B GYERMEKGYOGYASZAT

CISZTAS FIBROSIS

* Csecsemd- és Gyermekgyodgyaszati Szakmai Kollégium ¢
Szerzd: dr. Veres Gabor, dr. Kovacs Lajos

I. ALAPVETO MEGFONTOLASOK

1. A PROTOKOLL ALKALMAZASI, ERVENYESSEGI TERULETE:

* gyermekgyodgydaszat, gyermekpulmonoldgia, gyermekgasztroenterolédgia.
2. A PROTOKOLL BEVEZETESENEK ALAPFELTETELE:

* a betegség diagnosztikajanak, terdpidjanak és gondozasanak egységes szemlélete;
* a betegek gondozasa kompetencidval rendelkezé CF-kozpontokban.

3. DEFINICIO

A cisztas fibrosis (CF) (mucoviscidosis) autoszomalis, recessziv médon 6roklédé koérkép. Kronikus,
progressziv betegség, amelyben a sejtmembran kloridtranszportjanak zavara miatt a kiils§
elvalasztasa mirigyek stird, tapados valadékot termelnek. Ennek kovetkeztében funkciéromlassal
kisért cisztas, kotGszovetes elfajulasa kovetkezik be, ami legkifejezettebb a pancreasban, a tiidSben,
a gastrointestinalis és a hepatobiliaris rendszerben.

4. PANASZOK, TUNETEK, ALTALANOS JELLEMZOK

CF esetén azok a szervek érintettek, melyeknek CFIR-t expresszalnak, igy a tiidg, a pancreas, a méj és a
reproduktiv traktus. A miikodészavar els6dlegesen az obstrukcié kovetkeztében kialakulé
szervkarosodds kovetkezménye, amihez a tiidSk esetén jellegzetes bakterialis fert6zés miatti purulens
gyulladas, a neutrofil granulocytak lizoszomaélis enzimei és aktiv oxigén gyokei okozta progressziv
horgddestrukcid, szovetkdrosodas tarsul. A gastrointestinalis traktus betegségének a kovetkezménye a
gyarapodasi, novekedési zavar. A klinikai kép rendkiviil valtozatos, progressziv, adott betegre jellemzd.

5. A BETEGSEG LEIRASA (1)
5.1. Erintett szervrendszerek

A) Légzorendszer

A betegek tobb mint 90%-ban mutatnak léguti tiineteket. Vitatott, hogy a gyulladas vagy a fertézés az
elsddleges a progressziv tlid6karosodds hatterében, a radiolégiai diagnosztika fejlédése méar kora
gyermekkorban strukturélis horgs- és ttidddestrukcié kimutatasat teszi lehet6vé. A funkciovesztés
titemében a jellegzetes kérokozodk altal fenntartott bakteridlis gyulladés elsddleges szerepet jatszik. A
szekréci6zavar és a granulocyta DNS okozta stirti-nytlés valadék a légutak obstrukcidjat,
kovetkezményes foltos hiperinflaciét és atelectasiat okoz, ami a ventilacié/ perfiizié zavar miatt tartos
hypoxidhoz vezet. A kronikus tiidGbetegség elsGsorban a jobb szivfél terhelését okozza. A betegek
életkilatasait az esetek tObbségében a tiidSfolyamat hatdrozza meg, az atlagéletkor javulasa az elmult

évtizedben elsGsorban a krénikus bakterialis infekci6é hatékonyabb kezelésének koszonhetd.
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Tiinetek:
e tachypnoe;
* rohamokban jelentkezg, elhtiz6d6, dominal6éan produktiv kohogés;
* perzisztal6 mellkasrontgen-elvéltozasok;
valadékhédnyas;
recidivalé obstruktiv bronchitis, recidivalé pneumonia, bronchiectasia;
mellkasi deformitas;
¢ dobverdujj;
e tidGvérzés;
* pneumothorax;
* orrpolyposis;
¢ pulmonalis hiperténia, cor pulmonale.

B) Emésztérendszer

Cisztas fibrosisban a CFTR gén defektusa miatt a gastrointestinalis és a hepatobiliaris rendszer,
valamint a pancreas epitheliumaban az ion- és a folyadéktranszport karosodik. A stirtbb,
viszkézus szekrétum kovetkeztében az exokrin mirigyek kivezetScsovei elzarédnak, destrukcio és
hegesedés alakulhat ki. Ennek az alapfolyamatnak kdszonhetSen cisztés fibrosisban igen sokszind

gastrointestinalis és hepatobiliaris eltérések jelentkeznek.

Tiinetek

Intestinalis malabszorpcio:
¢ gyakori, nagy tomegti, emésztetlen, blizos széklet;
¢ dyspepsia és obstipacié valtakozésa;

suly- és hossznovekedési zavar;

hasi diszkomfort, haspuffadas, tenesmus;

* anémia, hypoproteinaemia-6déma (csecsemdknél);

csecsemdkorban ritkan alkalosis;

vitaminok hidnyallapotai.

Egyéb gastrointestinalis tiinetek (2):
* meconiumileus, meconiumdug6 (Gjsziilott);
¢ meconiumileus-ekvivalens (gyermekkor);
¢ gastrooesophagealis reflux;
* kontaminalt vékonybél;
* rectumprolapsus;
e distalis intestinalis obstrukcids szindréma (DIOS);
* invaginatio;
e fibrotizal6 colonopathia;
e dysbacteriosis, krénikus enteritis.

Hepatobiliaris traktus:
¢ elhtzd6do ujszilottkori icterus;
,,beslirtisodott epe” szindréma;
steatosis, fibrosis hepatis;
cholelithiasis;
e biliaris cirrhosis (2-3%-ban);
¢ portalis hipertenzi6;
* hypersplenia;
* portocavalis sontok, oesophagusvarixok.
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Pancreas:
¢ recidival6, kronikus pancreatitis;
e diabetes mellitus.

C) Reproduktiv traktus

Mindkét nemt betegek esetében gyakori a késéi pubertés, ami elsGsorban az elégtelen
taplalékhasznositas endokrin funkciéra gyakorolt hatdsanak a kovetkezménye. A vasdeferensek
korai elzdr6dédsa azoospermiat okoz.

D) Verejtékmirigyek

A verejték s6koncentracidja magas, a normdlis 6tszorose lehet, s bar a verejtékezési készség
csokkent, s6hidnyos allapot alakulhat ki. Sulyos sdvesztés a szervezet elektrolit-egyensulyanak
felboruldsahoz, szivritmuszavarokhoz, sokkhoz vezethet (csecsemdkori veszély). A verejték magas
NaCl-tartalma diagnosztikus érték.

