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Pregled
Review

OSOBITOSTI CISTICNE FIBROZE U ADOLESCENTNOJ I ODRASLOJ DOBI

DORIAN TJESIC-DRINKOVIC'?, LANA OMERZA?, DUSKA TJESIC-DRINKOVIC!2, JADRANKA KELECIC?, DRAGO CALETA?

Zivotni vijek bolesnika sa cisticnom fibrozom stalno se pomalo produzuje zahvaljujuci medicinskim spoznajama i njihovoj im-
plementaciji u praksi. Mnogo je napretka ucinjeno u lijecenju plucne bolesti pa zato raste broj adolescenata i odraslih bolesnika.
Uslijed duzeg Zivotnog vijeka mijenjaju se epidemioloski pokazatelji bolesti i uocava se sve vise komplikacija bolesti na drugim
organskim sistemima. Stoga strategija za daljnje poboljsanje kvalitete Zivota i Zivotnog vijeka bolesnika sa cisticnom fibrozom mora
ukljuciti i preventivno djelovanje kako bi se izbjegle ili odgodile komplikacije u kasnijoj dobi.

Deskriptori: CISTICNA FIBROZA, ADOLESCENCIJA, ODRASLA DOB

Skracenice:

CF - cisti¢na fibroza (CF, od eng. cystic fibrosis);
CFTR - transmenbranozni regulator provodljivosti
u cisti¢noj fibrozi (CFTR, od eng. cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator); CFRD - di-
jabetes povezan sa cistiénom fibrozom (CFRD - cy-
stic fibrosis releted diabetes)

Cisti¢na fibroza (CF) je autosomno-
recesivno nasljedna multisistemska bo-
lest koja zahvaca brojne epitelne organe,
a osobito egzokrine zlijezde. Prije se-
damdeset godina bolesnici su umirali u
prvoj godini Zivota ve¢inom od malap-
sorpcije 1 proljeva (1). Danas bolesnici
dozivljavaju drugo i tre¢e desetljece, a
zivotni vijek odreden je kroni¢nom plu¢-
nom bolesti (2).

Napredak u duzini zivota bolesnika
posljedica je mnogobrojnih intervencija
u toku same bolesti. Napravljen je napre-
dak u dijagnostici CF te u uvodenju no-
vorodenackog probira (3). PoboljSanja je
nutricioloSka kontrola bolesti, a sa strane
diSnog puta lijeCenje infekcije, inflama-
cije i poremecaja klirensa (4-8). Moguce
je djelovati na intracelularna zbivanja te
potaknuti, korigirati ili potencirati sinte-
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zu mutiranog CFTR-a (CFTR od eng. cy-
stic fibrosis transmembrane conductance
regulator) (9, 10). U zavr$noj fazi pluéne
bolesti dostupna je i transplantacija plu¢a
(11). U implementaciji spoznaja i terapij-
skih mogucénosti zna¢ajnu ulogu imalo je
osnivanje specijaliziranih centara za CF
(12).

lako je zivotni vijek pomaknut iz
djecje dobi u dob odraslih, bolesnici
su i dalje suocCeni s obiljem terapijskih
potreba, a njihovi lije¢nici s novom pa-
tologijom. Izazov predstavlja prepozna-
vanje novih manifestacija i komplikacija
bolesti kao i samo provodenje lijeCenja.
Poseban, sve vise prisutan problem u li-
je€enju bolesnika s CF postaje problem
ekonomske odrzivosti terapije.

Cilj ovog prikaza je iznijeti epide-
mioloske i klini¢ke specificnosti CF, kao
posljedice produzenog zivotnog vijeka,
koje susre¢emo sve ¢esce u periodu ado-
lescencije i1 odrasle dobi bolesnika.

