gyvenimas, nevaisingumas, nés-

tumas ir gimdymas).

. Kepenu pazeidimas yra trecioji cistine fibroze serganciyjy mirties priezastis

(po progresuojancio kvépavimo organy paZeidimo bei su organy transplan-
tacija susijusiy komplikacijy). Kepenuy paZeidimas gali pasireiksti suriebéju-
siomis kepenimis, kepeny fibroze ar ciroze, tulZies iSsiskyrimo sutrikimais.
Taip pat galimas kepeny paZeidimas dél deSiniosios Sirdies nepakankamumo
ar kepeny varty venos hipertenzijos. KliniSkai kepeny funkcijos sutrikimas
gali likti ilgai nepastebétas, ir pirmieji jtarimai atsiranda tik kraujo tyrime
nustacius padidéjusius kepeny fermentus ar pasireiSkus geltai. AtsiZvelgiant i
kepeny paZeidimo tipg, skiriamas reikalingas gydymas: koreguojama mityba,
racionas papildomas pakankamu riebaluose tirpiy vitaminy kiekiu, prireikus
skiriama ursodeoksicholio rugsties ir t. t. Tam tikrais atvejais gali buti ir
persodintos kepenys.



9. Osteoporozeé - tai sisteminé kauly liga, pasizyminti kauly tankio mazéjimu,
maza kauline mase, kauly trapumu. Ja serga trecdalis cistine fibroze ser-
ganciyjy. Osteoporozé vystosi laipsniskai, i§ pradziy nesukeldama simpto-
my, neretai pirmgkart pasireiskia kauly laziu. Progresuojant osteoporozei,
atsiranda skausmai (dazniausiai juosmens srityje, buvusiy ar esamy kauly
laziy vietose), gali biti juntamas kojy méslungis, susidaryti kupra, sutrinka
paciento judrumas. Cistine fibroze sergantiesiems osteoporozé dazniausiai
iSsivysto dél nepakankamo vitamino D kiekio ir sutrikusios kalcio absorbcijos.
Nepakankama mityba, létinés infekcinés ligos, uzdelstas brendimas, cukrinis
diabetas, mazesnis fizinis aktyvumas, gliukokortikoidy vartojimas taip pat su-
daro tinkamas salygas vystytis osteoporozei. Gydymui skiriama pakankamas
kalcio (ne maziau kaip 1 500 mg/d.), vitamino D kiekis (800 TV/d.), pataria-
ma bent 10 minuciy per dieng praleisti sauléje. Taip pat gydoma osteoklasty
funkcijas slopinanciais (bisfosfonatais, selektyviaisiais estrogeny receptoriy
moduliatoriais, kalcitoninu) ir anaboliniais (teriparatidu) vaistiniais prepa-
ratais. Gydymas osteoklasty funkcijas slopinanciais ir anaboliniais vaistiniais
preparatais pradedamas densitometrijos, kauly mineralinio tankio (KMT)
matavimo, metu nustacius T lygmenij!, mazesnj nei (-2,5).

1 T lygmuo - tiriamojo KMT nuokrypis nuo maksimalaus jauny sveiky tos pacios lyties asmeny KMT vidurkio,
iSreik$tas standartinio nuokrypio skai¢iumi.

Cistinés fibrozés komplikacijos
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Cistiné fibrozé diagnozuojama remiantis budingais klinikiniais simptomais
ir/ar Seimine anamneze bei nors vienu i$ trijy pagrindiniy laboratoriniy tyrimy -
chloro jony koncentracijos prakaite nustatymu, genetiniu tyrimu (ieSkoma CFTR
baltyma koduojancio geno mutacijy), nosies epitelio biologiniy potencialy skir-
tumo matavimu. Ne visi iSvardyti tyrimai turi bati atliekami, norint patvirtinti
cistinés fibrozés diagnoze, ir ne visi jy turi vienoda diagnostine verte.

Chloro jonuy koncentracijos prakaite nustatymas (prakaito méginys) yra pa-
prastas, greitas, nebrangus ir informatyvus tyrimas. Prakaitas iSgaunamas jono-
forezés principu stimuliuojant prakaito liaukas: ant dilbio ar $launies odos (kur
néra odos uzdegimo, iSbérimo, jdréskimo, jpjovimo ar kitokio odos vientisumo
pazeidimo), naudojant pilokarping (chemine medziagg, skatinancia prakaito susi-
daryma) ir nestipria elektros srove (prie odos pritvirtinant teigiama ir neigiama
elektrodus pilokarpino jterpimui j oda ir poodi) (7 pav., a). Gautas prakaitas
surenkamas, ir laboratorijoje iStiriama jame esanciy chloro jony koncentracija.
Dabar daugelyje cistinés fibrozés centry naudojami modernesni prakaito anali-
zatoriai (7 pav., b), su Kuriais prakaito tyrimui atlikti reikia labai mazo prakaito
kiekio, iSvengiama galimy prakaito surinkimo ir kiekio matavimo netikslumy, o
rezultatas gaunamas i$ karto. Analizatoriaus veikimo principas islieka toks pat,
kaip ir anksc¢iau apraSyto standartinio prakaito tyrimo metodo, taciau tiriama
ne chloro jony, o natrio chlorido koncentracija.

Suaugusiesiems ir vyresniems nei 6 mén. vaikams méginys laikomas teigiamu,
jei chloro jony koncentracija yra lygi ar virSija 60 mmol/l, jei tarp 40 mmol/I
ir 59 mmol/]l - tyrimas vertinamas kaip abejotinas ir kartojamas. Sveikiems
asmenims biidinga maZesné nei 40 mmol/l chloro jony koncentracija prakaite.
Jei tyrimo testas atliekamas analizatoriais, rezultaty reikSmés gali skirtis nei
nurodytosios standartiniam prakaito méginiui, nes analizatoriais matuojama nat-
rio chlorido koncentracija (analizatoriy pateikiamy verciy reikSmés nurodomos
atskirai prietaiso naudojimo instrukcijoje).

Esant budingiems cistinés fibrozés pozymiams, ligos diagnozei patvirtinti
uztenka dviejy teigiamy prakaito tyrimy, atlikty per vieng ménesj. Jei prakaito
tyrimo rezultatai neigiami arba abejotini, taciau jtariama cistiné fibrozé, reika-
lingas genetinis iStyrimas ieSkant CFTR baltyma koduojanéio geno mutacijy (tuo
tikslu paimamas tiriamo asmens veninis kraujas). Cistiné fibrozé patvirtinama



Naudojant elektroda Prakaitas surenkamas
pilokarpinas | filtriniu popieriumi ar
jterpiamas j oda marle
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racija daZniausiai susijusi su | egaft CFIR geno mutacijai
esancia CFTR geno mutacija,
sukeliancia cistine fibroze

(1

Prakaito liaukos lgstelés
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http://www.hopkinscf.org/main/whatiscf/diag_testsweat.html

7 pav, a, b: a) standartiskai atliekamas prakaito méginys; b) specialus prakaito
laidumo analizatorius

radus ne maziau kaip dvi 7-je chromosomoje esancias CFTR baltyma koduo-
jancio geno mutacijas. Genetiskai iStirti rekomenduojama ir serganciojo cistine
fibroze brolius/seseris.

Kai nerandama né vienos cistinei fibrozei budingos mutacijos, bet yra kli-
nikiniy ligos simptomuy, visiSkai paneigti diagnozés negalima. Taip yra todél,
kad cistine fibroze lemianciy mutacijy dabar skai¢iuojama daugiau nei 1 900,
taCiau tiriamos ne visos, o tik dazniausiai ir kliniSkai sunkia ligos eiga pasi-
reiSkian¢ios mutacijos. Dabar Lietuvos sveikatos moksly universiteto ligoninés
Kauno klinikose tiriama septyniasdeSimt viena CFTR geno mutacija (tiriamy
mutacijy sarasas rekomenduojamas Amerikos genetinés medicinos kolegijos
(angl. American College of Medical Genetics) ir Amerikos akuSeriy ir ginekology
kolegijos (angl. American College of Obstetricians and Gynecologists) (3 lentelé).
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3 lentelé. CFTR geno mutacijy ir ju elementy, tiriamy Kauno klinikose, sarasas
(naudojant xTAG Cystic Fibrosis 71 rinkinj v2, Luminex)

AF508 1717-1G>A W1282X 2307insA
AI507 R560T 1078delT Y1092X
G542X R553X 394delTT M1101K
G85E G551D Y122X S1255X
R117H 1898+1G>A R347H 3876delA
621 + 1G>T 2184delA V520F 3905insT
711 + 1G>T 2789+5G>A A559T 5T/7T/9T
N1303K 3120+1G>A S549N F508C
R334W R1162X S549R 1507V
R347P 3659delC 1898+5G>T 1506V
A455E 3849+10kbC>T 2183AA>G 3120G>A
CFTR dele2, 3 L206W 1677delTA 3199del6
E60X 935delA 1812-1G>A R1066C
R75X dF311 G622D W1089X
405+3A>C G330X 2055del9>A D1152H
406-1G>A R352Q 2143delT R1158X
444delA S364P K710X 3791delC
R117C G480C Q890X S1196X
G178R Q493X 2869insG

Pasaulyje dazniausiai nustatomos cistine fibroze lemianc¢ios mutacijos pa-
teikiamos 4 lenteléje.

Suaugusiems asmenims, kuriems cistiné fibrozé diagnozuojama pirma kartg
gyvenime, daZniausiai nustatoma, kaip ir vaikams, klasikiné AF508 mutacija.
Taciau suaugusiesiems pasitaiko ir retesniy CFTR geno mutacijy, kuriy néra
standartinio genetinio tyrimo sarasSe. Dél Siy priezasciy kartais tenka istirti visa
CFTR geng, t. y. atlikti geno sekvenavima.

Cistinés fibrozés diagnostikos tikslu gali biiti matuojamas ir nosies epite-
lio potencialy skirtumas (8 pav.). Potencialy skirtumg lemia cistinés fibrozés
salygotas elektrolity ir vandens pernaSos pro nosies epitelj sutrikimas (akty-
vesné natrio jony pernasa j nosies epitelio lasteles ir jy vidinés membranos
hiperpoliarizacija). Potencialy skirtumas matuojamas nosies gleivinéje dviem
elektrodais, sujungtais su voltmetru. Cistinei fibrozei biidinga bazinio nosies
epitelio biologiniy potencialy skirtumo verté yra didesné nei -30 mV. Tyrimas
néra labai jautrus ir specifiSkas, reikalinga griezta atlikimo standartizacija.
Neigiamas meéginys nepaneigia cistinés fibrozés diagnozés, todél atliekamas
pakankamai retai.



4 lentelé. Sergantiesiems cistine fibroze dazniausiai nustatomos CFTR baltyma
koduojancio geno mutacijos (proc.)

Cistinés fibrozés labdaros Cistinés fibrozés fondo
fondo (Cystic Fibrosis Trust) | (Cystic Fibrosis Foundation)
pacienty registro 2011 m. pacienty registro 2011 m.
duomenimis duomenimis (JAV)
(Jungtiné Karalysteé)

AF508 90,6 86,8

G551D 5,6 4,4

R117H 4,1 2,7

G542X 3,6 4,6

N1303K 1,4 2,5

1717-1G->A 1,3 1,6

R553X 0,9 1,8

3849+10KbC->T 0,8 1,5

W1282X 0,5 2,4

2789+5G->A 0,3 1,3

8 pav. Nosies potencialy skirtumo matavimas

http://www.cfgenetherapy.org.uk/images/nasal%20
potential%20difference.jpg

Plauciy, kasos funkcijos jvertinimas, skrepliy mikrobiologinis iStyrimas, ra-
diologiniai krutinés lastos, veido anciy tyrimai ir kiti tyrimai yra papildomi. Jie
padeda patikslinti cistineés fibrozés forma, organy paZeidimga, numatyti paciento
gydymo taktika, prognozuoti ligos eiga.
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Formuluojant cistinés fibrozés klinikine diagnoze, nurodomas vyraujantis
pazeidimas - kvépavimo sistemos ar (ir) virSkinamojo trakto. Todél isski-
riama plauciy cistiné fibrozé, Zarnyno cistiné fibrozé, misri cistiné fibrozé.
Klinikinéje praktikoje pasitaiko netipiniy cistinés fibrozés formy, kai, esant
normaliam arba abejotinam prakaito méginiui, yra bent vienas cistinés fib-
rozeés fenotipas (vyraujantis létinis veido anciy ir plauciy pazeidimas, vy-
raujantis virskinamojo trakto veiklos ir mitybos sutrikimas, natrio chlorido
netekimo sindromas, vyry urogenitalinés sistemos funkcijos sutrikimas) ir
nustatyta bent viena CFTR geno mutacija. Tokiu atveju liga koduojama kaip
nepatikslinta cistiné fibrozé.

Cistinés fibrozés diagnozés formulavimo ir kodavimo pagal Tarptautinés statisti-

nés ligy ir sveikatos sutrikimy klasifikacijos deSimtgji pataisyta ir papildyta lei-

dimg ,Sisteminis ligy sarasas“ (Australijos modifikacija, TLK-10-AM) pavyzdziai:

e Plauciy cistiné fibrozé (lot. Fibrosis cystica pulmonalis) (E 84.0).

¢ Plauciy cistiné fibrozé, sunkus paiiméjimas. DeSinysis pneumotoraksas. Léti-
nio kvépavimo nepakankamumo paimeéjimas (lot. Fibrosis cystica pulmonalis,
exacerbatio gravis. Pneumothorax dexter. Insufficientia pulmonalis chronica
exacerbata) (E 84.0).

 Zarnyno cistiné fibrozé (lot. Fibrosis cystica intestinalis) (E 84.1).

e MiSri cistiné fibrozé (lot. Fibrosis cystica mixta) (E 84.8).

¢ Nepatikslinta cistiné fibrozé (lot. Fibrosis cystica nonspecificata) (E 84.9).




Cistinés fibrozés gydymas

Serganciojo cistine fibroze gydymo tikslas - pagerinti gyvenimo kokybe ir pa-
ilginti gyvenimo trukme. Gydymas yra kompleksinis, susidedantis i§ fizinés
medicinos, medikamentinio gydymo (bronchy sekretg skystinancio, simptomus
mazinancio, antiinfekcinio, paZeisty organy funkcija gerinancio, uzdegima slopi-
nancio, ligos komplikacijy gydymo), subalansuotos mitybos, gydymo deguonimi,
psichologinés pagalbos, tam tikrais atvejais neapsieinama ir be chirurginiy in-
tervencijy (nosies polipy, sinusy, plauciy operacijos, organy transplantacijos).

Esant jvairiy organy ar jy sistemy veiklos sutrikimo pozymiams, kompli-
kacijoms, pacientai konsultuojami atitinkamy sric¢iy gydytojuy specialisty, ko-
reguojamas gydymas. Kadangi $ia liga serga jauni Zmonés, neapsieinama ir be
psichologo, psichiatro konsultacijy. Kai kuriais atvejais reikalinga ir socialinio
darbuotojo pagalba.

Fiziné medicina
Sergant cistine fibroze, nemedikamentinis gydymas yra itin svarbus, siekiant
iSvengti ligos paiméjimy bei biklés blogéjimo. Nemedikamentinio cistinés fibro-
zés gydymo tikslas - serganciojo fizinio kruvio toleravimo bei tasaus, klampaus
sekreto pasiSalinimo i$ kvépavimo taky gerinimas. Fizinés medicinos procediiros
parenkamos atsizvelgiant j serganciojo bendraja bikle, ligos eiga (stabili eiga
ar patiméjimas), esamas ar gresiancias komplikacijas.

Fizinis aktyvumas
Fizinis aktyvumas - labai svarbi cistine fibroze sergancio asmens fizinés medici-
nos sudedamoji dalis. Fiziniam aktyvumui nereikia papildomy islaidy, paprasta
atlikti, pasiekiama akivaizdziy rezultaty - sportuojant pageréja atsikoséjimas,
ilgiau iSlaikoma stabili plauciy funkcija, palaikoma fiziné iStvermé, gerinamas
Sirdies ir kraujagysliy sistemos darbas. Ta¢iau mankstintis (sportuoti) bitina
reguliariai. Rezultatas biina akivaizdesnis, kai kartu taikomos ir kitos sekreto
pasiSalinimg skatinancios priemonés. MankSta, derinama su kitais fizinés terapi-
jos metodais, turi buti atliekama bent vieng kartg per dieng (rekomenduojama
du-tris kartus) priklausomai nuo simptomuy.

Cistine fibroze sergantiems pacientams fiziné veikla daznai asocijuojasi su
pabodusia manksta fizioterapijos saléje, palatoje ar namuose. Taciau fizinis
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aktyvumas gali biti labai jvairus - tai ir pasivaiksc¢iojimas, iSvykos | gamta,
orientacinis sportas, plaukiojimas baidarémis, vaziavimas dviraciu, treniruo-
tés ant bégimo takelio, Sokiy pamokos, plaukiojimas ir pan. Taciau yra kele-
tas sporto Saky, kurios, sergant cistine fibroze, gali buti labiau Zalingos nei
naudingos:
¢ kontaktinis sportas (kovos menai, regbis);
¢ nardymas su akvalangu (nepatartinas dél pneumotorakso rizikos);
¢ jodinéjimas (jei kartu atliekamas ir zZirgy prizitrétojo darbas; yra rizika
jkvépti grybeliy spory);
¢ sunkumy kilnojimas (esant implantuotam poodiniam centrinés venos porti-
niam kateteriui, gali susiformuoti iSvarza kateterio vietoje; pneumotorakso
ar kraujavimo i$ plauciy rizika).
Pries pasirinkdamas vieng ar kitg sporto rasj, pacientas turéty pasitarti su gy-
danciu gydytoju.
Esant cistinés fibrozés paiiméjimui, pneumotoraksui, kraujo atkoséjimui ar
kitai klinikinei situacijai, sunkinanciai paciento bendrgja sveikatos biikle, aktyvi
fiziné veikla negalima.