Ha csak egyik vagy madsik szervrendszert érint6 tiinetek manifesztalédnak, részleges vagy
inkomplett kérformarol beszéliink.

5.2. GENETIKAI HATTER

A betegséget meghataroz6 CFTR (cisztés fibrosis transzmembran regulator) gén a 7. kromoszéma
31-32. locusan talalhatd, 230 kb nagysagu, 1480 aminosavat kédolé DNS-szakasz, melynek
terméke, a CFIR fehérje alkotja a sejt ciklikus AMP altal mtikodtetett kloridcsatorndjat. A gén
ezernél tobb mutdcidja ismert. A géndefektus bizonyos eseteiben CFTR fehérje nem termelddik,
el6fordulhat csokkent mennyiségben, vagy funkciézavart mutathat. A leggyakoribb géndefektus, a
delta F508-mutaci6 esetén nem megfelelGen gikozilalt fehérje képzd&dik, ami a sejt apicalis felszinére
jutas el6tt degradalodik. A CFTR mutaciéi a sejtmembran kloridcsatornajanak defektusat okozzék,
lényegében impermeabilitas figyelheté meg.

Egy- és kétpetéjii ikreken tett megfigyelések alapjan a CFTR mutaciéjanak tipusa nincs egyértelmt

kapcsolatban a tiid6betegség stulyossagaval, a betegség progresszidjaban egyéb faktorok is szerepet
jatszanak.

5.3. INCIDENCIA, PREVALENCIA, MORBIDITAS, MORTALITAS
A CF a fehér bor rassz leggyakoribb autoszomalis, recessziv médon 6rokl6dé betegsége,

el6fordulédsa vilagviszonylatban 1:2500, hazankban 1:4000 az élvesziiletettek kozott.
A mult szazad kozepén kevés CF-beteg élte meg a tizéves életkort, az 1990-es évekre az atlagos

hatékonyabb gondozasanak, az enyhébb kérformdk egyre teljesebb felismerésének koszonhetd.
5.4. JELLEMZO ELETKOR
A betegség elsé tiinetei leggyakrabban csecsemd-, kisdedkorban jelentkeznek.

A) Ujsziilottkori tiinetek:

* meconiumileus, meconiumcsap sy. (a betegek 10%-anal);
¢ elhtiz6do icterus.
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B) Csecsem&-, kisdedkori tiinetek:

* szaporabb légvétel, kohécselés;

¢ elhtzd6do, visszatérd obstruktiv bronchitisek, pneumoénidk, folyamatos kohogés;
e Staphylococcus-, Pseudomonas-kolonizacio;

¢ diarrhoea, nagy mennyiség(i, emésztetlen, zsirfényt széklet;

* rectumprolapsus, invaginatio;

fejlédés-visszamaradas;

sdpadtsziirke, attetsz6 bér;

* nagy has;

¢ hypoelectrolythaemia, metabolikus alkalosis, hypoproteinaemia, 6déma;
* hepatomegalia;

¢ koromégy-hyperplasia, majd dobveréujj I-11I. stadiuma;

* s6s izl verejték.

C) Iskolaskori tiinetek:

* krénikus felsd és als6 1éguti tlinetek, orrpolyposis, bronchiectasia;
¢ torokvéladékban, kopetben Pseudomonas aeruginosa;

¢ recidival6 pancreatitis, diabetes mellitus léguti tiinetekkel;

* hepatopathia léguti tiinetekkel;

¢ dobverdujj III-1V. stddiuma.

D) Szév6dmények:

e tiidGfibrosis;

* cor pulmonale;

e diabetes mellitus;

e adrenalis insufficientia;
e biliaris cirrhosis;

* steatosis hepatis;

e infertilitas;

¢ gerincdeformitas.

5.5. JELLEMZO NEM

Nemi dominancia nem ismert.

II. DIAGNOZIS

PRAENATALIS SZURES

A szakirodalom nem nyujt I. vagy II. osztdlyd ajanlast praenatalis sz{irés végzésére.
fJJSZ(‘JL(")TTKORI SZURES

Az ujsziilottkori sz{irés lehetséges vérmintdban a immunreaktiv tripszinogén meghatarozasaval,

verejtékkloridion-koncentracié meghatdrozasaval és a CFTR-mutacié detektalasaval. Az
ujszilottkori diagnoézis és a korai kezelés javitja a talélési mutatokat, csokkenti a korhazi kezelések
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szamat, valamint javitja a szomatikus és szellemi fejlédést. A verejtékvizsgalat érett Gjsziilottek
esetén két honapos kor utdn elvégezhets, de nem korjelz6 ionérték 1 éves korig nem zarja ki a
diagnézist. Evidenciaszint: II (3)

1. DIAGNOSZTIKAI ALGORITMUSOK:

* a beteg anamnézise, klinikai tiinetei alapjan felmertil CF gyanuja;

* verejtékvizsgalat (ismételten 60 mmol/1 f6l6tti kloridion-koncentracié diagnosztikus);
¢ genetikai vizsgdalat (két CFTR-mutacié kimutatasa diagnosztikus);

¢ az intestinalis malabszorpcid, pancreaselégtelenség kimutatésa;

* bizonytalansag esetén konzultacié egy CF-kozponttal.

2. ANAMNEZIS

A csaladi anamnézisben gyermekkori haldlesetek szerepelhetnek léguti és enteralis tiinetekkel
kisérve. Ujsziilottkorban a meconiumileus diagnosztikus. Késébbi életkorban a malabszorpcids
(coeliakia tiinetegytittes) és légnti tiinetek (elhtiz6d6 kohogés, tachypnoe, visszatérd obstruktiv
bronchitis) egyidejt fenndlldsa hivhatja fel a figyelmet CF gyanujara.

3. FIZIKALIS VIZSGALATOK

A fizikalis vizsgalatnak ki kell terjednie a szomatikus fejlettség felmérésére (stily, magassag, BMI,
haskorfogat, mellkasforma, a-p atmérs), 6déma, ciandzis keresésére, portocavalis sontok
felismerésére, a pulmonalis status vizsgdlatara, a has alapos betapintasara, dobveréujj
felismerésére.

4. KOTELEZO DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK
4.1. Laboratériumi vizsgéalatok
A) Verejték: kloridion-koncentrdcio meghatarozasa

A verejtékben a 60 mmol/1 f6l6tti kloridion-koncentracié tdimogatja a CF diagnozisat.

A verejték 40-60 mmol/1 kozotti kloridion-koncentrécidja felveti a CF gyanujat, de nem
diagnosztikus értékd.

A 40 mmol/1 alatti kloridion-koncentracié normalis, nem tamogatja a CF diagnoézisat.