Epidemiologija CF

Unato¢ dijagnostickih kriterija (13),
dijagnoza CF nije uvijek laka, pogotovo
u adolescentnoj i odrasloj dobi, kada se
bolest moze prezentirati varijabilnim
fenotipom (14, 15). Bolesnike nacelno
razlikujemo prema prezentaciji bolesti
koja moze biti tipi¢na ili atipi¢na. Tipic-

na manifestacija obiljezena je insufici-
jencijom gusterace, malnutricijom i kro-
ni¢nim pluénim promjenama. Bolest se
uglavnom prepoznaje rano tokom zivota,
a dijagnostika je uglavnom jednostavna.
Atipi¢ne forme bolesti obi¢no su pracene
odrzanom funkcijom gusterace, blagog
su klinickog toka, obi¢no se prepoznaju
kasnije u adolescenciji ili odrasloj dobi, a
dijagnoza moze biti otezana nejasnim ili
dvosmislenim dijagnostickim nalazima
(16, 17).

Posebna skupina bolesnika je ona
koja se ne uklapa u dijagnosticke krite-
rije za CF. Tu susre¢emo normalne ili in-
termedijalne vrijednosti klorida u znoju,
jednu CFTR mutaciju te ¢esto manifesta-
ciju bolesti samo na jednom organskom
sistemu. Takve manifestacije oznacu-
jemo kao bolesti s poremecajem CFTR
funkcije (eng. CFTR related disease). Is-
hod bolesnika s takvom manifestacijom
u odnosu na tipicnu bolest znacajno je
bolji te ih je vazno i klinicki razlikovati
(16, 17).

Opazanja u raznim studijama te u
registrima zemljama Amerike i Europe
potvrduju produzenje Zzivotnog vijeka
bolesnika s CF. Razlike u prezivljavanju
bolesnika koje su ranije postojale izme-
du pojedinih zemalja sli¢ne zdravstve-
ne skrbi danas se gube. Ostaju razlike
izmedu razvijenih zemalja u odnosu na
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sredine sa smanjenom zdravstvenom po-
tro$njom (18).

Zadnjih decenija djeca rodena s CF
ve¢inom dozivljavaju odraslu dob, §to
predstavlja znacajan napredak bududi
se je CF dugo smatrala isklju¢ivo pato-
logijom djecje dobi. Sve ¢es¢e smo svje-
doci paradoksa, odnosno Cinjenice da u
nekim sredinama ima vise bolesnika u
odrasloj nego u djecjoj dobi. Danas ro-
dena djeca s CF mogu ocekivati medijan
prezivljavanja od 50 godina (19).

Podaci iz americkog registra bole-
snika s CF pokazuju da je od 1982. do
2007. god. broj odraslih bolesnika u po-
rastu, od 27 na 56% (20). Slicna opazanja
su i u registrima bolesnika od Australije
do Kanade (2, 21-23). Ilustrativni su po-
daci, iz kanadskog registra bolesnika, iz
kojih je vidljivo da je od 2002. god. me-
dijan prezivljavanja od 37,3 povecan na
47,7% (22). Porast broja odraslih bolesni-
ka zapazen je i u Hrvatskoj gdje odrasli
bolesnici ¢ine oko jedne petine svih bo-
lesnika s trendom daljnjeg porasta (24).

Unato¢ terapijskim mogucnosti-
ma, a prema dostupnim izvjestajima iz
registara medijan zivotne dobi smrtnog
ishoda krece se izmedu 27 i 32 godine,
s pluénom bolesti kao glavnim uzrokom
smrti (21).

Transplantacija pluca predstavlja za-
dnji terapijski postupak u zavr$noj fazi
pluéne bolesti. Odnos ucinjenih tran-
splantacija prema smrtnom ishodu od
CF je razlicit, a kre¢e se od 0,17:1 u UK,
0,37:1 u SAD, 0,68:1 u Australiji te 0,91:1
u Kanadi (20-22). Vazno je naglasiti da
transplantaciju plu¢a u CF ne treba do-
zivljavati izljeCenjem, nego prelazom u
jedno drugo medicinsko stanje u kojem
su drugi organski sistemi jednako dalje
zahvaceni boles¢u kao i prije transplan-
tacije. Interesantno je opazanje da una-
to¢ povecanju broja transplantacije pluca
ukupno trajanje zivotnog vijeka bolesni-
ka s CF nije znacajnije promijenjeno. To
opazanje ukazuje da je zdravstvena skrb
u pretransplantacijskom periodu i dalje
od presudnog utjecaja na duzinu i kvali-
tetu zivota bolesnika.