Nemedikamentiniai bronchy sekreto pasisalinimg i$ kvépavimo taky gerinantys

metodai skiriami j du tipus:

1) Kai reikia aktyviy paciento pastangy pratimams ar procediroms atlikti: akty-
vus kvépavimas, autogeninis drenazas, teigiamg iSkvépimo slégj sukelianciy
prietaisy naudojimas, kosulio stimuliavimas. Sie metodai paprastai taikomi
aktyviems, kliniSkai stabiliems pacientams. Esant cistinés fibrozés paiméji-
mui, ypac sunkiam, ar sunkioms gretutinéms ligoms, Sias procediiras ar ju
intensyvuma reikia riboti.

2) Kai nereikia aktyviy paciento pastangy pratimams ar procediroms atlikti:
auksto daznio kritinés lgstos vibracija, kritinés lgstos perkusija, pozicinis
drenaZas. Sie metodai taikomi esant sunkiai paciento biiklei ar gretutinéms
ligoms, ribojanc¢ioms procediry, kai reikia aktyviy paciento pastangy, atlikima,
cistinés fibrozés patiméjimo metu. Taip pat gali biiti naudojami ir kaip ilgalaikés
sudétinés fizinés terapijos, gerinancios bronchy sekreto pasiSalinima, dalis.

Visi bronchy sekreto pasiSalinima gerinantys metodai gali biti atliekami tiek

atskirai, tiek derinant tarpusavyje.

Aktyvus kvépavimas

Aktyvus kvépavimas (9 pav.) - tai fizinés terapijos metodas, kai cikliSkai kar-
tojamas kvépavimas jvairia technika: ramus kvépavimas - gilus jkvépimas -
ramus kvépavimas - stiprus iSkvépimas su jéga. Aktyviu kvépavimu siekiama
palengvinti atsikoséjima. Pirmasis pratimas vadinamas ramiu kvépavimu: kvé-
puojama nuleidus pecius, atsipalaidavus, jprastai, ramiai, apatine kratinés Igstos
dalimi ir pilvu (vadinamasis pilvinis kvépavimas). Pratimas atliekamas ne tik



Ramus kvépavimas

Stiprus iSkvépimas su jéga Gilus jkvépimas, kriitinés lgstos iSplétimas

Ramus kvépavimas

9 pav. Aktyvaus kvépavimo ciklas. Atliekamas trijy skirtingy kvépavimo pratimy
principu. Kvépuojama ramiai, keleta karty giliai jkvepiama su uzlaikymu ir iSkvepia-
ma. Kvépavimo raumeny poilsiui atliekamas ramus kvépavimas ir ciklas uzbaigiamas
stipriu, su jéga atliekamu iSkvépimu, skatinanciu pasisalinti sekretg i§ kvépavimo taky

kaip sudedamoji aktyvaus kvépavimo ciklo dalis, bet ir kaip atpalaiduojantis
pratimas tarp kity fizinés terapijos procediiry, padedantis pailséti kvépuoja-
miesiems raumenims. Po ramaus kvépavimo daromi Kriitinés lastos iSplétimo
pratimai: giliai jkvépus pro nosj, oras sulaikomas keletui sekundziy ir ramiai
iSkvepiamas pro burna. Kartojama 3-4 kartus. Atsipalaidavimui - ramaus kve-
pavimo pratimas. Per Siuos tris kvépavimo etapus skatinamas iSjudéti sekretas
i smulkiyjy kvépavimo taky. Ciklas baigiamas forsuotu iskvépimu, t. y. stipriai,
su jéga iSkvepiamas oras pro placiai atvertg burng - taip susikaupes sekretas
skatinamas judéti i smulkiyjy bronchy j stambiuosius ir pasiSalinti. Vienas ar
du stipriis iSkvépimai derinami su ramiu kvépavimu, kad pacientas nepavargty
ir i8laikyty reikalinga tempa. Ciklas kartojamas. Aktyvaus kvépavimo metodikos
svarbiausias veiksmas - forsuotas iSkvépimas. Priklausomai nuo plaudiy tirio,
kuriuo atliekamas piuitimas, valosi skirtingi kvépavimo takai: didelio oro turio
iSkvépimas (kai iSkvepiant dalyvauja krutinés lasta) padeda Salinti sekretg i$
stambiyjy kvépavimo taky, vidutinio ar mazesnio tiirio - i§ smulkesniy. Aktyvaus
kvépavimo ciklas gali buti atliekamas bet kokioje padétyje: sédint, gulint ant
nugaros, ant Sono, ant pilvo (priklausomai nuo geriausio atsikoséjimo efekto).
Aktyvus kvépavimas gali biti derinamas su poziciniu drenazu, kratinés lastos
perkusija.

Autogeninis drenazas

Autogeninis drenazas - tai grupé kvépavimo pratimy, skirty iSjudinti, surinkti
bei pasalinti klampiam sekretui i$ kvépavimo taky kvépuojant jvairiais plauciy
tiriais. Reikiamas kvépavimo gylis ir intensyvumas priklauso nuo sekreto buvimo
vietos. Piitimas dideliu plauciy tiriu (kvépuojama kaip imanoma giliau) padeda
Salinti sekretg i$ stambesniy kvépavimo taky, vidutiniu (kvépuojama Kkriitine,
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jkvepiant be maksimaliy pastangy) ar mazesniu tariu (kvépuojant pilvu) - labiau
i$ periferiniy kvépavimo taky. Pratimus atlikti apmoko $ig metodika iSmanantis
asmuo. Kvépavimo pratimai atliekami patogioje padétyje, paprastai sédint tiesiai
ar kiek atsiloSus, kaklg truputj atlenkus atgal. Autogeninis drenazas pradedamas
létai, ramiai, be jégos, pro nosj jkvepiant nedidelj oro tiirj, naudojant diafragmos
ir pilvo raumenis. Jkvéptas oras tris-keturias sekundes sulaikomas ir ramiai iSpu-
¢iamas pro burna. Jei iSpuciama greitai, su jéga, efektas nepasiekiamas arba yra
abejotinas, nes sublitiksta smulkieji kvépavimo takai, uzdarydami savo spindzius,
ir girdimas Svilpimas kriitinéje. Teisingai atliekant kvépavimo pratimus iSgirs-
tamas bronchuose esancio sekreto traskéjimas, o uzdéjus ranka ant krutinés,
galima pajusti ir kratinés lagstos vibracijg (aukSto daZnio vibracija susidaro sek-
retui esant smulkiuosiuose kvépavimo takuose, Zzemo daznio - stambiuosiuose).
Toks savikontrolés biidas padeda tobulinti kvépavimo pratimy atlikimo technika.
Nedideliu plauciy tiriu kvépuojama tol, kol pajuntama, kad bronchy sekretas
kaupiasi ir juda stambiyjy kvépavimo taky link - intensyvéja sekreto traskéjimas,
atsiranda noras koséti. Tada pradedama kvépuoti didesniais plauciy tariais (ska-
tinamas sekretas judéti i$ apatiniy plauciy daliy virSutiniyjy link). Kai juntama,
kad sekretas pasieké stambiuosius kvépavimo takus ir atsiranda stiprus noras
koséti, pradedama kvépuoti dideliu plauciy tiriu (jkvépimai turi biti atsarges-
ni, norint nenustumti i$judinto sekreto gilyn). Sio etapo metu sekretas pradeda
Salintis stipraus iSkvépimo metu, kai kuriais atvejais prireikia pakoséti. Norint
pasiekti geresnio autogeninio drenazo poveikio, biitina stengtis valdyti kosulj,
kol sekretas dar nesusikaupes stambiuosiuose kvépavimo takuose. Kiekvieng
aprasSyta etapa patariama kartoti ne maziau kaip tris kartus. Atlikus reikiama
skaiciy visy iSvardyty veiksmy, uzbaigiamas vienas autogeninio drenaZzo ciklas. Po
jo patariama kvépuoti ramiai, kad pailséty kvépavimo raumenys. Ciklai kartojami
20-45 minutes su pertraukomis, kol pavyksta pasalinti didziaja dalj susikaupusio
sekreto. Jei jauc¢iama, kad po autogeninio drenazo procediiry nepasisalino visas
susikaupes sekretas, Siuos kvépavimo pratimus reikia atlikti dazniau.

Pozicinis drenazas

Pozicinis drenazas grindZiamas sunkio jégos principu: keiciant lovos/kiino padétj
skatinamas sekreto judéjimas ir pasiSalinimas i$§ kvépavimo taky. Remiantis bron-
chy medzio anatomija sukurta 11 jvairiy lovos/kiino padéciy. Kiekviena padétis
padeda pagerinti sekreto pasisalinima i$ skirtingy plauciy skil€iy ar segmenty
(10 pav.). Procediira daznai derinama su aktyvaus kvépavimo ciklu, teigiama
iSkvépimo slégj sukurianciy prietaisy naudojimu ir kratinés 1gstos perkusija.
Nusprendus taikyti pozicinj drenaZa, turi buti individualiai parenkama padétis,
kurioje esant sekretas pasiSalina geriausiai. Rezimas kei¢iamas atsizvelgiant j
ligos eiga, simptomus, jy kaita bei procediiros toleravima. Pacientams, turin-
tiems gastroezofaginj refliuksa, pozicinis drenazas didina aspiracinés pneu-
monijos rizika.
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Kratinés lgstos perkusija

Kritinés lgstos perkusija atliekama rankomis 15-20 sekundziy trukmés inter-
valais su ne trumpesnémis kaip 5 sekundZiy pertraukomis, siekiant sunkesnés
buklés pacientams iSvengti plauciy funkcijos pablogéjimo. Procediirg atlieka
medicinos personalas ar apmokyti paciento artimieji. Tam tikrus kritinés las-
tos taskus perkusijai gali pasiekti ir pats sergantysis. Pagal tai, kurios sritys
perkutuojamos, valosi skirtingi plauciy segmentai (11 pav.).

Teigiamo isSkvépimo slégio taikymas
Teigiamg iSkvépimo slégj sukeliantys prietaisai veikia vienpusio voztuvo prin-
cipu. ISkvépimo fazéje susidares teigiamas slégis naudojamas siekiant atver-
ti smulkiuosius kvépavimo takus ir neleisti jiems sublitksti, skatina tgsaus,
klampaus sekreto pasiSalinima, gerina dujy apykaita plauciuose. Prietaisu yra
paprasta naudotis, todél nereikia medicinos personalo pagalbos. Yra kaukés ir
kandiklio pavidalo prietaisai (12 pav., a, b). Prietaisai naudojami sédimoje ar
pozicinio drenaZo padétyje. Procediros metu aktyviai iSkvepiama pro veido
kauke ar kandiklj. Ciklas kartojamas tiek karty, kiek reikia pasiekti maksima-
liam sekreto pasisalinimui i$ kvépavimo taky. Gali biti derinamas ir su kitais
fizinés terapijos metodais.

Ilgainiui anks¢iau minéti prietaisai buvo patobulinti - sukurti ne tik teigiama
iSkvépimo slégij, bet ir iSkvepiamo oro srovés vibracija sukeliantys prietaisai.

29

Cistinés fibrozés gydymas



Cistinés fibrozés gydymas

30

11 pav. Kriitinés lastos
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12 pav. Kaukés (a) ir kandiklio formos (b) teigiama iSkvépimo slégj sukeliantys prietaisai




Teigiama iSkvépimo slégj ir oro vibracijg sukeliantys prietaisai zinomi Flutter®,
Acapella®, RC-Cornet®, RC-Cornet N® pavadinimais. Sie prietaisai efektyviau ska-
tina kvépavimo takuose susikaupusio sekreto pasisalinimg, tinka kenciantiems
nuo gausaus tirsto, tasaus sekreto bei sutrikusio jo Salinimo iskvépimo metu dél
anksti subliakstanciy kvépavimo taky. Jais paprasta naudotis bet kurio amziaus
pacientams tiek medicinos jstaigose, tiek namuose, nereikalinga medicinos per-
sonalo pagalba. Procediira atliekama patogioje padétyje (paprastai sédint), kvé-
puojant jprastai ir iSpuciant org j vibracijg sukeliantj prietaisa. Kei¢iant prietaiso
laikymo kampg, galima mazinti ar didinti sukuriama slégj ir vibracija (keliant
didesniu kampu nei 90°, matuojant nuo kriitinés lgstos, iSkvépimas sunkinamas,
maziau nei 90° - lengvinamas).

Teigiama iSkvépimo slégj ir oro vibracija sukeliantys prietaisai neskiriami pa-
cientams, kuriems buvo savaiminis pneumotoraksas ar nustatyta plauciy pusliy
(buly), taip pat turintiems ausies biignelio perforacija. Sie prietaisai gali buti
naudojamai tiek kaip sudedamoji, tiek kaip savarankiska fizinés terapijos dalis.

Flutter® (13 pav.) - mazas i$ plastiko pagamintas prietaisas, korpuse turintis
iSkvepiamo oro judinamg didelj metalinj rutulj. Dél staigiy iSkvepiamo oro suku-
riamy truk¢iojimy/vibracijy geréja kvépavimo takuose esancio sekreto drenazas.
Prietaisas gali buti naudojamas tik vertikalioje padétyje; nuo laikymo kampo
priklauso sukeliamy vibracijy daznis. Procedira atliekama 10-15 iSkvépimy
serijomis su ramaus kvépavimo pratimais tarp jy, skirtais atpalaiduoti kvépuo-
jamuosius raumenis. Pratimo trukmé - 15-20 min. su pertraukomis.

Acapella® (14 pav.) - teigiamg iSkvépimo slégj ir oro vibracija sukeliantis prie-
taisas su nustatomu pasiprieSinimo lygiu, nepriklausomu nuo prietaiso laikymo
padéties. Dél to Acapella®, kitaip nei Flutter®, patogus naudoti ir pozicinio drenazo

http://www.healthcare4all.co.uk/im- http://www.cfww.org/docs/ipg-cf/bluebook/
ages/Flutter.jpg bluebooklet2009websiteversion.pdf

13 paw. Prietaisas Flutter®, kurio sukeliamos vibracijos daznis kinta priklausomai nuo
laikymo kampo
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padétyse, nesukeliant pacientui nepatogumo ir nemazinant gydymo efektyvumo.
Jei oro vibracijg sukelianciais prietaisais nepavyksta iSprovokuoti sekreto atkosé-
jimo, procediirg galima derinti su stipriu iSkvépimu atvira burna bei Kkitais fizinés
terapijos metodais.

RC-Cornet® ir RC-Cornet N® (15 pav.) - teigiamg iSkvépimo slégj ir oro vibra-
cija sukeliantys prietaisai veikimo mechanizmu ir efektyvumu panasis j Flutter®
bei Acapella®. Jie gali biiti naudojami ne tik vertikalioje, bet ir kitose padétyse.
Prietaisus sudaro kandiklis, Zarnelé, lenktas vamzdelis, garso sklendés. Teigia-
mo slégio svyravimai, reguliuojami kandikliu, iSplecia kvépavimo takus, o juose
susiformuojanti vibracija padeda iSjudinti susikaupusi tirsta, lipny sekreta bei
palengvinti jo pasiSalinimg. RC-Cornet® skirtas pagerinti sekreto pasisalinimui
i§ bronchy, o RC-Cornet N® - i$ sinusu.

Kosulio stimuliavimas

Kosulio stimuliavimas - tai saugus ir patogus klampaus sekreto Salinimo i$ kvé-
pavimo taky metodas, taikant specialius prietaisus, vadinamus kosulio stimu-
liatoriais (pagalbininkais) (16 pav.). Metodas tinkamas sunkiai atsikosintiems
pacientams. Pro kauke léta srove tiekiamas teigiamo slégio oras staiga pakei-
Ciamas j neigiamo slégio oro tékme ir taip sukeliamas kosulys. Kadangi kosulio
stimuliatorius gana efektyviai skatina sekreto pasisalinimg i§ kvépavimo takuy,
neretai padeda iSvengti invaziniy sekreto atsiurbimo procediiry. Procedira

o 5
(b ~
14 pav. Teigiamg iSkvépimo slégj ir 15 pav. Teigiama isSkvépimo slégj ir oro
oro vibracija sukeliantis prietaisas vibracija sukeliantis prietaisas RC-Cornet® (a)

Acapella® ir RC-Cornet N® (b)

16 pav. Kosulio stimuliatorius




lengvai toleruojama, atliekama savarankiskai po apmokymo. Pacientas pats ar
padedant medicinos personalui gali keisti slégio parametrus jkvepiant ir iskve-
piant, parenkant veiksmingiausig kosulio stimuliavimo rezima. Kosulio stimulia-
toriai gali buti valdomi rankiniu ar automatiniu biidu, tinka tiek esant stabiliai
ligai, tiek jai paiiméjus, naudojami gydymo jstaigose ir namuose.

Auksto daznio kratinés Igstos vibracija

Auksto daznio kritinés lgstos vibracija mechaniskai padeda pasisalinti sekretui
i$ bronchy. Siuo tikslu naudojamos keliy tipy auksto daZnio kriitinés Igstos vir-
pesius sukeliancios liemenés: suspausto oro pulsiniy bangy principu veikianti
liemené ir tiesiogiai virpesius generuojanti liemeneé.

Suspausto oro pulsiniy bangy principu veikianti liemené sujungta su oro sro-
vés impulsy generatoriumi. Dazni ir staiglis oro srovés impulsai sukelia kritinés
lastos perkusija ir vibracijg (17 pav, a). Tiesiogiai virpesius generuojanti liemené
(17 pav., b) veikia specialios sistemos, esancios liemenés viduje, prijungtos prie
liemenés iSoréje pritaisyty vibracines bangas generuojanciy varikliuky, principu.
Liemeniy sukeliama vibracija iSjudina ir suskaido bronchy sekreta j maZesnes
daleles, kurios, judédamos iS smulkesniy kvépavimo taky stambesniyjy link,
palengvina atsikoséjima.