A vezetSképességen alapulé NaCl-koncentracié mérése esetén a 90 mmol/1 NaCl-ekvivalens folotti
érték tamogatja a CF diagnozisat, 60-90 mmol/1 k6zott gyandjel, 60 mmol/1 alatt CF ellen sz6l.
Evidenciaszint: II (4, 5)

Verejtékvizsgalat indikacidja:
* betegség gyantja;
* beteg testvére (tiinetmentesség esetén is);
* beteg rokona tiinetek esetén.

Verejtékvizsgalat korlatjai:
¢ két honapos életkor alatt nem javasolt;
¢ alpozitiv és alnegativ eredmények lehetGsége.
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Alpozitiv verejtékkloridion-koncentraciét okoznak:
mellékvese-elégtelenség;

® exsiccosis;

coeliakia, malnutritio;

metabolikus acidoézis;

hypothyreosis, hypoparathyreosis;

* agammaglobulinaemia;

* atopids dermatitis;

¢ fokozott verejtékezés, pszicholabilitas.

Alnegativ verejtékkloridion-koncentraciét okoznak:
¢ elégtelen verejtékmennyiség;
* fiatal életkor (2 hénapos kor alatt);
e dehidracio;
e dermatitis, 6déma;
e szteroidkezelés.

B) Genetikai vizsgalat

Minden CF-betegnél el kell végezni a genotipus vizsgdlatat (a leggyakoribb 7-12 mutacid
vizsgélataval), a CFTR-mutaci6 detektalasdnak sikertelensége nem zérja ki a betegség fennéllasat.
Evidenciaszint: II (6)

Genetikai vizsgélat indikacidja:
¢ CF-beteg;
* tiineteket mutaté testvér vagy rokon;
¢ bizonytalan, hatarérték verejtékvizsgalati eredmény;
* mutdcibhordoz6 sziil6k esetén praenatalis vagy preimplantacios genetikai vizsgélat.

Genetikai vizsgdalat korlatjai:
- nem tesztelhetd minden mutacid;
- mutacidanalizis eredményének a prognosztikai értéke kérdéses.

C) Pancreasfunkcio vizsgalata (7) (a felsoroltakbol 1-2 vizsgdlat javasolt a diagnozis

2 2

megerdsitéséhez):

székletelasztaz-1;

székletzsir-kromatografia;

székletzsircsepp mikroszkopos vizsgalata (szemikvantitativ);

steatokrit: széklethomogenizalas utan centrifugalas (szemikvantitativ);

székletzsir mennyiségi meghatarozasa 3 nap alatt (72 6ra) 0sszegytijtott székletben:
normalis fels§ értéke, székletzsir (g/nap): felné6tt: 7 g, adoleszcens: 4,9 g; gyermek: 3,1 g,
csecsemd: 4,3 g;

e taplalékkal bevitt zsir szazalékos tirtilése: 7-10%.

¢ székletkimotripszin;

¢ szérum: immunreaktiv tripszinogén;

e direkt pancreasstimulacios probak;

* C13 trigliceridkilégzési teszt.
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D) A maj allapotanak megitélése:
¢ szérumepesav (€homi, étkezés utdni), enzimek.
4.2. KEPALKOTO VIZSGALATOK

A képalkoto6 vizsgalatok nem a diagnosztika eszkozei CF esetén, azzal egyiitt, hogy radioldgiai,
kiilonosen HRCT-eltérések mar a betegség kezdetén lehetnek, és a pulmonalis folyamat
el6rehaladtival a rontgenkép is egyre jellegzetesebbé valik. Az elvaltozasok tipusosak, de nem
specifikusak.

A hasi UH-vizsgalat (évente min. 1x) a maj és a pancreas allapotanak megitélésében, valamint az
esetleges kovek (epe, vese) detektalasdban segit.

5. KIEGESZITO VIZSGALATOK

A verejtékvizsgdlat és a genetikai diagnosztika bizonytalansaga esetén a léguti nyalkahartya
bioelektromos potencialkiilonbségének meghatarozasa és/vagy rectumnyalkahdrtya biopszias
mintajanak iontranszport-vizsgélata végezhetd el.

6. DIFFERENCIALDIAGNOSZTIKA
A) Légnti tiinetek:

* Jégti fej6dési rendellenességek;

* kronikus léguti idegen test;

immundefektusok;

asthma bronchiale;

immotilis cilia szindréma;

egyéb okbdl kialakuld bronchiectasia;

¢ autoimmun tlidébetegségek;

¢ alfa-1-antitripszin hidnya;

¢ gastrooesophagealis reflux;

® jobb szivfél terhelésével jaré congenitalis vitiumok.

B) EmésztSrendszeri tiinetek:

e coeliakia;

e nekrotizald enterocolitis;

¢ kontaminalt vékonybél szindréma;
¢ fehérjeveszt$ enteropathia;

¢ alfa-1-antitripszin hidnya;

¢ coagulopathidk;

* hepatopathidk.

O) Endokrin és anyagcseretiinetek:

* pylorusstenosis;
e SIADH;

® anorexia nervosa;
e diabetes mellitus.
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II1. KEZELES: KOMPLEX, SPECIALIS, TOBBIRANYU
A BAZISTERAPIA RESZEI:

1. antibiotikus kezelés;

. légutak tisztitasa, 1égz&gyakorlatok;
. mukolizis;

. bronchodilatatorok;

. oxigén;

. gyulladasellenes kezelés;

. taplalas;

. transzplantacio;

9. génterapia.

IO U1 = WD

A CF jelenleg nem gyogyithatd, de eredménnyel kezelhetS betegség, a betegek gondozasat,
rendszeres kontrolljat a CF-kozpontok végzik, akik koordinaljak a haziorvosi ellatast, megszervezik
a sziikséges szakorvosi vizsgalatokat, szovédmények fellépte esetén indikaljak a fekvébeteg-
elhelyezést. A gondozas célja a normalis életmindség fenntartasa, a 1éguti infekciok megel6zése és
korai kezelése, valamint a megfelel6 taplaltsag biztositasa.

II1/1. NEM GYOGYSZERES KEZELES

A) Fizioterdpia — a CF kezelésének egyik sarokkove. Az eljaras lényege a jo fizikalis és pulmonalis
allapot elérése, nem a leromlott allapot kevés eredménnyel biztat6 ellenstlyozasa.

A diagnoézis megallapitasa utan indokolt megkezdeni a CF-beteg fizioterapias oktatdsat, kezelését.
A rendszeres fizioterapia gatolja a légzésfunkcié progressziv romlasat.

A fizioterapiat (Iéguttisztit6 eljarasokat) mintegy megel6zi, bevezeti az inhalaci6 (elemei:
horgétagitok, valadékoldok, porlasztok). Evidenciaszint: II (8)

A beteg rendszeres kontrollja a fizioterdpia megfelel6 moédositdsat teheti sziikségessé.