Epidemioloske i klinicke karakteristike
adolescentne i odrasle dobi

Ekspresija CF tokom odrastanja se
mijenja. Promjene su znakovitije ako
se parametri bolesti usporeduju izmedu
razli¢itih dobnih skupina tokom zivo-
ta. Dva najceS¢a parametra u procijeni
stanja bolesti su pluéna funkcija i uhra-
njenost. Pluéna funkcija pokazuje stalan
pad do sredine dvadesetih godina kada
se donekle stabilizira, a sli¢no vrijedi i
za umanjenosti koja se u odrasloj dobi
stabilizira, pa i uz blagi porast vrijed-
nosti BMI (23). Pravo objasnjenje za ta
opazanja nisu sasvim jasna i obicno se
tumace tzv. "u¢inkom prezivljavanja".

Opcenito se smatra da strukturu
bolesnika s duljim prezivljavanjem Cine
bolesnici s blazom klinickom slikom, bo-
lesnici kojima je bolest dijagnosticirana
u kasnijoj dobi te bolesnici podvrgnuti
transplantaciji plu¢a. Od kada je genet-
sko testiranje postalo dostupnije dijagno-
za CF u adultnoj dobi je porasla u uku-
pnoj populaciji bolesnika od 3% u 1982.
na 9,9% u 2002. god. (25, 26).

Navedenu uobicajenu pretpostavku
o strukturi bolesnika s duzim Zivotnom
vijekom ucinila je donekle upitnom stu-
dija bolesnika koji nisu bili podvrgnuti
transplantaciji pluca, a bili su stariji od
40 godina (25-27). Rezultati te studije
su pokazali da je kod 28% bolesnika CF
dijagnosticirana u prvoj godini zivota, a
kod dvije treéine prije 16 godine. Medu
bolesnicima je bilo 30% homozigota za
F508del mutaciju te 25% slozenih hetero-
zigota za F508del i jednu drugu "blagu"
mutaciju. Insuficijencija gusterace bila je
prisutna kod 82%, a kroni¢na kolonizaci-
ja Ps. aerug. u 76% bolesnika, pa je tako
udio bolesnika s klasicnom prezentaci-
jom bolesti ¢inio znacajan postotak bo-
lesnika iznad 40 god. (27). Ta opaZanja
ukazuju da i neki drugi ¢imbenici utjecu
na duzinu prezivljavanja te da oni nuzno
ne moraju ovisiti o CFTR funkciji (28).

Podaci iz pet velikih CF centara koji
se odnose na bolesnike iznad 40 godina
pokazuju da ti bolesnici imaju znacaj-
na obiljezja kroni¢ne pluéne bolesti, pa
tako vrijednosti medijana forsiranog iz-
disajnog protoka u prvoj sekundi iznose
oko 50% p.v. uz pad vrijednosti za 0,4%

godisnje do 55 godine zivota (29). Kod
tih bolesnika je i kroni¢na infekcija dis-
nog puta Cesta, a u kolonizaciji prevla-
dava Ps. aerug. (47-78%), zatim Staph.
aureus (21-61%), H. influenzae. (0-22%),
Burcholderia cepscia. comp. (1,7-23%) i
Stenotrophomonas malt. (1,1-22%). Od
drugih parametara pracenih u toj dobnoj
skupini prisutnost ABPA zabiljezena je
u 9-10%, hemoptoa u 11-14%, a pojava
pneumotoraksa u 7-11% bolesnika. Me-
dijan zivotne dobi bolesnika nakon 40
godine Zivota bio je 53 godine uz daljnji
stalan pad prezivljavanja do 60 godina sa
stopom smrtnosti od 3,4% godisnje (29).