17 pav, a, b. Kritinés Igstos vibracija sukeliancios liemenés: a) veikia suspausto oro
pulsiniy bangy principu; b) veikia vibracines bangas generuojanciy varikliuky principu

Vaistai
Medikamentinis gydymas, kaip ir fiziné medicina, cistine fibroze serganc¢iam
asmeniui yra neatsiejama kasdienos dalis. Jei infekcijos gydymas daznam néra
nuolatinis, tai be atsikoséjima lengvinanciy, virskinimg gerinanciy vaisty neap-
sieinama. Priklausomai nuo ligos iSraiSkos gydymas papildomas ir kity grupiy
vaistais.
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Cistinei fibrozei gydyti skiriami Siy grupiy vaistai:
1) mukolitikai;

2) atsikoséjima gerinantys vaistai;

3) bronchus pleciantys vaistai;

4) kasos fermentai;

5) antibiotikai;

6) vaistai nuo uzdegimo;

7) kiti vaistai (insulinas, bisfosfonatai ir kt.).

Mukolitikai
Mukolitikai - tai bronchy sekretg skystinantys, gleiviy pasisalinima skatinan-
tys ir taip kvépavima lengvinantys vaistai. Klinikinéje praktikoje yra tik vienas
aprobuotas vaistas, mazinantis cistine fibroze serganciy pacienty kvépavimo
taky sekreto klampumg, - inhaliuojamoji dornazé alfa (Pulmozyme®), fosforilinto,
glikozilinto rekombinantinio Zmogaus baltymo deoksiribonukleazé 1. Klinikiniy
tyrimy rezultatai parodé, jog dornazé alfa Zenkliai sumaZina cistinés fibrozés
pauméjimy skaiciy, ju sunkumg ir trukme, pagerina plauciy funkcijg. Vaistas
yra inhaliuojamas per srovinj purkstuvg (ultragarsiniai purkStuvai inhaliacijoms
netinka) vieng kartg per parg, sunkiais atvejais - du kartus per para. Dornazé
alfa efektyviai skystina tasy bronchy sekreta, hidrolizuojant jame esancig ne-
lasteline DNR, sumaZina skrepliy klampuma bei palengvina sekreto atkoséjima.
Skrepliy klampuma mazina ir inhaliuojamasis N-acetilcisteinas (taip pat geria-
mosios vaisto formos), taCiau jo veiksmingumas gydant cistine fibroze nejrodytas.

Atsikoséjima gerinantys vaistai

Cistine fibroze sergancio asmens bronchy gleivinés pavirSiuje esantis sekretas
yra klampesnis nei sveiky Zmoniy dél padidéjusios natrio ir vandens absorbci-
jos iS kvépavimo taky. Esant nepakankamam vandens kiekiui kvépavimo taky
pavirsiuje bei sutrikusiai jony apykaitai, gaminamos gleivés tampa labai tirstos,
koncentruojasi bronchy sekretas, sutrikdoma kvépavimo taky gleivinéje esanciy
blakstienéliy funkcija bei mukociliarinis klirensas - bronchy sekretas kaupiasi
ir efektyviai nepasiSalina. Atsikoséjimg gerinantys vaistai drékina bronchy glei-
vine, taip skystindami bronchy sekretg ir lengvindami jo pasisalinima. Skiriama
inhaliuoti hipertoninio natrio chlorido (7 proc.) tirpalo ar manitolio milteliy
(Bronchitol®). Tiek inhaliuojamasis hipertoninis natrio chlorido tirpalas, tiek
manitolis dél hiperosmosinio poveikio rehidratuoja kvépavimo taky pavirSiaus
sluoksni, gerina bronchy sekreto reologines savybes, mukociliarinj klirensa bei
skatina produktyvy kosulj. Hipertoninio natrio chlorido tirpalo inhaliuojama
du kartus per para. Pries inhaliacija (tiek hipertoninio natrio chlorido, tiek ma-
nitolio), siekiant apsisaugoti nuo nespecifinés bronchy konstrikcijos, tikslinga
inhaliuoti bronchus plec¢iantj vaista. Manitolis jkvepiamas naudojant pakuoté-
je esantj specialy inhaliatoriy. Vaistas turi biiti vartojamas i$ ryto ir vakare



(2-3 val. pries einant miegoti). Kapsuliy turinys jkvepiamas per inhaliatoriy
vienu ar dviem jkvépimais, panaudotg kapsule keic¢iant kita.

Inhaliuojamasis hipertoninis natrio chlorido tirpalas ar manitolio milteliai
gali biiti vartojami kartu su dornaze alfa, nes $iy vaisty veikimo mechanizmai yra
skirtingi ir papildo vienas kito poveikj gerinant bronchy sekreto pasiSalinima.

Pacientams, kuriems skiriami keliy rasiy inhaliuojamieji vaistai, rekomen-
duojama tokia inhaliavimo tvarka:

1) bronchus pleciantis vaistas;

2) atsikoséjima gerinantis vaistas praéjus 5-15 minuciy po bronchus pleciancio
vaisto inhaliacijos;

3) fizinés medicinos taikymas;

4) mukolitikas;

5) fizinés medicinos taikymas;

6) inhaliuojamasis antibiotikas.

Reikia nepamirsti, kad atsikoséjima gerinantys vaistai ir mukolitikai padeda tik

sudrékinti kvépavimo taky gleivine, suskystinti bronchy sekretg, o sékmingam

jo pasalinimui reikia paciento pastangy atliekant specialius fizinés medicinos

pratimus, taikant atsikoséjimg gerinancius metodus.

Bronchus pleciantys vaistai

Sergant cistine fibroze dél jvairiy priezasciy (pilingam sekretui uzkimsus kve-
pavimo takus, dél uzdegimo sustoréjus bronchy sienelei ar susidarius bron-
chektazéms) gali iSsivystyti bronchy obstrukcija. Kai kuriems pacientams dél
padidéjusio bronchy reaktyvumo gali pasireiksti astmai budingi simptomai:
kosulys, sSvilpimas kriitinéje, dusulys po kontakto su alergenais ar Saltu oru,
kriivio metu. Pasitaiko ir alerginés bronchopulmoninés aspergiliozés atvejy, kli-
niskai pasireiSkianc¢ios bronchy obstrukcija. Nors klinikiniy tyrimy, vertinanciy
bronchus plecianciy vaisty ilgalaiki veiksminguma sergantiesiems cistine fibroze,
néra atlikta, bronchy obstrukcijos sukeliamiems simptomams mazinti gali biti
skiriami inhaliuojamieji trumpai ar ilgai veikiantys 32 adrenoreceptoriy blo-
katoriai (salbutamolis, formoterolis, salmeterolis) ar anticholinerginiai vaistai
(ipratropis, tiotropis). Bronchus pleciancius vaistus rekomenduojama vartoti
siekiant pagerinti plauciy ventiliacija bei iSvengti galimo bronchy spazmo pries
atliekant bronchy sekreto pasisalinimg lengvinancius pratimus, prie$ inhaliuo-
jant mukolitikus, atsikoséjima gerinancius vaistus ar antibiotikus.

Kasos fermentai

Daugumai cistine fibroze serganciy pacienty (apie 90 proc.) diagnozuojamas ne
tik plauciy pazeidimas, bet ir egzokrininés kasos funkcijos nepakankamumas,
kuris vystosi tirStam, klampiam sekretui uzkimsus kasos acinusus ir nepakan-
kamam fermenty kiekiui patenkant j virskinamajj trakta. Kliniskai tai pasireis-
kia funkcine dispepsija arba funkciniu pilvo putimu, viduriavimu ,riebiomis”
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iSmatomis (steatoréja). Todél cistine fibroze sergantiems asmenims, turintiems
egzokrininés kasos funkcijos nepakankamumag, skiriamas pakaitinis gydymas ge-
riamaisiais kasos fermenty vaistiniais preparatais. Visi kasos fermenty vaistiniai
preparatai vadinami pankreatinu, kuris susideda i$ tam tikro lipazés, amilazés,
proteazés veikimo vienety kiekio, nurodomo ant vaisto pakuotés. Sergantiesiems
cistine fibroze pankreatinas skiriamas minimikrosfery ar mazy tableciy kapsu-
léje forma (5 lentelé). Tokios vaisto formos apsaugo fermentus nuo skrandzio
ragsciy poveikio ir padeda nesuardytiems patekti j plonajj Zarnyna.

Pankreatinas skiriamas visy valgiy ir uzkandziy (ypac riebaly turin¢io mais-
to) metu. Kapsulé ar tableté nuryjama nekramtyta. Pankreatino dozé skiriama
priklausomai nuo su maistu gaunamy maisto medziagy kiekio (ypac riebaly),
doze didinant, kol bus pasiekta malabsorbcijos kontrolé, nemazés paciento
svoris. Fermentai plonajame Zarnyne veikliausi iSbiina apie 30 min., todél, jei
valgymas trunka ilgiau, vertinant suvartojamy maisto medziagy kiekj, rekomen-
duojama po 30 min. iSgerti atitinkama pankreatino kiekj papildomai. Daugiau
fermenty reikia riebaly, baltymy virskinimui ir kiek maziau - angliavandeniy
skaidymui. Jei uzkandziaujama saldziu, angliavandeniy gausiu maistu (vaisiais,
ledinukais), susidedanciu tik i$ cukry (sacharozés, fruktozés, gliukozés, laktozés),
fermenty galima ir nevartoti.

Fermenty poreikis daZniausiai apskaiCiuojamas pagal lipazés vienetus pri-
klausomai nuo suvartoty riebaly kiekio. Pakaitinés kasos fermenty terapijos
tikslas yra 500-4 000 vienety lipazés 1 gramui suvartojamy riebaly (vaikams
didziausia lipazés dozé yra 10 000 vienety kilogramui paciento svorio). Indivi-
duali jprastiné pradiné suaugusiems asmenims skiriamo pankreatino dozé yra
25 000-40 000 vienety lipazés vieno valgymo metu ir 5 000-10 000 vienety
lipazés riebaly turin¢iy uzkandziy metu, doze koreguojant pagal suvartojamy
maisto medziagy kiekj. Jei skirta pankreatino dozé greitai koreguoja malab-
sorbcija, ji mazinama iki maziausios efektyvios. Jei steatoréja tesiasi, fermenty
dozé didinama iki didziausios rekomenduotinos tol, kol pagerés paciento bukleé,
iSnyks steatoréjos simptomai. Didziausia rekomenduojama lipazés dozé vieno
valgymo metu yra 75 000-80 000 vienety. Jei nepavyksta tiksliai apskaiciuoti
suvartojamy maisto medziagy kiekio, kyla abejoniy, kokig fermenty doze vartoti,

5 lentelé. Dazniausiai skiriami pankreatino vaistiniai preparatai

Pavadinimas Lipazeé (vienetais) Amilazé (vienetais) | Proteazé (vienetais)
Kreon® 10 000 V 10 000 8 000 600

Kreon® 25 000 V 25 000 18 000 1 000

Kreon® 40 000 V 40 000 25 000 1 600

Pangrol® 10 000 V 10 000 9 000 500

Pangrol® 25 000 V 25 000 22 500 1 250




geriau skirti kiek daugiau fermenty nei maziau. Pacientams, negalintiems nuryti
tableciy, kapsuliy, turintiems nazogastrinius zonda ar gastrostoma, pakaitiné
kasos fermenty terapija turi biti tesiama. Tada sitiloma pankreatino kapsulés
turinj suberti j tirSta ruagsty skystj, pavyzdziui, tirStas vaisiy sultis, ir supilti |
maitinimo vamzdelj.

llgalaikis fermenty vartojimas didelémis dozémis gali sukelti storosios zar-
nos susiauréjima (fibrozine kolonopatijg), taciau vartojant Siuolaikinius kasos
fermenty vaistinius preparatus fibrozinés kolonopatijos rizika yra labai maza.

Vaistai nuo uzdegimo

Dél uzdegima mazinancio gydymo vis dar nesutariama, dazniau jis skiria-
mas tik cistinés fibrozés paiiméjimo metu, stebint aktyvy imuninj ir uz-
degiminj procesa plauciy audinyje. Uzdegimui mazinti sergantiems cistine
fibroze asmenims skiriami nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo ir gliukokor-
tikoidai (slopina kvépavimo taky uzdegimg, gleivinés paburkima, lengvina
kvépavima).

Nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo pasizymi ne tik uzdegima mazinanciu,
skausmg malSinanciu, antipiretiniu (temperatiira mazinanciu), bet ir mucino
sekrecija slopinanciu poveikiu. Nustatyta, kad ibuprofenas cistine fibroze ser-
gantiems vaikams gali létinti plauciy funkcijos blogéjima, suretinti hospitaliza-
vimus dél ligos patiméjimy, taCiau suaugusiems pacientams ibuprofeno, kaip
ir kity nesteroidiniy vaisty nuo uzdegimo, veiksmingumas néra jrodytas, todél
$is vaistas suaugusiems cistine fibroze sergantiesiems néra rekomenduojamas.

Gliukokortikoidai pasiZymi stipriu uzdegima mazinanciu veikimu. Jie gal
biti skiriami inhaliuojamgja, purskiamaja, geriamaja ar leidziamaja j vena
forma. Laseliy bei purSkalo pavidalu gali biiti skiriami ir j nosj (esant nosies
polipozei). Geriamieji gliukokortikoidai (prednizolonas, deksametazonas) dél
nejrodyto klinikinio veiksmingumo bei nepageidaujamy reiskiniy (osteoporo-
zés, cukrinio diabeto, kataraktos ir kt.) ilgalaikiam cistinés fibrozés gydymui
nevartojami. Galimas trumpas geriamyjy ar intraveniniy gliukokortikoidy
kursas ligos pauméjimo metu, kai vyrauja klinikiniai astmos simptomai.
Inhaliuojamujy gliukokortikoidy (budezonido, flutikazono, beklometazono)
veiksmingumas, gydant cistine fibroze, taip pat nejrodytas. Esant alerginei
bronchopulmoninei aspergiliozei ar panasSiems j astmos klinikiniams simp-
tomams, sprendimas pacientui skirti inhaliuojamyjy ar geriamujy gliukokor-
tikoidy priimamas individualiai.

Antibiotikai

Dél dazny kvépavimo taky infekcijy, kolonizacijos patogeniniais mikroorganiz-
mais antibiotikoterapija yra neiSvengiama cistine fibroze serganciyjy sudétinio
gydymo dalis. Kvépavimo taky létines infekcijas bei cistinés fibrozés paiméjimus
sukeliantys bakteriniai patogenai kinta keiciantis serganciyjy amziui (18 pav.).
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18 pav. Dazniausiai nustatomi kvépavimo taky patogenai priklausomai nuo serganciujy
cistine fibroze amziaus

http://cmr.asm.org/content/24/1/29/F1.expansion.html
Hauser A.R, Jain M., Bar-Meir M., McColley S.A. Clinical Significance of Microbial Infection and Adaptation in Cystic
Fibrosis. Clin. Microbiol. Rev., 2011, 24 (1): 29-70.

Suaugusiesiems dominuoja P. aeruginosa (iki 80 proc.), daznai nustatomas ir
S. aureus (dazniau meticilinui jautrus). Sunkéjant cistinés fibrozés eigai, neretai
iSskiriamos kitomis ligomis sergant retai pasitaikanc¢ios gramneigiamos bakterijos:
Burkholderia cepacia (B. cepacia), Stenotrophomonas maltophilia (S. maltophilia),
Achromobacter xylosoxidans, Ralstonia picketii ar Pandorea apista. Bakterijy kaita
vyksta kintant serganciojo imuninei buklei, sglygotai pacios ligos eigos, blogéjant
plaucdiy funkcijai ir bronchy sekreto evakuacijai, i§sivyscius cistinés fibrozés komp-
likacijoms ir pan.

Antibakteriniai vaistai skiriami paiiméjus respiracinei infekcijai, taip pat sie-
kiant iSnaikinti pirmg kartg identifikuotus pavojingus patogenus (P. aeruginosa,
B. cepacia, S. maltophilia) ar slopinti létine P. aeruginosa infekcija (6 lentelé).
Paiiméjimas paprastai pasireiSkia padaugéjus patogeniniy bakterijy ar prisidéjus
naujai bakterinei, kartais - grybelinei infekcijai. Cistinés fibrozés paiméjimui
gydyti skiriama etiotropiné antibiotikoterapija, remiantis paskutiniojo skrepliy
mikrobiologinio tyrimo rezultatais (jei pacientui reikalinga neatidéliotina pa-
galba) ar sulaukus skrepliy pasélio rezultaty (jei paiméjimas yra nesunkus).
Nustacius grybelj, gydymas gali biiti papildomas vaistais nuo grybelio. Daznai
bakteriné infekcija paiiméja pasireiSkus Giminei virusinei infekcijai. Tac¢iau an-
tivirusinio gydymo galimybés ribotos dél nuolat kintamos virusy sudéties ir
nepakankamo efektyviy antivirusiniy vaisty pasirinkimo.

Antibiotikai gali buti vartojami geriamaja forma, SvirkS¢iami i veng ar in-
haliuojami per specialy purkstuva. Skyrimo bidas parenkamas individualiai,
atsizvelgiant j klinikine situacija, nustatytus patogenus.

Jei paiiméjimas néra sunkus, gali buti skiriami geriamieji antibakteriniai



6 lentelé. Dazniausi antibakteriniai vaistai, skiriami gydyti kvépavimo taky infekci-

jai, sergant cistine fibroze

Patogenas

Indikacijos

Antibakterinis vaistas

S. aureus, jautrus meticilinui

Pirma karta nustatyta
besimptomé infekcija ar
nesunkus paiiméjimas

Flukloksacilinas, geriamasis*
Cefadroksilis, geriamasis
Klindamicinas, geriamasis
Cefuroksimas, geriamasis

Sunkus patiméjimas

Oksacilinas i v.
Cefazolinas j v.
Cefuroksimas i v.