Léguiti valadékiiritd technikdk

I. Hagyomanyos mellkasi fizioterapia:
* posturalis drenézs;
¢ mellkasi titogetés, vibracio.

II. Aktiv expektoracids technikak:
- aktiv ciklusos légzéstechnika;

- autogén drenazs;

- pozitiv kilégzési nyomas (PEP);
- flutter (oszcillaci6, KS-pipa);

- CPAP lélegeztetés.

A felsorolt technikak részben életkorfiiggdek, részben egymas hatasat kiegészitik.
Evidenciaszint: I (9)

A fizikai erénlét segitése:
¢ alloképesség-javitas, mellkas-mobilizalés, l1égzGtorna.
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A fizioterapia

* javitja a cardiorespiratoricus edzettséget;

® javitja az oxigenizaciot;

* javitja az alloképességet;
csokkenti a 1égzési munkat;
noveli a mellkas mobilitésat;
erdsiti a légzdizmokat;
kikiiszoboli a koros 1égzésmintat;
csokkenti a 1égszomjat;

* elGsegiti a valadékiirtilést;

* javitja az életmindséget.
Evidenciaszint: II (10, 11)

Oxigénkezelés

Az alvas kozben és fizikai terhelés soran alkalmazott oxigén javitja az oxigenizaciot, utobbi esetben
a fizikai teljesitGképességet, igy az edzettség fenntartasat. Evidenciaszint: II1

Noninvaziv lélegeztetés

A noninvaziv lélegeztetés alvas kozben jobban javitja az oxigenizaciét, mint onmagéban az
oxigénkezelés. Nappal alkalmazva csokkenti a 1égzési munkat, igy javitja a fizikai
teljesitGképességet. Evidenciaszint: I1I

B) Taplalas — figyelembe kell venni a megnovekedett energiaigényt és a fokozott energiaveszteséget
(12, 13)

A CF-beteg megfelel§ taplalékfelvételét és -hasznositdsat szamos tényezd korlatozhatja:
* pancreaselégtelenség (maldigestio - fokozott veszteség);
e étvagytalansag;
* magasabb kaldriaigény a fokozott 1égzési munka kovetkeztében;
* kohogési rohamok, refluxhajlam, hanyaskészség;
¢ kronikus léguti fert6zés.

A CF-es gyermek életmindGségét és életkilatasait dontSen befolyasolja a taplalas-kalorizalas-
enzimp6tlas hatékonysaga.

A taplaltsagi allapot és a taplalkozas mindsége nagymértékben meghatdrozza a tiid6funkciét, azaz
a prognozist. Alultaplaltsag esetén a légzési izmok is sorvadnak, rosszabb lesz a 1égzés
hatékonysaga, a tisztité6 kohogés ereje, csokken a tiidS elaszticitdsa és az immunoldgiai funkciok. A
malnutritio szignifikdnsan rosszabb légzésfunkciokkal, életmindséggel és élettartammal jar.

A megnovekedett energiaigény okai a nagyobb alapsziikséglet, ami 10-30%-0s tobbletet jelent

(, resting energy expenditure”) és a széklettel torténd zsirvesztés (bevitt energia 10-20%-a). E16bbi
hatterében a nagyobb légzési munka, a kronikus gyulladas és a béta-adrenerg bronchodilatatorok
allnak.

Egyéb szervek stilyos érintettsége esetén az energiaigény még nagyobb lehet. Igy cirrhosis hepatis
esetén az inadekvat epesav-szekréci6 fokozza a zsirvesztésbdl fakado hianyt. Diabetes mellitusban
a glycosuria tovabbi additiv energiavesztési tényezd.
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Nagyobb energia- és zsirbevitel

¢ Az életkornak megfelel$ bevitel 120-150%-a ajanlott, figyelembe véve az egyéni taplaltsagi
allapotot és a betegség sulyossagat is. A zsir a teljes kaloriabevitel 40%-at, az esszenciélis
zsirsavak a teljes kaloria 4-5%-at kell képezzék. A fehérje az életkorfliggd RDA szerint adandé.
Ajanlas A (14)

¢ Kifejezetten el6ny0s az anyatejes taplalas az els6 6 honapban. Ajdnlds A (15)

* Nem kielégit6 gyarapodds esetén maltodextrin, hiperkalorizalé tdpszerek javasoltak.

* Kozepes szénlancu zsirokat tartalmazo specialis tapszer (MCT) cholestasisban és az adekvat
enzimpotlas ellenére nem javul6 steatorrhoea esetén indokolt.

* A tobbletzsirbevitelt a természetes ételekkel kell elsGsorban elérni (pl. zsirdds tej, sajt, tejszin,
tojas, vaj, fagylalt). Az evés mint 6romforrds maradjon meg.

* Rostdus taplalas javitja a bélmotilitast, csokken a hasfajas, javul az étvagy.

* Nem kielégit§ gyarapodas esetén id6ben alkalmazzunk szondataplalast (nasogastricus vagy
perkutan endoszkoépos gastrostomia/PEG).

* GERB estén a szondatdplalas el6tt Nissen-féle fundoplicatiés miitét végzése mérlegelendd.

1. A megfelel§ egészségiigyi ellatas szintje

A CF-betegek ambulans gondozésa a sziikséges személyi és targyi feltételekkel rendelkezd, nagy
betegszdmu specialis kozpontokban torténik.

A CF-betegek fekv@beteg-ellatdsa azokban az egészségligyi intézményekben vallalhat6 fel, ahol a
specialis betegek ellatasdhoz sziikséges személyi és targyi feltételek adottak.

2. Altalanos intézkedések

Kiilonos gondot kell forditani a higiénés rendszabalyok betartasara, és rendszeres mikrobioldgiai
ellenérzé vizsgélatok javasoltak a vizsgalohelyiségekben a Pseudomonas aeruginosa
transzmisszidjanak megakadalyozasa céljabol.

3. Speciélis dpolési teendSk

A CF-beteg lehetGség szerint sziil6vel egytitt izolaltan helyezend§ el a fekv&beteg-intézményben,
kiilonos eldvigyazatossag sziikséges az MRSA-hordozdk esetén.

4. Fizikai aktivitas

Lasd III/1. A.

5. Diéta

Lasd III/1. B.