U praéenju bolesnika s CF nasto-
ji se prepoznati pokazatelje koji bi bili
udruzeni s duzim zivotnim vijekom. U
toj namjeri posebno su analizirani bole-
snici u periodu prelaska iz pedijatrijske u
odraslu dob (28). Pokazatelji koji su bili
udruzeni s duzim prezivljavanjem bili su
kasno postavljena dijagnoza, odsutnost
respiratornih infekcija, uredna bazalna
plu¢na funkcija te dobri parametri uhra-
njenosti. Ucestalo izostajanje iz Skole
zbog bolesti, ces¢e uzimanje antibiotika
te pojava pneumotoraksa bili su poveza-
ni s kra¢im zivotnim vijekom (28).

Uvidom u sve veci broja bolesnika
adolescentne i1 odrasle dobi bilo je mo-
guce procijeniti i tradicionalno smatrane
prediktore prezivljavanja. Tako je losiji
socioekonomski status ostao i dalje u
vecini studija znacajan rizi¢ni faktor za
brzu progresiju bolesti kao i ¢esce pluéne
egzacerbacije (30). Analiza ishoda bole-
sti u Europi, izmedu bolesnika iz Europ-
ske unije i zemalja izvan Europske unije,
je pokazala da postoje znacajne razlike
u zastupljenosti bolesnika u dobi izmedu
18-40 godina (42% vs 26%) i u skupini
bolesnika iznad 40 godina (5% vs 2%)
(18).

Dodatnom analizom tih podataka
koja se odnosila na zastupljenost bole-
snika koji su bili samo homozigoti za
mutaciju F508del nije se naSlo razlike
u zastupljenosti zivotne dobi, ¢ime je
isklju¢en moguéi utjecaj veéeg broja
blagih mutacija dijagnosticiranih u ze-
mljama Europske unije. Objasnjenje na-
vedenih razlika pripisuje se prvenstveno
u manjoj zdravstvenoj potros$nji zemalja
izvan Europske unije (18). Analize pre-
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zivljavanja po spolu uglavnom pokazuju

da Zenski spol ima losiji ishod u odnosu
na muski (31, 32).

Izvan plué¢ne komplikacije

Sto bolesnici s CF zive duze uz
pluéne komplikacije sve vise dolaze do
izrazaja i komplikacije na drugim organ-
skim sistemima. lako ne postoje strogo
specificne komplikacije za stariju dob,
pojava komplikacija znacajno se moze
razlikovati ovisno o dobi. Mnoge ma-
nifestacije CF prisutne se u razli¢itim
starosnim skupinama dok su neke ka-
rakteristine za bolesnike s duzim pre-
zivljavanjem. Posebnu skupinu ¢ine bo-
lesnici s transplantacijom pluca za koje
su vezane specificne komplikacije nakon
transplantacije ali i komplikacije drugih
organa zahvaéenih CF (33).

Pankreatitis

Kao komplikacija pankreatitis se
javlja uglavnom u odrasloj dobi i kod
bolesnika s ofuvanom funkcijom gu-
Sterace. Kod vecine bolesnika bolest
gusterace se javlja rano kao posljedica
promijenjenog sekreta u izvodnim ka-
nali¢ima gusterace uslijed poremecaja
CFTR funkcije. Kod blagih mutacija s
odrzanom funkcijom gusterace mogu se
javljati povremene opstrukcije izvodnih
kanali¢a uz upalu u sacuvanim dijelovi-
ma gusterace (34).

Pankreatitis u ukupnoj populaciji
bolesnika nije ¢est (1,2-4%), dok je u bo-
lesnika s o¢uvanom funkcijom gusterace
znacajno ¢eséi (10-14%) (35). Zahvaceni
bolesnici su obi¢no starije dobi s blagim
mutacijama i lakSom formom bolesti s
blazim respiratornim simptomima (36).
Recidivirajuéi pankreatitisi kod tih bole-
snika mogu uzrokovati daljnju destruk-
ciju ostatnog tkiva gusterace uz pojavu
njene insuficijencije (35).