Ilgalaikis gydymas esant
létinei S. aureus infekcijai

Flukloksacilinas, geriamasis*

S. aureus, atsparus meticilinui

Vankomicinas j v. **

P. aeruginosa

Ankstyvoji eradikacija

Ciprofloksacinas, geriamasis
Tobramicinas, inhaliuojamasis
Kolistinas, inhaliuojamasis

Neefektyvi ankstyvoji eradi-
kacija ar paiméjimas

Piperacilinas su tazobaktamu j v.
Ceftazidimas j v.

Cefepimas | v.
Aztreonamas j v.
Tobramicinas** i v.
Gentamicinas** j v.
Amikacinas** j v.
Ciprofloksacinas i v.

Tobramicinas, inhaliuojamasis
Kolistinas, inhaliuojamasis
Azitromicinas, geriamasis

Infekcija slopinantis gydymas

* — Lietuvoje neregistruotas vaistas, ** - stebéti vaisto koncentracijg kraujyje; i v. - | vena.

vaistai. Esant sunkiam paiméjimui ligonj tenka hospitalizuoti, o geriamieji an-
tibiotikai biina nepakankamai efektyviis, todél rekomenduojama juos skirti i
vena. Kaip ilgai vartoti vaistus, priklauso nuo paciento biuklés, klinikiniy simp-
tomy lengvéjimo, plauciy funkcijos geréjimo. Paprastai gydymas tesiamas 14-21
dieng, taciau trukmeé kiekvienu atveju gali skirtis.

Uzsikrétimas P, aeruginosa ir Sio sukéléjo persistavimas apatiniuose kvépavi-
mo takuose susije su sunkesne cistinés fibrozés eiga, daznesniais ir sunkesniais li-
gos paiiméjimais, didesniu serganc¢iyjy mirstamumu. Taigi, pirma kartg nustacius
P. aeruginosa, rekomenduojama i$ karto taikyti tinkama gydymaga, siekiant iSnai-
kinti patogeng ir iSvengti létinés infekcijos. ISnaikinti létinei P. aeruginosa infek-
cijai gali buti skiriamas geriamojo ciprofloksacino ir inhaliuojamojo tobramicino
4 savaiciy gydymo kursas. Kartais pavyksta iSnaikinti minétg bakterinj sukéléja
vien tik inhaliuojamuoju tobramicinu. Nepavykus i$naikinti bakterijos po skir-
to gydymo ar esant cistinés fibrozés patiméjimui, skiriami antipseudomoniniai
antibiotikai j vena. Esant létinei P aeruginosa infekcijai, skiriamas ilgalaikis ja
slopinantis antibakterinis gydymas: inhaliuojamasis tobramicinas ar kolistinas
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(pastarasis pasirenkamas tuo atveju, jei bakterinis sukéléjas nejautrus tobramici-
nui ar pacientas Sio vaisto netoleruoja), geriamasis azitromicinas. Inhaliuojama-
sis tobramicinas (TOBI®, TOBI® Podhaler®, Bramitob®) sukurtas P. aeruginosa in-
fekcijos gydymui sergantiesiems cistine fibroze. Tobramicinas inhaliuojamas per
specialy purkstuva 2 kartus per diena. Norint iSvengti bakterijy atsparumo anti-
biotikams bei sumazinti vaisto Salutinius reiskinius, rekomenduojama inhaliuoti
28 dieny ciklais su 28 dieny pertrauka. Inhaliuojant tobramicing pageréja plauciy
funkcija, sutrumpéja hospitalizacijos trukmeé dél ligos patiméjimo, reciau reikia
vartoti antipseudomoniniy antibiotiky j veng. Atkreiptinas démesys, kad negali-
ma inhaliuojamojo tobramicino maisyti viename purkstuve su Kitais inhaliuoja-
maisiais vaistais. Ilgalaikis gydymas azitromicinu (vartojant 3 kartus per savaite
6 ménesius ir ilgiau) pagerina serganciojo plauciy funkcija, suretina cistinés
fibrozés paiiméjimus. Taciau apibendrinty azitromicino veiksmingumo duomeny
stokojama, todél sprendimas dél jo vartojimo priimamas individualiai.

Jei pirma kartg nustatoma meticilinui jautraus S. aureus besimptomé infekcija
ar lengvas jos sukeltas ligos paiiméjimas, skiriama geriamojo cefadroksilio, klinda-
micino ar cefuroksimo (parenkamas vienas minéty antibioky; taip pat pasirinkimo
variantu gali buti ir flukloksacilinas, taciau Lietuvoje Sio vaisto néra). Esant sunkiam
paiméjimui skiriama oksacilino, cefazolino ar cefuroksimo j vena. Jei S. aureus yra
atsparus meticilinui, skiriamas vankomicinas nepaisant paiméjimo sunkumo.

Retesniy sukéléjy atveju parenkamas individualiai tinkantis antibakterinis
gydymas, kuriam yra jautriis nustatomi sukéléjai.

Skiriant kai kuriuos antibiotikus (pvz.: gentamicing, vankomicing), tam
tikrais atvejais turi buti sekama vaisto koncentracija kraujyje dél galimy
Salutiniy reiSkiniy. Bet koks paciento savivaliavimas paliam pradedant
antibakterinj gydyma ar koreguojant jau paskirto vaisto dozes gali biiti Zalingas
ar net pavojingas.

CFTR baltymo moduliatoriai

Vyksta intensyviis tyrimai siekiant sukurti patogeneziniu principu veikiancius
vaistus cistinei fibrozei gydyti. Pagrindinis tyréjy démesys skiriamas vaistams,
moduliuojantiems sutrikusias CFTR geno funkcijas. 2012 m. klinikinei praktikai
buvo aprobuotas ivakaftoras (Kalydeco™), skirtas gydyti G551D mutacijos su-
keltai cistinei fibrozei ($ia mutacijg turi iki 5 proc. serganciyjy cistine fibroze).
Ivakaftoras yra selektyvus CFTR baltymo stimuliatorius, kuris pailgina aktyvin-
ty CFTR kanaly, esanciy lgstelés pavirsiuje, atsidarymo laikg, taip pagerindamas
serganciyjy plauciy funkcijag, retina ligos patiméjimus, bet ir Zenkliai sumaZina
chloro koncentracijg prakaite. Toliau vykdomi klinikiniai tyrimai, tiriantys vaisty
veiksmingumg sergantiesiems cistine fibroze ir turintiems dazniausig CFTR geno
mutacijg - AF508. Neabejojama, kad ateityje serganciujy cistine fibroze gydymas
bus individualizuotas, paremtas nustatytomis CFTR geno mutacijomis.



Kiti vaistai

Insulinas

Gydymas insulinu reikalingas pacientams, sergantiems cistinés fibrozés sukeltu
cukriniu diabetu. Glikemijos kontrolei (normaliam cukraus kiekiui palaikyti)
skiriamas j poodj leidziamas insulinas (trumpo, ilgo veikimo ar kombinuotas).
Insulino dozé apskaiCiuojama individualiai pagal gliukozés kiekj kraujyje bei
suvartojamus angliavandenius ir iSreiSkiama insulino veikimo vienetais. Insulino
dozé turi buti pakankama optimaliai glikemijos kontrolei pasiekti: glikemija tiek
nevalgius, tiek po valgio turi biiti normos ribose. Taip maZinama cukrinio diabeto
sukeliamy komplikacijy tikimybé ar atitolinama jy pradzia. Rekomenduojama
reguliariai stebéti gliukozés kiekj kraujyje ir atitinkamai koreguoti insulino doze.
Kitaip nei sergant jprastu cukriniu diabetu, cistinés fibrozés sukeltu cukriniu
diabetu serganciojo mityboje néra ribojami angliavandeniai, todél insulino po-
reikis derinamas prie mitybos.

Bisfosfonatai
Osteoklasty funkcijas slopinantis gydymas bisfosfonatais efektyvus ne tik post-
menopauzes, gliukokortikoidy sukeltai, vyry, bet ir sergant cistine fibroze atsi-
radusiai osteoporozei gydyti. Vaistai skiriami, kai densitometrijos tyrimo metu
nustatomas T lygmuo mazesnis nei -2,5. Bisfosfonatai padeda islaikyti esama
ar padidinti KMT, maZina laZiy dél osteoporozés tikimybe. Ilga laika vartojant
bisfosfonatus kauly mineralinis tankis nuolat didéja. Po 3-5 gydymo mety
bisfosfonatais pasiektas KMT islieka dar 1-2 metus nutraukus vaisto vartojima
(dél ilgalaikio vaisto kaupimosi kauluose). Gydymo efektas vertinamas kas 1-2
metus matuojant KMT (gydymas efektyvus ir tesiamas, jei per metus KMT
padidéja, nepakinta ar sumazéja maziau nei 2 proc.). Gydant bisfosfonatais,
bitina kartu vartoti kalcio, vitamino D vaistiniy preparaty, kad buty pakan-
kamas kalcio ir vitamino D kiekis organizme.

Cistinés fibrozés gydymas gali buti papildomas ir kitais, anks¢iau nepaminé-
tais vaistais, priklausomai nuo ligos isSraisky ir komplikacijy.

Vaisty jkvépimui skirti prietaisai

Kai kurie vaistai, skirti cistinei fibrozei gydyti, yra inhaliuojamyjy vaisty formy. Tai
inhaliuojamieji antibiotikai (tobramicinas, kolistinas, aztreonamas), mukolitikas
dornazé alfa, atsikoséjima gerinantys vaistai (hipertoninis natrio chlorido tirpalas,
manitolis), uzdegima mazinantys vaistai (gliukokortikoidai), bronchus plecian-
tys vaistai. Inhaliuojamyjy vaisty formy privalumas tas, kad kvépavimo takuose
pasiekiama didesné vaisto koncentracija ir mazesné sisteminiy nepageidaujamy
reiskiniy rizika. Gydymo efektyvumas priklauso nuo jkvépimo technikos, paciento
gebéjimo tai atlikti, naudojamy prietaisy bei tinkamos jy prieziuros.

Vaistai jkvepiami naudojant inhaliatorius (dozuoti aerozoliniai, sausy milte-
liy) ir purkstuvus (sroviniai, ultragarsiniai).
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Inhaliatoriai yra nedideli, naudojant nesukelia triukSmo, vaistai jkvepiami
per keleta sekundZziy. Purkstuvai suteikia galimybe inhaliuoti didesnes skysty
vaisty dozes, nors pati procediira trunka ilgiau, aparatai kiek didesni. Prietaisy
pasirinkimg lemia vaistai, kuriuos reikia inhaliuoti, prietaisy naudojimo techni-
kos jsisavinimo ir paciento aktyvaus dalyvavimo gydyme galimybés.

Dozuotais aerozoliniais inhaliatoriais jpurskiama tam tikra nustatyta vaisto
dozé, kurig pacientas turi jkvépti. Vaisty jkvépimas yra efektyvus, kai inhaliato-
rius naudojamas teisingai, t. y. suderinami jkvépimo ir inhaliatoriaus paspaudimo
veiksmai. Kai kuriems pacientams sunku koordinuoti Siuos veiksmus, todél ten-
ka naudoti tarpine (19 pav.). Vaistas yra iSpurskiamas j tarpine, kurioje vaisto
aerozolis iSlieka nepakites keletg sekundziy. Taigi pacientas gali nederindamas
jkvépimo ir vaisto iSpurskimo veiksmy inhaliuoti vaista per vieng ar keletg jkve-
pimy. Naudojant tarpine maziau vaisto nuséda burnos ertméje ir gerkléje, dél
to reciau kyla vietiniy nepageidaujamy reiskiniy. Dozuoto aerozolinio inhalia-
toriaus forma gaminami kai kurie bronchus plec¢iantys vaistai, gliukokortikoidai.

Sausy milteliy inhaliatoriais vaistas jkvepiamas paties paciento pastangomis.
Kad vaistas patekty j plaucius, reikia jkvépti stipresne nei jprastai kvépuojama
oro srove, todél Sie inhaliatoriai gali buti maziau efektyviis esant ligos patiméjimui
ar Zenkliau sutrikus plauciy funkcijai. Sausy daleliy jkvépimas gali sukelti kosulj.
Sausy milteliy inhaliatoriaus forma gaminami kai kurie bronchus pleciantys vais-
tai, gliukokortikoidai, tobramicinas (TOBI® Podhaler®), manitolis.

Pastaruoju metu vis didesne klinikine verte jgyja sroviniai ir ultragarsiniai vais-
ty purkstuvai, kuriuos naudojant galima inhaliuoti didesnes vaisty dozes. Prietaisai
skystus vaistus pavercia jkvépti tinkamu vaisto aerozoliu. Penkiy mikrometry ir
mazesneés dalelés pasiekia vidutinius ir smulkiuosius kvépavimo takus. Kvépuoja-
ma per specialy kandiklj ar kauke, sujungta su aparatu. Nereikia sulaikyti jkvépimo
didesniam vaisty efektyvumui iSgauti (kitaip nei naudojant inhaliatorius).

Sroviniai purkstuvai (20 pav.) skystas vaisty formas naudojant kompresoriy
(puciant suspausty org per purksStuve esantj skysti - izotoninj natrio chlorido
tirpala, sumaisSyta su pageidaujamu vaistu ar tiesiog jdedant i$ anksto paruosta
vienkartinj vaisty paketq) pavercia aerozoliu, tinkamu jkvépti. Tai alternatyvus

19 pav. Tarpiné: a) tarpiné; b) tarpiné sujungta su inhaliatoriumi



bidas sukvépuoti ir tuos vaistus, kuriuos pacientui sunku inhaliuoti naudojant
dozuotg aerozolinj inhaliatoriy, pavyzdZziui, esant ligos paiméjimui. Patogus
naudoti. Veikdamas prietaisas sukelia nedidelj triukSma.

Sroviniais purkstuvais galima inhaliuoti visy vaisty skystas formas. Taciau yra
vaisty, kuriuos inhaliuoti galima tik sroviniu purksStuvu. Tai dornazé alfa, tobramicinas,
kolistinas. Dornazés alfa negalima vienu metu purskiklyje maisyti su kitais vaistais.

Ultragarsiniai purkstuvai (21 pav.) skystai vaisto formai paversti j inha-
liuoti tinkamga aerozolj naudoja ultragarso daZnio bangas. Sio tipo purkstuvo
suformuojamo aerozolio dalelés yra smulkesnés nei srovinio purkstuvo, todél
geriau patenka j smulkesnius kvépavimo takus. Ultragarso daZnis yra pastovus,
todél susidarancios vaisto aerozolinés dalelés yra visada to paties dydzio, kitaip
nei sukuriamos srovinio purkstuvo. Tac¢iau dél ultragarso sukeliamo karscio,
veikiancio ir purkStuve esancius vaistus, ultragarsiniu purkstuvu negali biiti in-
haliuojami kai kurie vaistai: dornazé alfa, tobramicinas, kolistinas. Ultragarsiniai
purkstuvai naudojant skleidzia maziau triukSmo nei sroviniai.

Naujausias ultragarsiniy purkstuvy potipis - ultragarsiniai vibruojancio
tinklelio purkstuvai (22 pav.). Inhaliavimui tinkamos vaisto dalelés sukuria-
mos padedant vibruojanciam tinkleliui. Tinklelis yra uZzdedamas ant purkstuve
esancio skyscio pavirsiaus (jprasto ultragarsinio purkstuvo vibracijas sukeliantis
elementas yra talpyklos, j kurig pilamas skystis, dugne). Tinklelio skylutés, pa-
darytos lazeriu, labai mazytés (nepraleidzia vandens) ir vienodo dydzio, todél
vibruodamas tinklelis sukuria vienodo dydzio labai smulkias aerozolio daleles.
Sis prietaisas, lyginant su visais aprasytais purk$tuvais, yra lengviausias, sukelia
maziausiai triukSmo. Prietaiso privalumas tas, kad neperduoda vaistams karscio,
todél prasiplecia su Siuo purkstuvu tinkamy inhaliuoti vaisty sgrasas. Taciau kol
kas ultragarsiniy vibruojancio tinklelio purkStuvy veiksmingumas taikant vaisty
inhaliacijas sergantiesiems cistine fibroze dar nejrodytas.

|' ;-‘g:

20 pav. Srovinio purkstuvo 21 pav. Ultragarsinio 22 pav. Vibruojancio
pavyzdys purkstuvo pavyzdys tinklelio purkstuvo
pavyzdys
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Nuolatiniai centrinés venos portiniai kateteriai
Cistine fibroze serganc¢iam asmeniui neretai tenka patirti daZnas intravenines
procediiras - kraujo paémimg tyrimames, vaisty, skysc¢iy ar papildomos mitybos
skyrima j vena. Procediiros sukelia nemalonius pojucius, yra skausmingos, kar-
tais ribojancios paciento fizinj aktyvuma ar kasdiene veikla. Sprendziant asmeny,
serganciy létinémis ligomis (tarp jy ir cistine fibroze) bei daznai patirianciy
intravenines procediras, problema, sukurti nuolatiniai centrinés venos porti-
niai kateteriai. Pagrindiné portiniy kateteriy implantacijos indikacija - pacientui
reikalingas nuolatinis, ilgalaikis ar daznas skysc¢iy, vaisty, parenterinés mitybos
tirpaly, kraujo komponenty lasinimas j vena. Siy portiniy kateteriy privalumai -
sumazéja duriy skaicius j veng, nereikia periferiniy veny kateteriy, portinis ka-
teteris beveik nematomas i$ iSorés, neribojamas fizinis aktyvumas bei kasdiené
veikla.