6. Betegoktatas

A CF-betegnek élete soran szamos kezelési médot, életmodbeli javaslatot kell megértenie és
elfogadnia. A megfeleld, hatékony egytittmiikodés eléréséhez folyamatos beteg- és csaladoktatéas

sziikséges. Kivanatos a pedagodgusok és az iskolatarsak célzott felvilagositasa is (pl. kohog, de nem
fertéz!).
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I11/2. GYOGYSZERES KEZELES — jelentGs szerepe van az életkilatasok javulasaban

Alapvet6 a valadékoldas, a pancreas enzim- és vitaminpétldsa, az infekciok gyors, effektiv kezelése,
majd a szovédmények (hepatopathia, osteoporosis, diabetes mellitus, kardialis elégtelenség,
oesophagusvaricositas) specidlis ellatasa.

A) Antibiotikus kezelés — kivitelezése kulcsfontossagu

A CF-beteg léguti nyalkahartyaja kiilonosen érzékeny S. aureus, H. influenzae, P. aeruginosa és S.
maltophilia okozta fert6zésekre, ami a CFTR mutécidjanak koszonhetd. A virusfert6zések ezt az
érzékenységet tovabb fokozzdk. A betegség progresszidja szempontjabdl bizonyitottan a
Pseudomonas aeruginosa mukoid torzsének van szerepe. A betegek halalanak 90%-ban
Pseudomonas-infekci6 az oka. Az életkor elérehaladasaval emelkedik a Pseudomonas-pozitiv
kopetek aranya (80%), mig csokken a S. aureus- és a Haemophilus influenzae-pozitivitas.

A hatékony antibiotikus kezelés csak rendszeres, adekvat mikrobiol6giai mintavétel (kopet,
garattampon) végzését kovetSen alkalmazhato.

CF esetén a szokvanyosndl hosszabb, magasabb d6zist antibiotikus kezelés sziikséges.

Az antibiotikus kezelés formai:
¢ a kezdeti Staphylococcus-, Pseudomonas-infekcié eradikalasa;
e a kronikus Pseudomonas-infekcid intermittald kezelése;

az akut infekcié-exacerbatio ellatasa;

¢ kozti vagy szuppressziv terapia;

antiinflammatiés kezelés.

A Staphylococcus aureus-infekcié kezelése

* Az infekci6 detektalasa utdn folyamatosan, akar kétéves korig is alkalmazott per os
flucloxacillinkezelés mérlegelendd. Ajanlas: B (16)

¢ Amennyiben a Staphylococcus aureus eradicatidja sikertelen, az érzékenységnek megfelelGen
masodik antibiotikum beéllitdsa javasolt két hétre, majd ismételt mikrobiol6giai mintavétel
indokolt, és sikeres eradicatio utan a flucloxacillin-monoterapia folytathaté. Ajanids: C (16)

* Amennyiben az eradicatio tovabbra is sikertelen, a kombindlt per os kezelés tovabbi négy héttel
meghosszabbithato, illetve klinikai tiineteket okoz6 infekcio esetén kéthetes kombinalt, célzott
intravénds kezeléssel valthato fel. Ajanlas: C (16)

* Sikertelen eradicatio esetén a folyamatos flucloxacillinkezelés folytatdsa javasolt, és annak célzott
kiegészitése indokolt minden infekcids tiinet esetén. Amennyiben intravénas antibiotikus kezelés
valik sziikségessé, annak megvélasztasaban az aktualis S. aureus érzékenységét figyelembe kell
venni. Ajanlds C (16)

A Haemophilus influenzae-intekcié kezelése

* Amennyiben akut infekci6 jeleit mutaté vagy tiinetmentes CF-betegb6l H. influenzae izolalhato,
egyhetes, feltételezhetGen hatékony (amoxicillin, masodik generdcids cephalosporin) kezelés
javasolt. Ajanlas: C (16)

* A kezelést kovetSen ellen6rz6 mikrobioldgiai mintavétel sziikséges. Tovabbi pozitivitas esetén,
amennyiben a beteg tiinetmentes és az antibiotikum célzottnak bizonyult, a per os kezelés
meghosszabbitasa javasolt 2—4 hétre. Ajanlas: C (16)

* Amennyiben a per os kezelés eredménytelen, kéthetes célzott intravénas terapia indokolt.
Ajanlas: C (15)
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* Infekcids tiinet esetén negativ mikrobioldgiai minta esetén is ismételt intravénas antibiotikus
kezelés indokolt. Ajdnlds: C (15)

* Amennyiben a H. influenzae nem eradikalhato, tartos célzott per os kezelés indokolt, a S. aureus
elleni kezeléshez hasonléan. Ajdnids: C (16)

* Megel6z6 H. influenzae-pozitivitas esetén felsd léguti fert6zés jelentkezésekor a
garattamponminta levétele utan a megel6z6 érzékenység alapjan antibiotikus kezelés inditasa
indokolt, melynek hatékonysagat a kés6bbi pozitiv lelet bizonyitja. A kezelés csak ismételten
negativ bakterioldgiai minta esetén fliggeszthetd fel. Ajanlds: B (16)

° ijabb infekcids tiinet esetén, illetve ha a H. influenzae ismételten kitenyészthets, célzott
intravénds kezelés indokolt. Ajanlas: C (16)

A korai Pseudomonas aeruginosa-infekcié kezelése

A CF-betegek késébbi életmindsége és tuilélése szempontjabol dontd jelentSségii az elsS P.
aeruginosa-infekcid, az intermittdlé kolonizaci6, majd a krénikus infekcié (anti Pseudomonas-
antitestek jelenléte) észlelése idején tapasztalt életkor.

A P. aeruginosa-torzzsel tortént infekcid, kiilonosen a mukoid torzs kialakulasat kovetSen, a
tiddfolyamat gyorsuld progresszidjahoz vezet. A CF-beteg léguiti hamjdhoz adaptalodott torzsek
eradikdldsa nehéz.

Az els§ P. aeruginosa-pozitiv garattampon-tenyésztés esetén a mintavétel megismétlése és a vér P.
aeruginosa-antitest titerének meghatarozasa (jol korreldl a kérokoz6 invazivitdsaval) indokolt.
Kezelés:

* 3 hetes TOBI- vagy colistininhalaci6, valamint per os ciprofloxacin. Fiatal gyermekeknél azonnali
célzott intravénds kezelés alkalmazando. Ajanlas: A (16)

¢ A kombinalt kezelés harom hénapra torténd meghosszabbitisa a rekurrenciat 9 hénaprol 18
hoénapra noveli. Ajanlds: B (16)

* A per os gyogyszerbevitel nehézsége vagy életkori akadély esetén az inhaldcié6 monoterdpiadban
is eredményesen adhat6. Ajanlds: C (16)

* A colistininhalaciéval megegyezd hatékonysaga a TOBI-inhalacié. Ajdnlas: A (16)

¢ A TOBI- vagy colistinkezelés eredménytelensége esetén, illetve infekcids tiinet jelentkezésekor az
inhalaci6 folytatdsa mellett kéthetes ceftazidim, tobramycin intravénas kezelés indokolt. Az
inhalaciét az intravénas kezelés befejezése utdn harom hénapig akkor is folytatni érdemes, ha a
tenyésztés idSkozben negativva valt, és a P. aeruginosa elleni antitest titer normalis.