Portiniai kateteriai susideda i$ 3 daliy (23 pav.):

» Kkateterio, pagaminto i$ poliuretano ar silikono; gali biiti 1 ar 2 kamery, taip
pat skirtingo ilgio ir skersmens;

e rezervuaro (porto), pagaminto i§ plastiko, titano ar nerudijancio plieno;

¢ kateterio jungties (jungiancios portg su kateteriu), gaminamos i$ ty paciy
medziagy, kaip ir portas.

Portiniai kateteriai implantuojami po oda j virSutinés krutinés lastos dalies
(paprastai deSiniosios kritinés lastos pusés, po raktikauliu) ar Zasto raumenis.
Siy Kkateteriy yra jvairiy dydZiy - parenkami individualiai kiekvienam pacientui
tinkamiausi. Kateteris jkiSamas j vena subclavia, vena jugularis ar vena cephalica,
jo galas turi baigtis deSiniajame prieSirdyje. Implantacijos procedira greita, jg
atlieka chirurgas taikant vietine, kartais - bendrine nejautra per nedidelj pjuvj.
Po implantacijos keleta dieny gali buti jau¢iamas diskomfortas pjavio vietoje
(skausmas, tempimas), todél, jei reikia, skiriama nuskausminamyjy vaisty. Sitlai
pasalinami per savaite. Implantavus portinj kateteri, rekomenduojama keleta
dieny vengti kilnoti tos kiino pusés ranka. Pjuviui visiskai sugijus, implantacijos
vietoje, po oda ciuopiamas nedidelis guzelis ar matomas nedidelis riboto odos
ploto pakilimas, jokiy kateterio daliy vir§ odos nematyti. Implantuotg portinj
kateterj galima iSkart naudoti - j veng leidziami antibiotikai, taikoma intraveniné
mityba, laSinami skysciai, gali biiti Svirk§¢iama ir rentgenokontrastiné medZia-

23 pav. Portinis kateteris

& » <— Portas
ey
http://www.smiths-medical.com/catalog/implantable-ports/ s .
port-cath-implantable-venous.html -
] » <— Kateterio jungtis

<— Kateteris




ga, reikalinga kai kuriems tyrimams atlikti (pvz.: kritinés lgstos kompiuterinei

tomografijai) ar imamas kraujas tyrimams.

Portas turi pertvara (specialy silikoninj burbulg adaty duriams, kitaip dar
vadinama rezervuaru), j kurig ir leidziami vaistai, infuzuojami skysciai ar skiria-
ma parenteriné mityba. Porto pertvara pagaminta i$ specialaus silikono, gali biiti
praduriama Simtus karty, kol susidévi. Norint suleisti vaistus ar paimti kraujo
tyrimams, apc¢iuopiama porto vieta, ja dengiantis odos plotas dezinfekuojamas.
Portas (odos pakilimo vieta) punktuojamas specialia adata 90° kampu (prakti-
koje naudojama ir paprasta adata, taciau specialios adatos pritaikytos ilgesniam
porto naudojimui). Pacientas jaucia tik lengva dirj, taciau jei ir Sio netoleruoja,
diirio vietg galima patepti vietiniu anestetiku.

Nuolatiniams centrinés venos kateteriams nereikia jokios specialios prieziu-
ros. Po kiekvienos procediiros (jei portas naudojamas retai, tada tikslinga kas
ménesj) ji praplauti fiziologiniu tirpalu, susvirksti antikoagulianty (nedidelj kiekj
heparinizuoto fiziologinio tirpalo) tromboziy profilaktikai. Tam tikry kateteriy,
turin¢iy savaiminj voZtuva, po naudojimo heparinizuoti nebiitina, uZtenka pra-
plauti fiziologiniu tirpalu. Jei paliekama speciali portinio priéjimo adata aktyvaus
gydymo laikotarpiu, tada reikéty vilkéti Svarius, sausus drabuzius, pridengian-
Cius adatg, vengti vandens procediiry, o norint dar labiau sumaZinti infekcijos
galimybe, porto vieta patartina pridengti Svaria marle.

Portinio kateterio implantacija gali buti susijusi su kai kuriais nepageidau-
jamais reiskiniais ar problemomis:
¢ Infekcija kateterio implantavimo vietoje ar iSplitusi i sistemine kraujotaka

(Siuo taveju kateteris Salinamas, o infekcija adekvaciai gydoma antibiotikais).
¢ Trombozé (tromby susidarymas), galinti uzkimsti kateterj. Trombai gali

patekti j sistemine kraujotaka ir sukelti sunkiy nepageidaujamy reiSkiniy

priklausomai nuo to, kur trombas jsitvirtins.

e Mechaninés prietaiso kliutys ir kateterio migracija - labai retai, taciau pa-
sitaiko. Gali nultzti kateterio tvirtinimosi vieta, o pats kateteris patekti j
kraujotaka. Tai gana pavojinga. Todél reikia kuo skubiau prietaisg pasalinti,
kol nekilo sunkesniy nepageidaujamy reiskiniy.

¢ Pneumotoraksas - tai komplikacija, kuri kyla jstumiant kateterij, kai per veng, i ku-
rig jkiSamas Kkateteris, paZeidziami plauciai ir oras patenka j pleuros ertme. Pleuros
ertme tada tenka drenuoti. Si komplikacija reta ir pasitaiko vos 1 proc. pacienty.

e Arterija paZzeidZiama tada, kai netycia iSpunktuojama arterija vietoj venos -
gali susiformuoti poodiné hematoma ar pseudoaneurizma, dél to tenka imp-
lantuoti portinj kateterj kitoje vietoje.

Pacientas turi buti susipazines su galimais portiniy kateteriy nepageidaujamais

reiSkiniais ir bendradarbiauti su gydytoju - pastebéjus nuolatinio centrinés

venos kateterio buvimo vietos paraudima, patinimg ar odos pokycius, jauciant
skausma ar léciau tekant skysCiams, nedelsiant apie tai informuoti gydantj

gydytoja.
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Portas gali biti paliekamas po oda tiek, kiek reikia, arba iki tol, kada tenka
portinj kateterj pasalinti (pvz.: dél infekcijos, mechaninio porto pazeidimo ir pan.).
Portinis kateteris paSalinamas taip pat nesudétingai bei greitai.

Mityba
Sergantiems cistine fibroze asmenims turi biiti sudarytas visavertés, subalansuo-
tos, paros energijos poreikius uztikrinan¢ios mitybos rezimas. Sergantysis gali
mégautis visu jam patinkanciu maistu, nevengiant didelio kaloringumo produkty.
Su maistu gaunama energija padeda organizmui kovoti su ligos salygotu svorio
kritimu bei daznomis infekcijomis. Svarbu, kad kasdieniame maiste buty pakan-
kamas maisto medZziagy (riebaly, baltymy, angliavandeniy), skaiduly, druskos,
mineraly bei riebaluose tirpiy vitaminy kiekis. Ar reikia cistine fibroze sergan-
tiesiems papildomai vartoti antioksidanty, probiotiky, vis dar nesutariama, todél
aiskiy vartojimo rekomendacijy kol kas néra.

Cistine fibroze sergantis asmuo turi reguliariai maitintis. Rekomenduojami
trys pagrindiniai valgymai ir ne maziau kaip du-trys uzkandziai per diena. Gera
apetita turintiems Zmonéms taip maitintis néra sudétinga, taciau cistine fibroze
sergantys asmenys neretai skundziasi blogu apetitu. Tokiais atvejais didinamas
suvartojamo maisto kaloringumas, o ne kiekis. Su maistu gaunama energija tu-
réty sudaryti 120-150 proc. sveiko asmens rekomenduojamos paros energijos
normos. Geriausiai porcijos kaloringuma padidinti jtraukiant j raciong daugiau
riebaly. Néra griezty dietos apribojimy. Cistine fibroze sergantis asmuo turéty
valgyti daug riebaus, saldaus maisto, pieno produkty, krakmolo turin¢iy pro-
dukty, gausaus baltymuy, vitaminy ir mineraly maisto.

Riebalai - tai viena i$ trijy pagrindiniy maisto medziagy. Riebalai reikalingi
normaliam organizmo funkcionavimui, riebaluose tirpiy vitaminy absorbavimui
iS virskinamojo trakto bei yra puikus energijos Saltinis. Jie taip pat yra Iasteliy
struktiry sudedamoji dalis, dalyvauja organizmui palaikant bei atiduodant
$ilumg, veikia kaip mechaniné vidaus organy apsauga, turi antioksidaciniy
savybiy. Cistine fibroze sergantieji jprastai turi menkas riebaly atsargas, todél
riebalai turi sudaryti 35-40 proc. paros energijos kiekio (jy rekomenduojama
suvartoti daugiau nei 100 g per diena).

Cistine fibroze sergantiesiems daznai triikksta ir nepakeiciamyjy riebaly
riugsciy. Jy trikumas bina rySkesnis asmenims, turintiems kasos funkcijos
nepakankamuma. Nepakei¢iamyjy riebaly ragsciy organizmas negamina, todél
ju bitina gauti su maistu ar maisto papildais. Dvi pagrindinés nepakeiciamosios
riebaly riagstys yra linoleno ir alfa linoleno ragstys. Linoleno riigstis, taip pat
Zinoma kaip omega-6 riebaly rugstis, randama darZovése, séklose, rieSutuose,
taip pat sémeny, saulégrazy, sojy ir Zemés rieSuty aliejuose. Linoleno ragstis
yra skaidoma kiine j arachido ragstj, kuri yra butina kity biologiniy junginiy



gamybai. Sie junginiai organizme atlieka jvairias funkcijas, pavyzdZiui,
reguliuoja kraujo kre$éjima ir arterinj kraujo spaudimg. Alfa linoleno rugstis
yra zinoma kaip omega-3 riebaly rigstis. Sios rigsties yra sémeny aliejuje,
sojy produktuose, zZuvyje, Zuvy taukuose. I$ alfa linoleno rugsties organizme
gaminama eikozapentaeno ir dokozaheksaeno rugstys. Pastarosios rugstys yra
bitinos palaikyti daugeliui organizmo funkcijy, taip pat slopina uzdegima,
mazina kraujo kre$éjima ir trigliceridy kieki kraujyje. Triikkstant nepakeic¢iamyjy
riebaly rugsciy, organizmas sunkiau susidoroja ir su stresu, dazniau kamuoja
slogi nuotaika, gali sulététi protiné veikla. Cistine fibroze sergantiesiems
néra specialiy rekomendacijy, kiek Siy riebaly rugsciy turéty gauti su maistu
ar maisto papildais, ta¢iau patariama j dienos raciong jtraukti daugiau
nepakeiciamujy riebaly riig§ciy turinéiy maisto produkty ar vartoti jy turinciy
maisto papildy. Pasaulio sveikatos organizacijos duomenimis, kiekvienam
Zmogui rekomenduojama kasdien gauti 5-8 proc. paros suvartojamy kalorijy
kiekio omega-6 riebaly rigsciy ir 1-2 proc. - omega-3 riebaly rags¢iy forma.

Cistine fibroze sergantiesiems patariama neriboti ir angliavandeniy (saldZiy,
krakmolingy patiekaly), nes jie greitai papildo energijos atsargas ir yra lengviau
virskinami. Si maisto medZiaga apriipina organizma energija; tausoja baltymus
ir riebalus; jeina j organizmo lgsteliy sudétj; skatina naudingy Zarnyno bakterijy
augima, kurios gamina kai kuriuos vitaminus (,gerosios“ Zarnyno bakterijos
gamina vitaminus A, Bi1, Bz, Bs, Bs, K, bioting) ir palaiko normalig vir§Skinamojo
trakto veikla. Rekomenduojama gauti i$ angliavandeniy per para apie 40-50
proc. energijos kiekio. Angliavandeniai skiriami j paprastuosius ir sudétinius.
Paprastyjy angliavandeniy gausu makaronuose, cukruje, leduose, saldziuose gé-
rimuose, alkoholyje, baltuosiuose ryziuose ir pan. Jy kiekis kasdieniame racione
turi sudaryti ne daugiau kaip 10-15 proc. visy angliavandeniy, t. y. 30-40 g per
dieng. Maiste, kuriame gausu paprastyjy angliavandeniy, yra mazai vitaminy
ir mineraly. Todél vartojant daug paprastyjy angliavandeniy turin¢io maisto
daznai susiformuoja naudingyjy medziagy trikumas, ypa¢ B grupés vitaminy.
Sudétinius angliavandenius organizmas pasisavina pamazu, todél cukraus kiekis
organizme nedidéja staiga, juose yra gausu vitaminy ir mineraly, lastelienos.
Daug sudétiniy angliavandeniy turi duona, bulvés, griadinés kultiiros, makaronai,
ju taip pat gausu darZovése, vaisiuose, uogose, séklose. Naudingiausiais laikomi
tie angliavandeniai, kurie yra maZzai termiskai apdoroti.

Dél malabsorbcijos sindromo ir greitesnio baltymy skaidymo cistine fibroze
sergantiems pacientams dienos racione rekomenduojamas dvigubai didesnis nei
sveikiems Zmonéms baltymy kiekis (15-20 proc.). Baltymai yra labai svarbi
Zmogaus organizmo medziaga. Jy yra kiekvienoje lgsteléje. Skirtingi baltymai
atlieka skirtingas funkcijas: suteikia struktiira nagams, plaukams, rais¢iams,
padeda virskinti maistg - veikia kaip fermentai; turi svarbig reikSme imuninei
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sistemai; hemoglobino pavidalu iSneSioja deguonj po visa organizmga; yra
sudedamoji raumeny dalis. Organizmas negeba pasisavinti baltymy tiesiogiai i$
maisto, todél jie, padedant fermentams, suskaidomi iki aminorugs¢iy, pastarosios
i§ virSkinamojo trakto patenka j krauja ir nugabenamos j lasteles. Perteklinis
baltymy kiekis organizme paverciamas gliukoze, kurios nesunaudojus, susidaro
riebalai. Baltymy gausu mésoje (ypac paukstienoje), Zuvyje, kiauSiniuose, pieno
produktuose, ankstinése darzovése, bulvése, rupiy milty gaminiuose.

Skaidulos (lasteliena) yra augalinio maisto dalis. Jos dazniausiai neskaidomos
virskinimo fermenty, todél praeina pro virSskinamajj traktg nepakitusios. Lasteliena
labai naudinga Zmogaus organizmui: maZina ,blogojo“ cholesterolio koncentracija
kraujyje, slopina cholesterolio gamybg, maZzina riebaly rezorbcija, sujungia tulzies
rugstis, todél jos geriau pasalinamos, skatina Zarnyno motorika, turi jtakos maisto
medziagy absorbcijai, padeda sumazinti cukraus kiekj kraujyje, pasalinti i$ orga-
nizmo sunkiuosius metalus, mazina kancerogeny poveikj Zarnynui. Gausus skaiduly
maistas nerekomenduojamas cistine fibroze sergantiesiems, taiau per mazas jy
kiekis maiste gali sglygoti viduriy uzkietéjimus, provokuoti pilvo skausmus. Suau-
gusiems cistine fibroze sergantiesiems rekomenduojama per para suvartoti apie
10-30 g skaiduly. Toks kiekis yra optimalus, kad nesutrikty zarnyno veikla.

Cistine fibroze sergantiesiems gali buti nustatomas ir tam tikry minerali-
niy medziagy (natrio, kalcio, cinko, fluoro, gelezies) bei vitaminy, ypac
riebaluose tirpiu (A, D, E, K), trikumas. Natris, kalcis yra Zmogaus organizmo
makroelementai, cinkas, fluoras, gelezis - mikroelementai.

Cistine fibroze sergantys pacientai prakaituodami, kar$¢iuodami ar vykdami
j karsto klimato Salis netenka daug natrio (apie 10 karty daugiau nei sveiki
Zmoneés), kuris yra svarbus makroelementas organizmo vandens pusiausvyrai
palaikyti. Trukstant organizme $io makroelemento, gali biiti jau¢iamas bendras
silpnumas, pykinimas, orientacijos sutrikimai, galvos skausmai. Jei triukumas
labai ryskus, galimi traukuliai ir sgmonés praradimas. Nustacius natrio trikuma,
rekomenduojama per parg su maistu papildomai suvartoti iki 6 gramy valgo-
mosios druskos. Jei nepavyksta sumazéjusio natrio kiekio koreguoti siresniu
maistu, kartais tenka laSinti natrio vaistinius preparatus j vena.

Kalcis - bitina Zmogaus organizmui mineraliné medZiaga, nes yra pagrindiné
kauly ir danty sudedamoji dalis, taip pat reikalinga reguliuojant nervinio impulso
laiduma, raumeny susitraukimus. Kad organizmas galéty efektyviai jj pasisavinti,
turi buti ir pakankamas vitamino D kiekis. Triikstant kalcio, skatinamas Sios
mineralinés medziagos atpalaidavimas i$ kauly. Todél vystosi kauly retéjimas
(osteoporozé), didesné luZziy tikimybé. Kalcio trikumas kraujyje gali pasireiksti ir
raumeny méslungiu, sumaZzéjusiu apetitu, Sirdies ritmo sutrikimais, galiiniy tirpi-



mu, silpnais plaukais, nagais ir t. t. Kalcis taip pat dalyvauja kraujo kreséjimo pro-
cese, todél jo triikstant didéja kraujavimo rizika. Sio makroelemento triilkumas
papildomas paprasciausiu biidu - vartojant kalcio turintj maistg (geriant piena,
valgant pieno produktus, migdolus, mésa, jvairias kruopas, salierus, apelsinus,
morkas, rupaus malimo ruginiy milty gaminius, koptstus, kiau$iniy trynius ir
t. t.) ir tik kai kuriais atvejais - kalcio vaistinius preparatus. Néra rekomendacijy,
kiek kalcio papildomai reikia vartoti cistine fibroze sergantiesiems, taciau, esant
jo triukumui, sitloma pridéti iki 1 500 mg kalcio per diena.

Cinkas yra mikroelementas, biitinas daugeliui organizmo biologiniy funk-
cijy: imunitetui, vir§kinimo sistemos veiklai, dalyvauja vitamino A apykaitoje,
reikalingas kaulinio audinio formavimuisi, dalyvauja hormony (augimo hormo-
no, uzkric¢io liaukos hormony, insulino, testosterono) gamyboje. Cinkas palaiko
normaly augimg ir vystymasi, svarbus motery ir vyry lytinéms funkcijoms.
Sis mikroelementas svarbus skonio ir uoslés pojii¢iams, apetito reguliavimui,
skatina Zaizdy gijima, taip pat turi antioksidaciniy savybiy. Cinko trikumas
pasireiSkia sergant kasos, virSkinimo, uzdegiminémis Zarnyno ligomis, cukri-
niu diabetu. Trukstant cinko blogai gyja Zaizdos, sulétéja augimas ir lytinis
brendimas, organizmas sunkiau kovoja su infekcijomis, dazniau uzsikrec¢iama
persalimo ligomis, slenka plaukai, atsiranda baltos démés ant nagy, ken¢iama
nuo pleiskany ir spuogy, susilpnéja uoslé, blogiau juntamas skonis, nyksta
apetitas, vystosi anoreksija, blogéja nervinio impulso sklidimas ir naktinis ma-
tymas, vystosi viStakumas, sutrinka cukraus kiekio kraujyje reguliavimas, ga-
limi psichinés sveikatos pokyciai. Rekomenduojama cinko stygiy kompensuoti
maistu ar cinko vaistiniais preparatais. Cinko gausu pieno produktuose, ypac
neriebiame jogurte, ir kiauSiniuose. Jo yra grikiuose, migdoluose, riesutuose,
Zirniuose, rugiuose, pupelése, bulvése, morkose, cesnakuose ir duonos produk-
tuose. Cinko daug austrése, Zuvyje, mésoje, ypac viStienoje bei tamsioje mésoje.
Suaugusiesiems per parg rekomenduojama suvartoti 10-15 miligramy cinko.

Fluoras - svarbus mikroelementas vaikams, nes yra biitinas formuotis
kaulams ir dantims bei reikalingas éduonies profilaktikai. Suaugusiems
Zzmonéms Sios mineralinés medziagos trikumas siejamas su padidéjusia
osteoporozés rizika. Esant per mazam fluoro kiekiui, fluoro atsargas reikia
papildyti maistu. Nattraliai fluoro randama geriamajame vandenyje, juros
Zuvyse, riesSutuose, kakavoje, arbatoje, perlinése, avizinése kruopose, galvijy
kepenyse, meduje, svoglnuose, ryziuose, Spinatuose. Suaugusiems Zmonéms
rekomenduojama per parg gauti 1,5-4,0 mg fluoro.

Sergantiesiems cistine fibroze neretai pasitaiko ir gelezies trikumas. GeleZis
yra svarbi mineraliné medZiaga, dalyvaujanti jvairiose Zmogaus organizmo lgste-
lése vykstanciose biocheminése reakcijose. Bidama raudonyjy kraujo kiineliy -
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eritrocity - baltymo hemoglobino sudétyje, gelezis dalyvauja organizme
perne$ant deguonj. Zmogaus organizme daugiau nei du tre¢daliai geleZies
yra hemoglobine. Raumeny baltymo mioglobino (baltymo, kaupianc¢io deguonij
ir fizinio kriivio metu apriipinancio juo visg raumeny sistema) sudétyje esanti
geleZis dalyvauja organizmo deguonies ir anglies dioksido apykaitoje. GeleZies
taip pat yra kai kuriy fermenty sudétyje. Dalyvaudama neuromediatoriy
(organizme susidarantys cheminiai junginiai, pernesantys nervinj impulsa tarp
nerviniy lasteliy cheminése sinapsése) sintezéje, gelezis yra biitina normaliai
centrinés nervy sistemos veiklai. Vystantis anemijai (mazakraujystei) dél
gelezies stokos budingi tipiSki simptomai: nuovargis, oro trikumas, ypac
fizinio kriivio metu, Sirdies permusimai, galvos skausmas, spengimas ausyse,
pakites skonio pojitis. ISsivysCius gelezies stokos anemijai, gali buti odos,
gleiviniy, liezuvio, nagy guoliy, delny blySkumas, liezuvio atrofija, lipy
kampy skilinéjimas, sausumas burnoje, ploni, lizZinéjantys nagai, sergant
létine anemija - koilonichija (nagy ploksteliy sustoréjimas), ,Sauksto pavidalo
pirstai®, rijimo sutrikimas, plauky slinkimas, padidéjusi bluZnis, tachikardija
ir t. t. GelezZies gali stigti esant nepakankamam Sio elemento kiekiui maiste,
malabsorbcijos sindromui, kraujo atkoséjimui, gastroezofaginiam refliuksui,
bakterinei Zarnyno superinfekcijai, inksty, kepeny nepakankamumui, létinei
infekcijai. Nustatyta, kad ryskesnis gelezies trikumas, sergant cistine fibroze,
nustatomas esant P. aeruginosa infekcijai. Trikstant gelezies, kraujyje
nustatomas padidéjes transferino ir sumazéjes feritino kiekis. GeleZies stokos
anemijai gydyti skiriami geleZies vaistiniai preparatai (veiksmingiausi yra
skysta geriamaja forma), siekiant per 4 savaites padidinti hemoglobino kiekj
10-20 g/l. Suaugusiesiems priklausomai nuo anemijos sunkumo reikéty
suvartoti 60-200 mg elementinés gelezies per dieng. Gelezies yra daugelyje
maisto produkty, ypac¢ raudonoje mésoje (jautienoje, versSienoje), kepenyse,
gana daug Zuvyje, paukstienoje, burokéliuose, pupose, pupelése, Zaliuosiuose
zirneliuose, raudonguziuose koplustuose, krienuose, petrazolése, dilgéliy,
buroky lapuose, grybuose, kiauSiniy tryniuose, aviZiniuose dribsniuose,
dziovintuose vaisiuose, rieSutuose, slyvose, granatuose, Zzemuogése, vynuogeése,
morkose, pomidoruose ir t. t.

Vitaminy A, D, E ir K trikumas sergant cistine fibroze susijes su sutrikusiu
riebaly vir§kinimu ir riebaluose tirpiy vitaminy pasisavinimu. Biitina nuolat skirti
didesnj minéty vitaminy kiekj. Pageidaujama vartoti vandenyje tirpias minéty
vitaminy formas, nes tada jy rezorbcija nepriklauso nuo kasos egzokrininés
funkcijos. Nuolat tirti vitaminy A, D, E ir K kiekj organizme néra biitina, taciau,
jei yra ryskis $iy vitaminy tritkumo pozymiai ir reikia jy doze koreguoti, tikslinga
iStirti vitaminy koncentracija kraujyje.

Vitaminas A - grupé riebaluose tirpiy panasios cheminés struktiiros
medziagy, i$ kuriy svarbiausia - retinolis. Vitamino A provitaminas - beta



karotinas, i$ kurio kepenyse gaminamas vitaminas A. Vitaming A priklau-
somai nuo jo cheminés struktiiros vadina retinoliu, retinaliu arba retinoi-
du. Vitaminas A bitinas Iasteléms augti ir daugintis. Jis uZtikrina normalia
epiteliniy audiniy (odos ir gleivinés) bukle. Trikstant Sio vitamino, oda ir
gleiviné sauséja, odoje atsiranda jtrikimy, labai sumazéja atsparumas in-
fekcijoms. Pasisavintas vitaminas A ar karotinai audiniuose paverciami reti-
noliu, kuris véliau verCiamas retinaliu arba retinolio rigstimi. Retinalis yra
svarbus regos funkcijai, o retinolio riugstis reikalinga tarplasteliniams reti-
nolio rugsties receptoriams. Vitaminas A yra naudojamas rodopsino sintezei.
Jeigu vitamino A truksta, neiSvengiamai pradeda blogéti regéjimas, dziuti
ir kietéti akies ragenos lastelés, taip pat gali atsirasti imuninés sistemos
sutrikimy. Vitamino A gali pritrukti dél nesveikos, nevisavertés mitybos ar
esant malabsorbcijos sindromui. Tiek vitamino trikumas, tiek perdozavi-
mas organizmui yra Zalingas. Vitaminas A gaunamas su maistu ir gamina-
mas paciame organizme i$ beta karotino. Organizmo atsargas juo galima
papildyti valgant Zuvy taukus, sviesta, kepenis, grietine, grietinéle, fermen-
tinj surj, kiau$iniy trynius, gridines kultiiras, geriant pieng; beta karotino -
valgant tamsiai zZalios (vynuoges, obuolius, Spinatus, brokolius) ir oranzinés
spalvos vaisius ir darzoves (morkas, molitgus, apelsinus, abrikosus, persi-
kus). Rekomenduojama kasdien su maistu gauti apie 2 500-5 000 tarptautiniy
vienety (TV) vitamino A (arba 700 pg/d. vyrams ir 900 pg/d. moterims).

Vitamino D Kkiekis kraujyje, maZesnis nei 30 ng/ml, laikomas nepakankamu,
todél mityba turi buti papildoma Siuo vitaminu. Rekomenduojama vitamino
D kiekj tirti vélai rudenj ar Ziema, nes tuomet biina ryskesnis triikkumas. Tai
susije su trumpesniu Sviesiu dienos periodu, nes Sviesa reikalinga vitamino D
gamybai (vitaminas D susidaro odoje veikiant ultravioletiniams spinduliams).
Sis vitaminas kartu su kalciu reikalingas osteoporozés profilaktikai. Maisto
produktuose jo randama piene, zuvy taukuose, svieste, kiauSinio trynyje,
kepenyse. Rekomenduojama kasdien su maistu gauti 400-1 000 TV vitamino D,
jei sauléje binama mazai - tada 1 000-2 000 TV (arba 5 pg/d.).

Vitaminas E yra svarbus antioksidantas, kuris saugo organizma nuo zalingo
laisvujy radikaly poveikio, slopina daugelio Zalingy medZiagy, sukelianciy rizika
susirgti véZiu, poveikj. Taip pat vitaminas E reikalingas lasteliy membrany sta-
bilumui palaikyti, saugo arterijy vidine sienele nuo kalkéjimo, aterosklerozés,
skatina gyti zaizdas, stiprina organizmo imunitetg, gali apsaugoti nuo zalingo
ultravioletiniy spinduliy poveikio. Triikumas pasireiskia nervy sistemos, virskini-
mo sutrikimais, alergija, gali sumaZéti vyry lytinis potraukis ir sulététi sperma-
tozoidy judrumas, moteris gali iStikti savaiminis persileidimas, tapti nevaisingos.
Natiralus vitamino E Saltiniai yra nerafinuotas aliejus, kiausinio trynys, kepenys,
rieSutai, zirniai, pupelés, Spinatai, pieno produktai. Rekomenduojama kasdien su
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maistu gauti 150-500 TV (arba 15 pg/d.) vitamino E. Jei vartojama riebaluose
tirpi vitamino E forma - tada 200-800 TV.

Vitaminas K palaiko normaly kraujo kreséjima, dalyvauja kauly atnaujinimo
procese, skatina raumeny veikla, dalyvauja organizmo regeneracijos procesuose,
didina atsparumg infekcijoms, skatina Zaizdy gijima. Triukstant $io vitamino
sunkiau kresa kraujas, kraujuoja dantenos, daznesnés infekcinés ligos ir t. t.
Vitaming K gamina ir Zarnyno bakterijos. Jo yra pomidoruose, Spinatuose,
kopiistuose, brokoliuose, zirneliuose, morkose, kiausiniuose, bulvése, kepenyse.
Rekomenduojama kasdien su maistu gauti 300-500 pg vitamino K.

Vandenyje tirpiy vitaminy (B grupés vitaminy, vitamino C) trikumo cistine
fibroze sergantiesiems nenustatoma daZniau nei sveikiems Zmonéms. PasireiSkus
vandenyje tirpaus vitamino triikkumo Kklinikai mityba papildoma atitinkamu
vitaminu.

Maisto papildai
Cistine fibroze sergantys asmenys daZnai yra nepakankamos mitybos. Nustacius
mitybos nepakankamuma, jvertinamas paciento amzius, mitybos poreikis, atsi-
zvelgiama j sveikatos bikle, ligos eiga ir sudaromas individualus mitybos planas.
Deja, neretai paciento svoris mazéja ir toliau, todél, siekiant islaikyti norima
svorij ar ji padidinti, jvertinamas mitybos nepakankamumo laipsnis ir skiriami
maisto papildai. Maisto papildai - tai specialiai sukomplektuoti kaloringi misi-
niai, turintys jvairiy maisto medziagy. Pagal jy skyrimo biidg maisto papildai yra:
e geriamieji;
e enterinés mitybos (skiriami per nazogastrinj zonda, perkutanine endoskopine
gastrostomg (PEG), jejunostoma);
e parenterinés mitybos (skiriami tiesiai i venine sistema per periferinés venos
kateterj ar centrinés venos portinj kateterj).

Suaugusiems cistine fibroze sergantiesiems rekomenduojama mitybos raciong
papildyti maisto papildais, jei:

¢ kino masés indeksas < 19 kg/m?;

¢ svoris krinta daugiau nei 5 proc. per 2 ir daugiau ménesiuy;

e nepriaugama svorio néstumo metu.

Geriamieji maisto papildai. Esant mitybos nepakankamumui, reko-
menduojama mitybg i$ pradziy papildyti geriamaisiais maisto papildais.
Geriamieji maisto papildai rekomenduojami ne tik esant nepakankamam svoriui,
bet ir pablogéjus apetitui, susirgus imine infekcija, gydant antibiotikais, cistinés
fibrozés paiiméjimo metu. Siuos papildus reikia vartoti tuoj po valgio ar tarp
uzkandziy, kad nesumazéty apetitas. Jei neuztenka geriamuyjy maisto papildy,
svarstomas enterinio maitinimo tikslingumas.



Enterinés mitybos maisto papildai. Enteriné mityba pacientui skiriama
esant neveiksmingai mitybai geriamaisiais enteriniais maisto papildais arba jei
pastaruyjy pacientui negalima skirti. Enterinio maisto papildai gali buti skiriami
per nazogastrinj zonda, gastrostoma ar jejunostoma. DaZniausiai skiriamas
nazogastrinis maitinimas (jeigu numatomas trumpas enterinio maitinimo
laikotarpis). Enteriniu buidu skiriami maisto papildai turi sudaryti nuo trecdalio
iki pusés reikiamos paros energijos kiekio.

Didelés energijos enteriniai miSiniai (mitybos poziuriu subalansuoti) gali buti:
e skysti, pagaminti pieno pagrindu;

e skysti, pagaminti suliy pagrindu;

¢ milteliniai energiniai miSiniai.

Jei enterinis maitinimas kontraindikuotinas arba nepakankamai efektyvus, tai-
komas parenterinis maitinimas.

Parenterinés mitybos maisto papildai. Parenteriné mityba skiriama, kai
nepakankamai funkcionuoja Zarnynas ir sergantysis negali biiti maitinamas ente-
riniu budu, iSskirtiniais atvejais, jei nepasiseka padidinti svorio skiriant enterinj
maitinima. Parenteriniai miSiniai sterilas, skiriami j vena per periferinés venos
ar centrinés venos portinj kateterj. Parenteriné mityba neturéty ilgai uZzsitesti,
pagal galimybes visada reikia siekti pereiti prie fiziologiskesnio mitybos papil-
dymo biido enteriniais ar geriamaisiais maisto papildais.

Atkreiptinas démesys, kad maisto papildai néra maisto pakaitalai, todél jais
tik papildoma esama ar gydytojo dietologo sudaryta mityba. Todél, esant mity-
bos sutrikimo prielaidoms, tikslinga sergantjjj cistine fibroze nukreipti gydytojo
dietologo konsultacijai.

Gydymas deguonimi

Cistiné fibrozé pasireiskia létai progresuojanciu plauciy pazeidimu ir blogéjancia
plauciy funkcija. Pacientai jaucia stipréjantj dusulj dél rySkéjancios bronchy obs-
trukcijos, nuolatinio kosulio. Taip pat dusulj salygoja kvépavimo raumeny silpnu-
mas, Sirdies nepakankamumas, bloga serganciojo fiziné btiklé ir pan. Dusulys yra
vienas simptomuy, rodanciy, kad galimai organizme triiksta deguonies. Per mazas
deguonies kiekis kraujyje sukelia jvairias komplikacijas: Sirdies, smegeny bei
kity gyvybiskai svarbiy organy veiklos sutrikima, plautine hipertenzija, plautine
Sirdj ir kitas. Siekiant laiku nustatyti i$sivysc¢iusj kvépavimo nepakankamuma,
tikslinga periodiskai pulsoksimetru matuoti hemoglobino jsotinima deguonimi,
jei reikia, atlikti ir arterinio kraujo dujy tyrima.