Ajanlas: C (16)

* Ha egyszer a beteg P. aeruginosa-pozitiv volt, havonta indokolt mikrobioldgiai tenyésztést
végezni, kiilonosen 1éguti infekcidk idején. Ajdnlds: B (16)

* Ha a CF-betegbdl ismételten P aeruginosa izolalhato, ugyantgy kell eljarni, mint az els¢
pozitivitas idején, de megfontoland6 a harom hénapos TOBI- vagy colistininhalacié per os
ciprofloxacinnal vagy a nélkil. Ajdnlas: C (16)

* Tovabbi P. aeruginosa-pozitivitasok felléptekor a TOBI- vagy colistin-, ciprofloxacinkezelés
folytatand6. A P. aerugonosa-genom vizsgalata és az antitest titer segithet a reinfekci6 és a
sikertelen eradicatio elkiilonitésében. Ajanlds: B (16)

e Sikertelen eradicatio esetén inhalacié mellett kombinalt, célzott intravénas antibiotikus kezelés
javasolt. Ajanlas: C (16)

* Az intravénas kezelés sikertelensége esetén az inhaléci6 folytatasa és rendszeres,
haromhavonkénti kombinalt intravénas terapia indokolt. Ajanlas: C (16)

e Visszatér$ P. aeruginosa-pozitivitasu beteg minden léguti infekcidja kezdetén induljon kéthetes
per os ciprofloxacinkezelés. Ajdnlds: A (16)

* Minden krénikus P. aeruginosa-pozitiv CF-beteg kapjon rendszeres inhalaciés antibiotikus
kezelést. Ajanlas: A (16)
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* Az elsG valasztandé szer a colistin. Ajanlas: B (16)
* A colistininhalacié eredménytelensége vagy toleralasi nehézségek esetén TOBI-inhalaci6
indokolt. Ajanlas: C (16)

Meticillinrezisztens S. aureus (MRSA)-infekcio kezelése

* MRSA-pozitivitds esetén torekedni kell az eradicatiora. Ajanlds: C (16)

* Orrban MRSA-hordozas az esetek tobbségében reagél helyi mupirocinkezelésre. Ajanlas: C (16)

* Amennyiben feltételezhetS, hogy a léguti tiinetekért MRSA a felelSs, napi 3-4-szer 5 mg/kg
vancomycininhalacié megkisérelhetS (megel6z8 salbutamolinhalacié utan). MRSA okozta akut
exacerbatio intravénas teicoplaninnal vagy vancomycinnel kezelendd. Ajanlds: C (16)

* Kronikus MRSA-infekcié esetén tart6s inhaldciés (aminoglikozid) vagy oralis antibiotikus
kezelés javasolt a csiraszam alacsonyan tartasa érdekében. Ajanlds: C (16)

* A linezolid egy esetben biztat6 eredményt adott MRSA-infekci6 kezelése soran. A javasolt d6zis
5 év folott 10 mg/kg naponta kétszer, 5 év alatt 10 mg/kg naponta hdromszor. A szérum-
gyogyszerszint monitorozhatd. Oralis és vénds kiszerelés is forgalomban van. Ajanlas: C (16)

Stenotrophomonas maltophilia-infekcio kezelése

* Csak azok a betegek kezelenddk célzottan Stenotrophomonas maltophilia ellen, akik
bizonyitottan kronikusan kolonizaltak, és egyéb kérokozé kizarhaté az allapotrosszabbodas
hatterében. A mikroorganizmus &ltalaban érzékeny cotrimazolra. A masik terdpias lehet8ség a
ticarcillin/klavuldnsav. Ajanlds: C (16)

Atipusos Mycobacterium-tert6zés kezelése

* Azok a betegek kezelenddk, akik allapotromlasa a konvencionalis antibiotikus kezelésre nem
kielégits, és 1éguiti mintdikbdl a kérokozoé ismételten kimutathaté. Ajanlds: C (16)

* A kezelés id6Startama 12-18 honap. Ajanlas: C (16)

* Eredménytelen kezelés esetén a gyogyszerek szérumszintje monitorozandé. Ajanlas: C (16)

Burkholderia cepacia-intekcio kezelése
* A B. cepacia-torzsek tobbsége rezisztens a szokvanyos Pseudomonas elleni antibiotikumokra, a
kezelés megtervezése az antibiotikumok minimalis gatlé koncentraciéinak (MIC) és
gyogyszerszinergizmusainak ismeretében tervezhetd.
Allergias bronchopulmonalis aspergillosis (APBA) kezelése
¢ Igazolt ABPA esetén kéthetes 0,5-1 mg/kg prednizolonkezelés javasolt, klinikai javulas

bekovetkeztekor a kezelés masnaponta adott 0,5-1 mg/kg prednizolonnal folytatand6 2-3
hénapig. Ajanlas: B (16)
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Altalanos megfontolasok

* Az els6 inhaléciot célszerl egészségligyi intézményben végezni (bronchoconstrictio).
Ajanlas: B (16)

* Az antibiotikus inhaldciot célszerti a fizioterapia és bronchodilatator utan alkalmazni.
Ajanlas: B (16)

¢ A TOBI-inhalaciéhoz Pari LC plus inhaldtor hasznalata javasolt. Ajanlds: A (16)

* Minden kohogéses allapotban ordlis antibiotikus kezelés javasolt, ami hatékony S. aureus, H.
influenzae, S. pneumoniae és adott esetben P. aeruginosa ellen. Ajanlas: B (16)

* Amennyiben a kohogés nem sziinik meg az orélis antibiotikus kezelésre, intravénds kezelés
indokolt. Ajanlas: C (16)

* Amennyiben a léguti tiinetek kezelése sikertelen az effektivnek gondolt antibiotikumokkal,
mikrobiolégiai indikdciéval végzett bronchoszképia és bronchoalveolaris lavage megfontolandé.
Ajdnlas: B (16)

* Az intravénas antibiotikus kezelés minimalis tartama 10 nap. Ajdnlds: B (16)

* A P. aeruginosa antitest titer emelkedése igazolt infekcioban indikacié a kezelés intenzivebbé
tételére. Ajanlas: B (16)

* Rendszeres antibiotikus inhaldcié mellett tartosan tiinetmentes és stabil 1égzésfunkcidju betegek
intravénds antibiotikus kezelése csak exacerbatiok jelentkezésekor indokolt. Ajanlds: B (16)