Zmogaus organizmas geba prisitaikyti prie tam tikro deguonies triikumo,
tacCiau ilgainiui ryskéjant hipoksemijai (deguonies kraujyje sumazéjimui), at-
siradus jos sukeltoms komplikacijoms ar paiméjus ligai, dusulys sustipréja ir
apriboja paciento aktyvuma. Neretai tai biina pirmasis papildomo deguonies
poreikio Zenklas. Jei paiméjimo metu pacientas stacionarizuojamas j ligonine,
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nustacius deguonies trikumg kraujyje (arteriniame kraujyje parcialinis deguo-
nies slégis - Pa02 - maZiau 60 mm Hg, o arterinio kraujo jsotinimas deguonimi
- Sa0z - maZiau 90 proc.), taikoma oksigenoterapija, t. y. duodama pacientui
kvépuoti deguonies per nosines kaniules, kauke ar laikinai taikoma neinvaziné
plauciy ventiliacija. Jei deguonies stygius pasiekia kritine riba ir nepavyksta jo
kompensuoti minétais metodais, taikoma dirbtiné mechaniné plauciy ventiliacija
ar nuolatiné plauciy ventiliacija per tracheostoma (gali buti laikinai naudinga
pacientams, laukiantiems plauciy transplantacijos). Praéjus paiméjimui, deguo-
nies kiekis kraujyje gali tapti normalus ar likti sumazéjes. Epizodiskai deguonies
gali buti skiriama ir fizinio aktyvumo metu ar miegant, jei kriivio ar miego metu
kraujo jsotinimas deguonimi (Sp0O2z) sumazéja maziau nei 90 proc.

Jei deguonies trilkumas kraujyje yra pastovus, t. y. iSsivysto létinis kvépavi-
mo nepakankamumas, skiriamas nuolatinis gydymas deguonimi. Cistine fibroze
serganciam pacientui nuolatinis gydymas deguonimi skiriamas, kai kvépuojant
aplinkos oru arterinio kraujo dujy tyrime nustatoma:

- Pa0z < 55 mm Hg arba Sa0:z < 88 proc.
arba
- Pa0z2 55 - 59 mm Hg ar Sa0Oz < 89 proc,, esant bent vienam $iy kri-
terijy: plautinei hipertenzijai, plautinei SirdZiai ar kompensacinei eritrocitozei
(hematokritas > 55 proc.).

Transplantacija

Ilgainiui cistiné fibrozé vis labiau pazeidzia plaucius. Kai taikomas gydymas tam-
pa neefektyvus, liga progresuoja toliau, o paciento gyvenimo kokybé ir prognozé
yra bloga, svarstoma plauciy transplantacijos galimybé. Tai sunkus etapas tiek
pacientui, tiek jo artimiesiems. Nors serganciojo btiklé sparciai blogéja, ryztis to-
kiam gydymo biidui yra sunku dél suprantamy priezasc¢iy: sékminga baigtis néra
garantuota dél individualios kiekvieno Zmogaus organizmo reakcijos j svetimg
organa, dél galimy operacinio gydymo, pooperacinio periodo komplikacijy bei
visg likusj gyvenima trunkancio gydymo stipriais imunitetg slopinanciais vaistais.

Ne kiekvienam pacientui gali buti atliekama plauciy persodinimo operacija.
Sergantieji turi atitikti grieztus medicininius reikalavimus, pries jtraukiant juos j
plauciy transplantacijos laukianciyjy sarasg turi biti atlikti visi reikalingi iSsamis
klinikiniai tyrimai, padedantys prognozuoti transplantacijos nauda, rizika ir baigt;.
Kai prognozuojama tikimybé, kad pacientas be plauciy transplantacijos iSgyvens
2-3 metus, mazesné nei 50 proc., o paciento buklé atitinka 3-4 funkcine klase
pagal Niujorko Sirdies asociacijos klasifikacija, tikslinga siysti konsultuoti pacienta
j plauciy transplantacijos centrg dél jtraukimo j laukianciyjy sarasa (Lietuvoje kol
kas plauciy persodinimo operacijos atliekamos tik Kauno klinikose). Konsultacijos
indikacijos dél jtraukimo j laukianciyjy plauciy transplantacijos sarasa:
1) Forsuoto iskvépimo tiris per pirmaja sekunde (FEV1) yra maziau 30 proc.

normos ar staigus FEV1 maZéjimas, ypac¢ jaunoms (iki 20 mety) moterims;



2) daznéjantys ligos paiméjimai, kada reikalingas antibakterinis gydymas;

3) daZnai pasikartojantys pneumotoraksai;

4) pasikartojantis kraujo atkoséjimas ar kraujavimas i$ plauciy, nesustabdomas
atlikus ir kraujagysliy embolizacija.

Indikacijos atlikti plauéiy transplantacija:

1) kvépavimo nepakankamumas, kuriam gydyti pastoviai butinas deguonis;

2) nuolat padidéjes anglies dioksido kiekis kraujyje (létiné hiperkapnija);

3) létiné plautiné hipertenzija.

Daugelyje Europos $aliy ir JAV cistinés fibrozés centry, pacientams, turintiems
létine kvépavimo taky infekcija, kai nustatyta B. cepacia ar daugeliui vaisty at-
spari P. aeruginosa, dél nepalankiy pooperaciniy rezultaty plauciy transplanta-
cija neatliekama. Ta¢iau minéty infekciniy sukéléjy nustatymas néra absoliuti
kontraindikacija plauciy transplantacijai atlikti, todél sprendimas dél operacijos
priimamas individualiai.

Ar sutikti plauciy transplantacijai, sprendzia pats pacientas, ir tik iSskirtiniais
atvejais uz jj tai gali padaryti pacientui artimiausi Zzmonés ar gydantys gydytojai.
Svarbus yra serganciojo neuzdelstas apsisprendimas operacijai.

Daznam cistine fibroze serganciajam iskyla klausimas, ar po sékmingos plau-
Ciy transplantacijos liga pasitraukia. Atsakymas yra ir taip, ir ne:

Taip, nes visiems sergantiesiems cistine fibroze transplantuojami abu plau-
Ciai, kurie neturi cistine fibroze sukelian¢iy CFTR baltyma koduojancio geno mu-
tacijy. Tai reiskia, kad pacientui persodinami cistinés fibrozés nepaveikti plauciai.
Svarbu pooperaciniu periodu, kada palaikoma intensyvi imunosupresija, skirti
efektyvy antibakterinj gydyma, siekiant sumazinti virSutiniuose kvépavimo ta-
kuose persistuojanciy bakterijy galimybe infekuoti persodintus plaucius.

Ne, nes liga ir toliau iSlieka nepersodintuose organuose (pvz.: kasoje), si-
nusuose. Ir toliau reikia vartoti virskinima gerinancius kasos fermentus, esant
infekcijos pozymiams - antibiotikus ir kitus vaistus.

Nepaisant komplikuotos cistinés fibrozés klinikinés eigos, iSgyvenimo rodik-
liai po plauciy transplantacijos tarp suaugusiy serganciyjy cistine fibroze yra
geresni nei serganciyjy létine obstrukcine plauciy liga ar idiopatine plauciy fib-
roze. Vienerius metus po operacijos iSgyvena 85 proc., penkerius metus - 60
proc. serganciyjy cistine fibroze. IS viso pasaulyje jau atlikta per 5 700 plauciy
transplantacijy suaugusiems sergantiesiems cistine fibroze (17 proc. visy atlikty
plauciy transplantacijy).

Tam tikrais atvejais gali buiti persodinami ir kiti organai - Sirdis, kepenys,
kasa. Plauciy ir Sirdies komplekso persodinimo operacija gali buti atliekama
esant sunkiam Sirdies ir plau¢iy nepakankamumui. Kepeny transplantacija atlie-
kama esant progresuojanc¢iam kepeny nepakankamumui ar atkakliam kraujavi-
mui i$ stemplés varikoziniy mazgy bei nesunkiam plauciy pazeidimui. Galimas
ir kasos persodinimas.
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Psichologiné pagalba
Dél jauno cistine fibroze serganciyjy amziaus, sudétingos ligos eigos neretam
pacientui prireikia psichologinés pagalbos - tiek susitaikant su pacios ligos diag-
noze, tiek su iskylanciais sunkumais kasdieniame gyvenime. DaZnas sergantysis
linkes slépti savo psichologines problemas, vengia pasisakyti gydanc¢iam gydy-
tojui, konsultuotis su psichologu ar gydytoju psichiatru. Pacienta gydantis gydy-
tojas turi jvertinti serganciojo psichologine biiseng ir laiku nusiysti specialisty
konsultacijai, nes bloga psichiné sveikata ir psichologiné biisena gali sunkinti
cistinés fibrozés eiga dél nepakankamy paties paciento pastangy gydymo pro-
cese. Tikslinga pradéti nuo psichologo konsultacijos. Psichologiné pagalba yra
labai individuali ir parenkama asmeniskai pagal vyraujancius nusiskundimus ir
sutrikimus. Neretai pakanka nemedikamentinio gydymo. Jei psichologiné pagalba
nepakankamai efektyvi, tikslinga gydytojo psichiatro konsultacija dél tolesnio
medikamentinio gydymo parinkimo, nes tik subalansuota psichiné biusena pa-
deda lengviau susidoroti su kylan¢iomis problemomis.

Vakcinacija

Cistine fibroze sergantiesiems svarbus yra vakcinacijos klausimas. Vakcinuoja-
ma norint suretinti infekcines kvépavimo taky ligas. Viena daznesniy cistinés
fibrozés paiiméjimo priezasciy, salygojanciy ir bakterinés infekcijos paiiméjima,
yra gripas. Todél rekomenduojama kasmet pasiskiepyti negyvaja gripo vakcina.

Vakciny prie$ dazniausius bakterinius patogenus kol kas néra, taciau tikimasi,
kad netolimoje ateityje vakciny gretas papildys ir naujosios vakcinos. Cistine
fibroze sergantiesiems patariama pasiskiepyti konjuguota pneumokokine vak-
cina pries Streptococcus pneumoniae (S. pneumoniae). S. pneumoniae yra vienas
dazniausiy vaiky bakterinés infekcijos sukéléjy (plauciy, ausy uzdegimy, sinusy
ir pan.), taciau, nepaisant serganciojo amZiaus (vaikas ar suauges), pneumokoko
sukeliamos infekcijos gali biiti sunkios ir net mirtinos. Kol kas néra pakankamai
duomeny, ar vakcinacija nuo S. pneumoniae efektyviai sumazina cistine fibroze
sergantiems suaugusiems asmenims ligos paiiméjimy skaiciy bei mir§tamuma,
todél vakcinacija nuo S. pneumoniae sprendziama individualiai.

Tiriamos vakcinos pries S. aureus ir P. aeruginosa, taciau tyrimy rezultatai yra
prieStaringi ir Sios vakcinos kol kas nerekomenduojamos klinikinéje praktikoje.



Lytinis gyvenimas, nevaisingumas,
néstumas ir gimdymas

Suaugusiam asmeniui nustacius cistinés fibrozés diagnoze ar serganciajam Sia
liga sulaukus pilnametystés, daznai kyla klausimas, ar liga neturés jtakos lyti-
niam gyvenimui, nesutrukdys susilaukti palikuoniy. Ne visi sergantieji iSdrista
Sia tema atvirai kalbétis su gydanciu gydytoju.

Tiek vyrai, tiek moterys, sergantys cistine fibroze, gali gyventi normaly lytinj
gyvenima. Néra duomeny, kad liga kaip nors paveikty lytiniy hormony ir oksito-
cino (pogumburyje gaminamo hormono, padedancio pasiekti lytinj pasitenkinima)
gamybg, erekcija ar ejakuliacija. Atkreiptinas démesys, kad santykius gali sunkin-
ti psichologiniai aspektai bei, ligai progresuojant, blogéjanti paciento/pacientés
bendra buklé, i$sivystes kvépavimo, Sirdies ar kity organy nepakankamumas.

VienareikSmiskai atsakyti j vaisingumo klausimg sunku dél jvairiy galimy
nevaisingumo priezasciy, taciau pati cistinés fibrozés diagnozé néra nuosprendis
nepatirti tévystés ar motinystés dziaugsmo.

Biisimiems téveliams labai svarbu Zinoti, kokia yra tikimybé, kad naujagimis gims
sveikas. Jei partneris neserga cistine fibroze ir néra Sios ligos geno nesiotojas, pla-
nuojamas vaikelis cistine fibroze nesirgs, tac¢iau bus ligos geno neSiotojas (24 pav.).
Jei abu partneriai serga, sirgs visi jy palikuonys. Jei vienas serga, o kitas yra ligos
geno nesiotojas, — gime naujagimiai sirgs arba bus ligos geno nesiotojai. Todél prie$
apsisprendZiant serganciajam cistine fibroze susilaukti kiadikio ar ne, sutuoktinius
deréty nukreipti gydytojo genetiko konsultacijai.
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24 pav. Cistinés fibrozés paveldéjimo schemos, kai bent vienas i$ tévy serga cistine
fibroze
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Cistiné fibrozé vyrams daZnai yra nevaisingumo, o moterims - sunkesnio
pastojimo, komplikuoto néStumo priezastimi. Vyry nevaisingumas tarp cistine
fibroze serganciyjy siekia 98 proc. ir dazniausiai nustatomas dél jgimto séklos
lataky (vas deferens) nebuvimo. Vyrams, neturintiems sékliniy lataky, sékla
kaupiasi séklidés prielipo latake, séklidés prielipe, i$ kur specialiomis priemo-
némis gali biiti paimta ir panaudota dirbtiniam moters apvaisinimui (25 pav.)
(sékla gali buti paimama ir i§ séklidZiy). Sékme maZina ne visada pakankama
spermos kokybé (dél kity, ne cistinés fibrozés salygoty priezasc¢iy) ar moters
ginekologinés ligos.

Motery, serganciy cistine fibroze, nevaisingumo priezastis paprastai yra
tirstos, klampios gleivés gimdos kaklelio srityje, trukdancios spermatozoidams
judéti kiausialgsciy link ir sunkinancios pastojima natiraliu biidu. Susidiirus su
Sia problema, gali padéti dirbtinis apvaisinimas - intrauterininé inseminacija,
kai ovuliacijos metu j gimda susvirk$¢iama specialiai paruostos vyro séklos
(25 pav.), arba kiausSialgstés apvaisinimas mégintuvélyje in vitro (26 pav.) ar
mikrochirurgijos budu, atliekant intracitoplazmine spermatozoido injekcija.

Visais nevaisingumo atvejais vyrams tikslinga gydytojo urologo, moterims -
gydytojo ginekologo konsultacija.

Sergancios cistine fibroze moterys gali iSneSioti ir pagimdyti visiSkai sveikus
vaikus. Paprastai geresni rezultatai biina néStuma planuojant i$ anksto, sergan-
Ciajai priaugant svorio iki amziaus grupei rekomenduojamo (t. y. iki kiino masés
indekso normos riby) ir esant pakankamai plauciy funkcijai. Prie§ pastojant
rekomenduojama atlikti genetinj tyrimg ir partneriui, ar jis néra cistinés fibro-
zés geno neSiotojas. Pastojus, viso néStumo metu turi buti uZztikrinta tinkama
ir pakankamai kaloringa mityba. Jei jprasta mityba menkai efektyvi, galima pa-
pildomai skirti enterinés ar parenterinés mitybos maisto papildy. Pasirodzius
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25 pav. Dirbtinis apvaisinimas in vivo: specialiomis priemonémis paimama vyro sékla i$
séklidés prielipo ir suleidziama j gimda; sékmingai apvaisinus uzZmezgama nauja gyvybé
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26 pav. Dirbtinio apvaisinimo mégintuvélyje (in vitro) etapai

pirmiesiems infekcijos pozymiams (infekcija susijusi su didesne persileidimo ir
prieslaikinio gimdymo tikimybe), yra veiksmingas antibakterinis gydymas. Taip
pat bitina nenutraukti fizinés terapijos pratimy, gerinanciy atsikoséjima bei
sekreto pasiSalinimg i$ kvépavimo taky. Esant kvépavimo nepakankamumuli, sun-
kiems, dazniems cistinés fibrozés patiméjimams, patartina neplanuoti néStumo.

Dauguma cistinés fibrozés gydymui skirty vaisty yra saugiis nésciajai ir jos
vaisiui (A ir B kategorijos vaistai, taCiau tam tikrais atvejais, kai tikétina nauda
yra didesné nei potenciali rizika, skiriami C ir net D kategorijy vaistai) (8 lentelé).
Todél néstumo metu dazniausiai jprastinio cistinés fibrozés gydymo nutraukti
nereikia. Reikia jspéti paciente visada biiti pasiruosusia vykti j ligonine, jei tik
atsiranda néstumo komplikacijos ar patiiméja cistiné fibrozé.

Cistine fibroze sergancios moters gimdymo procesas yra jprastas kaip ir svei-
kos nésciosios, tac¢iau dazniau pasireiskia tiek néstumo, tiek gimdymo kompli-
kacijy (respiracinés infekcijos, kvépavimo nepakankamumas, prieslaikinis gim-
dymas, placentos pirmeiga ir kitos).

Dar vienas biisimoms mamos iSkylantis aktualus klausimas - ar galima kadiki
maitinti kratimi?

Maitinti kriitimi galima, tik patartina pries tai pasitarti su moterj priziarinciu
gydytoju akuSeriu-ginekologu. Kadangi daugelis vaisty gali per pieng patekti
kadikiui (beveik visi cistinei fibrozei gydyti skiriami vaistai patenka arba galimai
patenka j motinos pieng), svarbu perziiiréti vartojamus vaistus, siekiant iSvengti
labiausiai pavojingy kudikiui, arba nemaitinti kratimi.

Nusprendus kidikj maitinti kratimi, tai reikéty aptarti ir su gydytoju dieto-
logu. Cistine fibroze serganciosios pienas savo sudétimi artimas sveikos moters
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8 lentelé. Vaisty saugumo kategorijos néStumo metu (pagal JAV

maisto ir vaisty

tarnyba)
A kategorija B kategorija C kategorija D kategorija
Dornazé alfa Manitolis Tobramicinas
Piperacilinas su Natrio chloridas Gentamicinas
tazobaktamu Ciprofloksacinas Amikacinas
Flukloksacilinas Kolistinas
Aztreonamas Vankomicinas
Klindamicinas Itrakonazolis
Oksacilinas Prednizolonas
Cefuroksimas Deksametazonas
Cefadroksilis Beklometazonas
Cefazolinas Flutikazonas
Cefepimas Salbutamolis
Ceftazidimas Formoterolis
N-acetilcisteinas Salmeterolis
Budezonidas

A kategorijos vaistai: gerai kontroliuojamais ir pakankamais tyrimais su Zmonémis nenustatyta rizika vaisiui
pirmajj néstumo trimestra (néra duomeny apie rizikg ir kitais néstumo trimestrais).