¢ Rendszeres antibiotikus inhaldci6é mellett jelentSs 1égzésfunkcié-romlas indikéciét jelent a
haromhavonkénti intravénds antibiotikus kezeléshez. Ajanlas: B (16)

¢ Intravénds antibiotikus kezelés soran mindig két, eltér§ hatdsmechanizmust gyogyszer
szimultdn adésa javasolt. (Hatékony kombinacidk: amikacin-meropenem, amikacin-ceftazidim,
amikacin-piperacillin.) Ajanlas: B (16)

* A béta-laktdm antibiotikumok 3—4 részben, az aminoglikozidok egyszeri d6zisban adandok.
Ajdnlas: B (16)

e Az intravénds antibiotikus kezelés alkalmazhat6 otthon, az els§ (és a méasodik) dézist ebben az
esetben is célszerd koérhazi koriilmények kozott beadni. Ajanlas: C (16)

Makrolidok szerepe:

Antiinflammatiés hatasuk miatt kis dézisu tartés alkalmazasuk széba jon. Csokkentik az IL-8-
kidramlést, redukaljdk a neutrofilek szamat, redukaljdk a kopet viszkozitasat, csokkentik a P.
aeruginosa léguti adhézigjat, emellett szinergizmus van a makrolidok és az antipseudomonas
antibiotikumok kozott. ElsGsorban az azithromycin elény06s szerepét bizonyitottak a tiidSfibrosis
kialakuldsanak lassitasaban.

B) Pancreas-enzimp6étlas

e Steatorrhoea esetén adekvat enzimszupplementécié indokolt, amely a bevitt zsirbevitel
figgvénye. Ajdanlas: A

e Altalanossagban 500—4000 lipaz egységet kell adni minden 1 gramm bevitt zsirra kalkulalva.
Mas szamitédssal: 500-2500 E lipaz testtomegkilogrammonként és f6étkezésenként, nassokhoz:
200 E kilogrammonként, csecsem&knek: 250-500 E lipaz kilogrammonként és étkezésenként.

¢ Pétlasra minden étkezés el6tt sziikség van, mértéke egyénre szabott.

* Ha a napi maximum 10 000 lipaz E/kg ellenére sem javul a zsirszéklet, akkor egyéb
malabszorpciét okozo korképeket is ki kell zarni (pl. coeliakia, taplalékfehérje okozta
enteropathia, giardiasis).

* Fontos, hogy a hasféjas fokozédasaval ne automatikusan emeljiik meg az enzimdozist, korabban
ezek vezettek a tiladagolas ma jol ismert tiineteihez.
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¢ Enzimp6étlas mellékhatasai lehetnek enyhébb esetben perianalis dermatitis, stilyosabb formaban
a fibrotizal6 colonopathia. Az enzimadag gyors novelése hasféjast, székrekedést, DIOS-t okozhat.

* Helyes enzimpétldssal a bevitt zsirmennyiségnek legalabb a 85%-a felszivodik, csokken az
energiavesztés, javulnak a gastrointestinalis panaszok.

* Az enzimeket egy olyan bevonattal latjak el, amely csak 5,5-nél nagyobb pH-értéken old6dik, igy
lehet6vé teszi, hogy az enzim ne kdrosodjon a gyomorban. A terapiaban ennek megfelelGen a
kopolimer bevonatut részesitjiik elényben. Ajanlds: B

O) Ion-, nyomelem- és vitaminpétlés

* Nagy melegben, 14z, izzadas, tachypnoe esetén s6poétlas indokolt.

* Bar szamos elem hianyét leirtdk CF-ben (vas, magnézium, szelén, cink), ezeknek szintmérés
nélkiili addsa nem indokolt.

* Bar az osteopenia és a csokkent csontdenzitds elfordulhat CF esetén, nincs kontrollalt vizsgélat
szerinti elénye kalcium és D-vitamin adasanak.

¢ K-vitamin-hidny a zsirmalabszorpcionak, az antibiotikum bélfloracsokkentd hatasanak és a
majbetegségnek (epesavak) tulajdonithat6. Hidnyaban indokolt az adasa. Ajdnlds: B

e A-vitamin hidnya gyakori jelenség. Erdekes, hogy CF esetén a maj 3,5x tobb A-vitamint
tartalmaz, mint normalesetben. Fontos ismeret, hogy cinkhidnyban a retinealt A-vitamin nem tud
a majbdl a vérkeringésbe jutni. Mindezek ellenére szérumszintmérés nélkiili, rutinszert A-
vitamin-p6tlds pozitiv hatasira nincs klinikai evidencia. Ugyanez érvényes az E-vitaminra is.

Egyéb terapias megfontoldsok

¢ Alapvizsgélatok szerint a pancreas-enzimpo6tlas hatékonysagat javitja, ha a gyomor aciditasat
csokkentjiik. Azonban kontrollalt vizsgalatok szerint egyidejti savesokkent6 adésa (ranitidin,
omeprazol) nem javitotta a steatorrhoeat. Evidenciaszint: I/b

* Majérintettség, cholestatis estén az ursodesoxicholsav adésa jotékony hatasu.
Evidenciaszint: I/b, ajanlas: A (17)

* Esszencidlis zsirsavak hidnya a CF-betegek 85%-anal jelen van, adasa javasolhato.
Evidenciaszint: I, ajanlas: B (18)

D) Humén rekombindns dezoxiribonukledzkezelés

A rendszeres human rekombinédns dezoxiribonukledzinhaldcié egy, hat honapos és kétéves kezelés
sordn javitotta a légzésfunkcids értékeket, nem szignifikdnsan csokkentette az infekcids
exacerbatiok szamat. Evidenciaszint: Il, ajanlas: B (19)

E) N-acetil-cisztein-kezelés

A szekretomotoros és mukolitikus hatdst N-acetil-cisztein (NAC) per os és inhaldciés alkalmazas

soran a betegek tobbségénél javitja a 1égzésfunkcids értékeket. Mint a glutationszintézis prekurzora
majvéds és antioxidans hatésa is bizonyitott.
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I11/3. SEBESZI KEZELES

Sebészi ellatast igényl6 sz6védmények
e meconiumileus;
¢ gastrooesophagealis reflux;
e distalis intestinalis obstrukcids szindréma (DIOS);
appendixdistensio, abscessus;
¢ invaginatio;
colonstrictura;
¢ rectumprolapsus.