B kategorijos vaistai: tyrimais su gyviinais nenustatyta rizika vaisiui ir néra atlikta gerai kontroliuojamy ir
pakankamy tyrimy su nés¢iomis moterimis.

C kategorijos vaistai: tyrimais su gyviinais nustatytas Salutinis poveikis vaisiui ir néra atlikta gerai kontroliuoja-
my ir pakankamy tyrimy su nés¢iomis moterimis, bet vaisto skyrimas nésc¢iai moteriai pateisinamas potencia-
lia jo nauda nepaisant galimos rizikos.

D kategorijos vaistai: tyrimuose su Zmonémis yra jrodymy apie rizika Zmogaus vaisiui, bet vaisto skyrimas
nésciai moteriai pateisinamas potencialia jo nauda nepaisant galimos rizikos.

pienui (pakankamas baltymy ir elektrolity kiekis), tac¢iau gali stigti nepakeicia-
muyjy riebaly riagsciy (juy dazniausiai triksta visiems cistine fibroze sergantiems
asmenims). Taip pat Zindymas papildomai iSeikvoja nemaZai energijos, todél
bitina sudaryti pakankamo kalorijy ir maisto medziagy kiekio mitybos plana.

Gydytojo kabinete pasitaiko ir tokiy klausimy: , Ar neuzkrésiu savo kudikio
cistine fibroze jj maitindama kratimi?“

Atsakymas vienareikSmis - ne. Tai paveldima, o ne uzkreciama liga.

Cistine fibroze sergantys asmenys, prie$ pasiryZdami tapti tévais, turi apgal-
voti ir tolesnj kadikio likima, nes $i genetiné liga trumpina gyvenima, linkusi
nuolat progresuoti, sukeldama vis daugiau sveikatos sutrikimuy.

Néstumas nesulétina cistinés fibrozés progresavimo. Pastoti nerekomenduo-
jama toms moterims, kurioms jau yra kvépavimo nepakankamumas, mazas kiino
svoris, serga blogai kontroliuojamu cukriniu diabetu ar plautine hipertenzija.

Cistine fibroze sergantiesiems kontracepcijos metodai nesiskiria nuo sveiky
Zmoniy. Barjerinés kontraceptinés priemonés (vyriSki ir moteriski prezervaty-
vai, diafragmos, gimdos kaklelio gaubtuvéliai, maksties kempinés; minéty prie-
moniy efektyvumg padidina kartu naudojama ir cheminé kontracepcija sper-
micidais) yra vienos populiariausiy dirbtiniy kontracepcijos metody, apsaugo



nuo néstumo ir i$ dalies nuo lytiSkai plintanciy ligy, Zmogaus imunodeficito
viruso, tinka tiek vaikinams, tiek merginoms. Barjerines kontracepcijos prie-
mones gali naudoti beveik visi, nes absoliu¢iy kontraindikacijy néra (Sis kon-
tracepcijos metodas netinkamas, jei bent vienas partneriy jautrus lateksui
ir/ar spermicidui; esant anatominiams defektams, dél kuriy nejmanoma tin-
kamai naudoti barjerinés kontracepcijos; diafragmos ir gimdos kaklelio gaub-
tuvéliai neturi biti naudojami, jei yra nuslinkusios Zemyn maksties sienelés,
yra maksties, gimdos ar gimdos priedy uzdegimas ar patologiniy pokyciy). Ge-
riamieji ar pleistry pavidalo kontraceptiniai vaistai, vidinés gimdos spiralés,
iSskirianc¢ios hormonus, turi biiti parenkami individualiai, atkreipiant démesj j
gretutines ligas ar cistinés fibrozés komplikacijas (cukrinj diabetg, osteoporoze),
ilgalaikj portinio kateterio laikymga ir kitas bikles, didinanc¢ias tromboembolijy
rizikg. Vidinés gimdos spiralés, padengtos variu, tinka moterims, negalin¢ioms
ar nenorin¢ioms hormony kontracepcijos, taciau, kaip ir hormoniniai kontra-
ceptiniai vaistiniai preparatai, neapsaugo nuo lytiskai plintanciy ligy ir yra su-
sijusios su didesne infekcijos rizika. Galima ir ilgalaiké chirurginé sterilizacija
(vyrams - sékliniy lataky perriS§imas, nupjovimas ar blokavimas, moterims -
kiauSintakiy perriSimas, nupjovimas ar blokavimas, itin retais atvejais - his-
terektomija). Sterilizacija tinka tiems vyrams ir moterims, kurie yra jsitikine,
kad ateityje nenorés tureéti vaiky (nes sterilizacija yra negriztamas procesas) ir
siekia patikimos apsisaugojimo priemoneés.
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Cistinés fibrozés patiméjimai daznai sukeliami infekciniy sukéléjy. Todél svarbu
kaip jmanoma sumazinti galimybe uzsikrésti ar uzkreésti kitus. Tai svarbu dél
daugelio priezasciy:
1) bet kokia kvépavimo taky infekcija gali pabloginti serganciojo biikle ir sukelti
kvépavimo nepakankamumag;
2) galima uzsikrésti nauju (galimai net retu) infekcijos sukéléju;
3) dél daznesniy infekcijy reikés dazniau vartoti antiinfekcinius vaistus, kuriems
ilgainiui bakterijos gali tapti atsparios ir taip sumaZzinti gydymo efektyvuma;
4) sunki kvépavimo taky infekcija pavojinga ir serganciojo artimiesiems.
Uzsikreésti galima kontakto metu (liec¢iantis, naudojant tuos pacius daiktus, svei-
kinantis, buciuojantis) bei oro laseliniu biidu (kosint, ¢iaudint). Todél rekomen-
duojama laikytis tam tikry taisykliy: vengti spausti ranka sveikinantis, tiesioginio
kontakto su kitais Zmonémis; kosint, ¢iaudint prisidengti vienkartine nosinaite
ar medziagos skiaute; po gydymui skirto prietaiso kiekvieno naudojimo (vaisty
purkstuvo, atsikoséjimg gerinancio prietaiso ir pan.) jj dezinfekuoti; nesilankyti
masinio susiblirimo vietose; nepalaikyti artimy santykiy su kitais cistine fibroze
serganciaisiais; daznai plauti rankas bei naudojamus daiktus antimikrobiniu
muilu ir dezinfekuoti alkoholio pagrindu pagamintais dezinfektantais; reguliariai
susitvarkyti pir§ty nagus, merginoms - nenaudoti dirbtiniy nagy (dirbtiniai na-
gai yra didesnis infekciniy sukéléjy pernesimo Saltinis nei nattralis); nesidalyti
savo asmeniniais daiktais su Kkitais asmenimis, taip pat nenaudoti kity Zmoniy
higienos priemoniy; namuose turéti savo kambarj, visada miegoti toje pacioje
lovoje, pagal galimybes - turéti atskirg vonios kambarj.

Sergant cistine fibroze, nemaZzai vaisty (mukolitikai, atsikoséjima gerinan-
tys, antibakteriniai vaistai) vartojami naudojant purkstuvg, todél labai svarbu
prietaisg tinkamai priziareéti. Siekiant sumazinti tikimybe perduoti infekcijg ar
ja uzsikrésti, rekomenduojama turéti individualy purkstuvg ir jj valyti, dezin-
fekuoti bei gerai iSdZiovinti po kiekvieno naudojimo. Taip pat biuitina kiekvieng
kartg purkstuvo rezervuare pakeisti vandenj (reikéty naudoti distiliuota), nes
tiek vandens S$altinis, tiek filtrai, per kuriuos praeina vandens ir oro laseliai, -
puiki terpé veistis, augti ir daugintis jvairiems infekciniams sukéléjams, kurie
gali infekuoti apatinius kvépavimo takus.



Dél padidéjusios infekcijy perdavimo rizikos privaloma laikytis specialiy
purkstuvy higienos reikalavimy. Namy salygomis po kiekvieno prietaisy nau-
dojimo reikia nuimti kauke ar kandiklj, T formos jungtj, vamzdelj, jungiantj
aparatg su kauke/kandikliu ir indg, kuriame buvo vaistai. Vamzdelis turéty biiti
vienkartinis, o kauke, kandiklj, T formos jungtj ir indg reikia plauti ir dezinfe-
kuoti. Bitina valant purkstuvus laikytis ir ranky higienos - tiek prie$ valymo
procediiras, tiek po jy plauti rankas muilu, jei yra galimybé, rankas dezinfekuoti
alkoholio pagrindo dezinfektantais. Purkstuvy pavirsiy valyti rekomenduojama
karStu muiluotu vandeniu arba, jei nurodyta, vadovautis gamintojy pateiktomis
prietaiso dezinfekcijos rekomendacijomis. Patartina nenaudoti vandens i$ ¢iaupo,
kuris gali buti infekuotas cistine fibroze serganciajam pavojingais patogenais.
Prietaisy dalys, kurios lieciasi su gleivine, yra atjungiamos nuo aparato, ir, jei
néra gamintojo perspéjimy ar draudimy, merkiamos j dezinfekcinius tirpalus,
kuriuos nesunku pasigaminti namuose, pavyzdziui:

e 1:50 santykiu praskiestas 6 proc. natrio hipochlorito tirpalas (buitinis
baliklis). Visos nuimamos detalés, jei galima, ir pats prietaisas, merkiami

3 minutéms;

e 70-90 proc. etilo ar izopropilo alkoholis, pamerkiant 5 minutéms;

e 3 proc. vandenilio peroksidas, pamerkiant 30 minuciy.

Acto rugstis dezinfekcijai nerekomenduojama, nes kaip dezinfekciné priemoné
yra neefektyvi pries kai kurias gramteigiamas (pvz.: S. aureus) ir gramneigiamas
bakterijas (pvz.: Escherichia coli).

Po dezinfekcijos prietaiso dalys turi biiti perplaunamos steriliu ar tinkamai
filtruotu vandeniu (nerekomenduojamas distiliuotas vanduo dél galimybés jo ga-
minimo metu vandenj uzkrésti B. cepacia ar Kkitais patogenais). Sterily vandenj
pasigaminti namy salygomis néra sudétinga - tereikia paprastg vandenj pavirti
5 minutes. Po cheminés dezinfekcijos jrangos dalys ar visa jranga, jei leidZzia-
ma gamintojo, turi biti verdama apie 5 minutes. Namy salygomis dezinfekcija
karsciu gali buti atliekama mikrobangy krosneléje (5 minutes) ar indaplovéje
(70° C vandenyje 30 minuciy). Po dezinfekcijos nupurtomas vandens perteklius
ir leidziama natiiraliai iSdzilti padéjus ant Svaraus audeklo ar popierinio ranks-
luoscio. IsdZiovintos detalés, purkstuvas iki kito naudojimo supakuojami j uzspau-
dziama saugojimo maiselj, kad kuo labiau sumazéty galimas kontaktas su aplinka.

Teigiamg iSkvépimo slégj ir oro vibracija sukeliantys prietaisai valomi ir
dezinfekuojami pagal kiekvieno gamintojo prietaiso instrukcijoje nurodytas re-
komendacijas. Rekomenduojama Siuos prietaisus naudoti kiekvienam pacientui
atskirai. Kaskart pries valant prietaisus biitina Svariai nusiplauti rankas.
Acapella® valymo ir dezinfekcijos etapai yra Sie:

e prietaisg iSardyti pagal nurodytas instrukcijas;
¢ rekomenduojama valyti reguliariai, po kiekvieno prietaiso naudojimo, ypac
jei kartu naudotas ir vaisty purkstuvas;
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¢ dalis plauti Siltame muiluotame vandenyje (naudojamas indy ploviklis - apy-
tiksliai 2 valgomieji Saukstai indy ploviklio j 4 litrus Silto vandens), gerai
iSskalauti (pageidautina steriliu vandeniu) ir iSdZiovinti.
Dezinfekuoti galima daugeliu biidy: alkoholiu (prietaisy dalys mirkomos 2 kartus
per dieng po 5 min. 70 proc. izopropilo alkoholyje, perplaunamos steriliu vande-
niu), vandenilio peroksidu (mirkoma apie 30 min. 3 proc. vandenilio peroksido
tirpale, perplaunama steriliu vandeniu), gliutaraldehidais (Saltais sterilizacijos
tirpalais) ar kitais gamintojo rekomenduojamais tirpalais. Zalio ar mélyno prie-
taiso korpuso negalima déti | mikrobangy krosnele, autoklavg, indy plovykle,
nerekomenduojama sterilizacijai naudoti baliklio, nes jis gali paZeisti spalva. To
daryti negalima ir todél, kad prie prietaiso tvirtinasi nikelio turin¢ios detalés,
kurios gali buti pazeidziamos, be to, prietaisas pagamintas i$ karsciui neatspa-
raus plastiko turinciy detaliy.

Flutter® po kiekvieno naudojimo reikia i$valyti nuo gleiviy ir drégmeés. Prie-
taisas iSardomas pagal nurodytas instrukcijas, jo detalés nuplaunamos vande-
niu, nusausinamos servetéle, prietaisas surenkamas ir laikomas $varioje, sausoje
vietoje. Viena karta per dvi dienas prietaiso detales privalu mirkyti muiluotame
vandenyje arba specialiame ploviklio ir vandens tirpale. Chloro balikliy ar kity
tirpaly, turinc¢iy chloro, indy ploviklio negalima naudoti prietaisui valyti. Po
mirkymo detalés perplaunamos, iSdziovinamos ir laikomos sausoje vietoje.

RC-Cornet® ir RC-Cornet N® prietaisai pries valant ir dezinfekuojant taip pat
iSardomi, detalés mirkomos Siltame muiluotame vandenyje arba specialiame
ploviklio ir vandens tirpale. Juos galima plauti indaplovése, autoklavuoti ar
dezinfekuoti. Nuvalytos ir dezinfekuotos detalés perplaunamos, iSdZiovinamos,
prietaisas surenkamas i$ naujo ir laikomas sausoje Svarioje vietoje.

Ligoninése prietaisai dezinfekuojami standartizuotai, vadovaujantis Infekcijy
kontrolés tarnybos patvirtintais protokolais.



Pagalbos organizavimas

Daugelyje Europos saliy medicinos pagalba sergantiesiems cistine fibroze teikiama
atskiruose vaiky ir suaugusiyjy cistinés fibrozés centruose, kur teikiama specia-
lizuota ambulatoriné ir stacionariné medicinos pagalba. Centruose dirba jvairiy
medicinos sriciy specialistai, besitobulinantys cistinés fibrozés srityje ir kompe-
tentingai galintys spresti kylancias sveikatos problemas cistine fibroze serganciam
asmeniui. Centruose sudaromi iSsamiis paciento sveikatos biiklés stebéjimo planai,
atliekami visi reikalingi tyrimai, parenkamas efektyviausias gydymas.

Lietuvos sveikatos moksly universiteto ligoninés Kauno klinikose prie Pulmono-
logijos ir imunologijos klinikos veikia pirmasis Lietuvoje jkurtas Suaugusiyjy cistinés
fibrozés centras, kuriame medicinos pagalbg teikia kvalifikuoti jvairiy sriciy specia-
listai. Specializuota ambulatoriné ir stacionariné pagalba suaugusiems cistine fibroze
sergantiesiems teikiama nuo 18 mety. Sergantiesiems taikomas Siuolaikinis gydymas
vaistais, fizinés medicinos priemonémis, mitybos korekcija, jei reikia, - chirurginis
gydymas (iki plauciy ar kity organy transplantacijos). Suaugusiyjuy cistinés fibro-
zés centras glaudZiai bendradarbiauja su vaiky ligy gydytojais, kurie iki sukankant
18 mety cistine fibroze serganciais vaikais riipinasi specializuotame Kauno kliniky
Vaiky létiniy kvépavimo organy ligy centre. Sukakus 18 mety, sergantieji toliau
stebimi ir gydomi Kauno kliniky Suaugusiyjy cistinés fibrozés centre.

Visame pasaulyje yra jkurta pacienty, serganciy cistine fibroze, ir sveikatos
prieZiiiros specialisty, susijusiy ar besidominc¢iy $ia liga, visuomeninés organizacijos.
Sios organizacijos dirba pacienty ir jy artimyjy labui - teikia informacija apie liga, jos
diagnostika, gydymo principus ir naujoves, remia vykdomus mokslinius tyrimus bei
organizuojant pagalba sergantiesiems cistine fibroze. Pagrindinés tarptautinés cistinés
fibrozés visuomeninés organizacijos: Europos cistinés fibrozés draugija (angl. European
Cystic Fibrosis Society) (http://www.ecfs.eu), Cistinés fibrozés labdaros fondas (angl.
Cystic Fibrosis Trust) (https://www.cysticfibrosis.org.uk), Cistinés fibrozés fondas
(angl. Cystic Fibrosis Foundation) (http://www.cff.org), Cistiné fibrozé pasaulyje (angl.
Cystic Fibrosis Worldwide) (http://www.cfww.org/cfe). Nuo 1994 mety Lietuvoje veiké
Cistinés fibrozés bendrija, kuri 2009 m. reorganizuota j Cistinés fibrozés asociacija
(http://www.cistinefibroze.lt). Cistinés fibrozés asociacijos tikslas yra vienyti cistine
fibroze sergancCius pacientus, skatinti jy integracijg j visuomene, jiems atstovauti ir
ginti jy teises bei interesus. Cistinés fibrozés asociacija palaiko glaudzius rySius su
sveikatos prieZziliros specialistais, kurie riipinasi serganciujy cistine fibroze sveikata.
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