¢ A CF-beteg adekvat preoperativ el6készitést igényel sebészeti beavatkozas el6tt, melynek
legfontosabb eleme a kell§ hidraltsag. Ajdnlds: C (20)

* A véladékiiritési mandvereket a korai posztoperativ iddszakban el kell kezdeni. Ajanlds: C (20)

* Korai mobilizaci6 ajanlott. Ajanlas: C (20)

I11/4. TUDOTRANSZPLANTACIO

¢ Arra alkalmas beteg esetén lehet&séget kell biztositani a tlidStranszplantacio elvégzésére.

* A tiidStranszplantacios jelolt bemutatdsa sziikséges a Nemzeti Tiid6 Transzplantacids Varodlista
Bizottsag el6tt az Orszagos Koranyi Tbc és Pulmonolégiai Intézetben.

* Az adekvat gondozas ellenére kialakul6 1égzési elégtelenség, az életveszélyes pulmonalis
szovédmények fellépte, az életmindség romlasa tiidStranszplantacié indikacidjat jelenti.

* A tlidStranszplantécié elvégzésének a feltétele az egyénre szabott fizikai terheléssel az optimalis
izomerG- és a cardiovascularis dllapot fenntartasa. Evidenciaszint: 1V (20)

* A tiidStranszplantaciét kovetSen a betegeket meg kell tanitani a 1éguti valadék észlelésére a
denervalt horgérendszerben. Ajanlds C (20)

* Az infekcio és a rejectio felismerésének legbiztosabb mddja a 1égzésfunkcio rendszeres
ellendrzése. Evidenciaszint: IV (20)

* A CF egyéb szervi aspektusait tovabbra is szigortan figyelembe kell venni. Ajanlas: C (20)

II1/5. AZ ELLATAS MEGFELELOSEGENEK INDIKATORAI
Szakmai munka eredményességének mutat6i

A CF-gondozohélozat tevékenységének szakmai mutatdi a betegek tilélési mutatdin keresztiil
mérhetdk le.

IV. REHABILITACIO

A CF-beteg folyamatos rehabilitaciét igényel a progresszi6 lassitasa, a szovédmények megel6zése,
korai kezelése érdekében. A mellkasi fizioterdpia csak a sziil6vel val6 egytittes felvétel soran
tanithatd. Tartds intézeti kezelés utan a gyermekkozosségbe (6voda, iskola) vagy a munkahelyre
valo visszadllasban segit a specialis cardiorespiratoricus rehabilitacio.
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V. GONDOZAS
1. RENDSZERES ELLENORZES

* A CF-csecsemd 2 hetente ellenérzést igényel, a novekedés meginduldsa utan 3—4 hetente, késébb
6—8 hetente ambuldns vizit formdajaban a klinikai allapota kontrollt igényel. Ajanlds: C (21)
¢ Kisdedek negyed-, 6vodasok fél-, iskolasok évente esnek &t részletes kontrollvizsgalatokon.

Az ambuléns viziteken javasolt vizsgélatok:
* pulzus- és légzésszam;
¢ suly- és magassagmérés (percentilek);
e garattampon/kopet mikrobiolégiai mintavétel;
¢ légzésfunkcio (6 év folott);
* mellkasrontgen (1égzésfunkcié-romlas esetén mérlegelendd).

Evente javasolt vizsgalatok:
* fizioterapia attekintése, terhelhetSség vizsgdlata;
e kardialis status;
e taplalas, diéta attekintése;
¢ mellkasrontgen;
¢ hasi ultrahang;
e részletes laboratériumi vizsgalatok (majenzimek, epesav-meghatdrozas, OGT 10 éves életkor
felett).

Kétévente javasolt vizsgalat:
¢ mellkasi HRCT (3 éves kor folott).

2. A CF-BETEGEK NYILVANTARTASA

Az Orszagos Cisztas Fibrozis Egyestilet nyilvantart minden gondozott CF-beteget, és évente
egyszer adatszolgaltatds formdjaban bejelenteni sziikséges a betegek allapotat, a veliik torténteket.

3. MEGELOZES

CFTR-mutéciét hordozo sziil6k esetén praenatalis vagy preimplantacids genetikai vizsgalatnak
helye van, a praenatalis sziirést megfelel szintti szakmai evidencia nem tamogatja.

4. LEHETSEGES SZOVODMENYEK
Diabetes mellitus

A diabetes mellitus diagnézisanak késése sziikségtelentil rontja a CF-beteg fizikai és pulmonalis
allapotat. Evidenciaszint: III (22)

Cukoranyagcsere-vizsgdlat javasolt:
* hyperglykaemia tiinetei;
* a légzésfunkci6 varatlan romlasa;
¢ stlyesés, novekedésbeli elmaradas;
e szisztémas szteroidkezelés alatt;
sebészeti beavatkozas elGtt;
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* 10 éves kor folott évente.
Ajanlas: B (22)
A diabetes mellitus inzulinkezelést igényel.

Osteopenia, osteoporosis

¢ Osteopenia, osteoporosis kialakulasdban szerepet jatszhat a csokkent fizikai aktivitas, a
szteroidkezelés, a malabszorpcid és a kronikus léguti infekcid.
¢ Kétévente megfontoland6 oszteodenzitometria, csontanyagcsere-vizsgdlat végzése.

Pneumothorax

* A fizioterdpia folytathatd, a forszirozott exspiraci6 technikak, az erds fizikai megterhelés
kertilend8k, a kohogés csillapitand6. Ajdnlas: C (20)

* Mediastinumdislocatiét, ASTRUP-eltérést nem okozé pneumothorax konzervativan kezelendg,
ellenkezd esetben melldiri drenazs, szivas indokolt.

Haemoptoe

* Vércsikos kopet, kis mennyiségti vérkopés gyakori tiinet, és legtobbszor infekcié exacerbatiojat
jelzi. A fizioterapia modositdsa ebben az esetben nem sziikséges. Mérsékelt, vagy stlyos
haemoptoe (>250 ml) esetén minden intrathoracalis nyomésfokozddast létrehozé tényezd
megel&zendd, keriilends. Ajanlas: C (20)

* A haemoptoe konzervativan kezelendd, visszatérg, életet veszélyeztets vérkopések esetén
indokolt az érintett artéria embolisatios kezelésével a recidiva megel6zése.

5. A BETEGSEG PROGRESSZIOJANAK MEGITELESE (23):
¢ klinikai kép (Shwachman-pontrendszer);
¢ vizsgélati eredmények (légzésfunkcid, vérgazelemzés);

* képalkoto diagnosztika (Lombay-S6lyom-féle radioldgiai pontrendszer).

A malnutritio megjelenése, a hossz- és stulyfejl6dés megtorpanésa a beteg komplex terdpidjanak
atértékelését igényli.

6. A KEZELES VARHATO IDEJE

A CF a diagnoézis megallapitasatol az élet végéig gondozast igényel.
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