Dijabetes povezan sa cisticnom
fibrozom

Dijabetes povezan sa cisticnom fi-
brozom, (CFRD, prema eng. CF-related
diabetes) je klinicki entitet s karakteristi-
kama tipa I i tipa II dijabetesa melitusa.
Manjak inzulina posljedica je fibroznih
promjena i masne infiltracije gusterace.
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Raspon poremecaja CFRD je od pore-
mecenog metabolizma ugljikohidrata do
CFRD sa ili bez hiperglikemije nataste.
Na ekspresiju CFRD mogu utjecati upal-
na i infektivna zbivanja te poremecaji
apsorpcije i motiliteta gastrointestinal-
nog trakta (37, 38).

Prevalencija CFRD ovisi o dobi koja
predstavlja znacajan rizicni Cimbenik.
Smatra se da je prevalencija CFRD-a u
dobi od 6-10 godina 2-3%, u dobi od 11-
17 godina 5-10% te da se u ranoj odra-
sloj dobi od 18 do 24 godine kre¢e od
13,5-17,5%. Kod bolesnika iznad 40 go-
dina prevalencija je i viSa, od 27-52%, a
CFRD se u toj dobi i ¢esée javlja (20, 22,
23). Osim dobi postoje i drugi ¢imbenici
koji utjecu na ucestalosti pojave CFRD-a
kao $to su loSije stanje pluéne funkcije,
pankreasna insuficijencija, jetrena bo-
lest, teze mutacije CFTR-a, Zenski spol
te kortikosteroidna terapija (20, 22).

Pogorsanje pluéne funkcije i losa
uhranjenost bolesnika cesto prethode
pojavi CFRD-a. Vaznost prepoznavanja
CFRD-a je i u tome §to se lijeCenjem
moze utjecati na poboljSanje plucne
funkcije i uhranjenosti (39). Prema po-
stoje¢im preporukama osim pracenja
simptoma koji bi ukazivali na razvoj di-
jabetesa jednom godisnje treba ispitati i
tolerancija glukoze, posebno od adoles-
centne dobi (39).

Dugotrajna bolesti uz loSu kontrolu
CFRD-a popracena je pojavom mikro-
vaskularnih komplikacija od dijabeticke
retinopatije, neuropatije te mikroalbu-
minurije kao posljedice nefropatije (37,
38). Navedene komplikacije posebno su
prisutne u starijoj populaciji bolesnika
uslijed duljeg trajanja bolesti. Vjeruje se
da kontrola glikemije kod CFRD-a, osim
§to utjece na poboljsanje pluéne funkcije,
moze utjecati i na neke od komplikacija
bolesti (39).

Poremecaj metabolizma
kostiju u CF

Poremecaj metabolizma kosti je Cest
kod CF. Meta-analiza studija koje su se
bavile ispitivanjem bolesti kostiju kod
CF pokazuju da je prevalencija osteo-
poroze u odrasloj dobi bolesnika oko
23,5%, a osteopenije oko 38% (40).

Razlog za nastanak kostanih pro-
mjena je visestruk. Gastrointestinalni
poremecaji od malnutricije, poremecene
apsorpcije vitamina i kalcija ali i poja-
¢anog izlucivanja kalcija iz probavnog
trakta predstavljaju osnovne patogenet-
ske mehanizme. Dodatnom sniZenju
kalcija doprinose kroni¢na infekcija i
upalne promjene u pluéima uz poveca-
nu aktivnosti citokima kao i hormonalni
poremecaj kao $to su nize vrijednostima
inzulinu-slicnog faktora rasta (insulin-
like growth factor) i pojava zaka$njelog
puberteta (hipogonadizma). Cescée pro-
pisivanje kortikosteroida u toku lijecenja
dodatno uzrokuje gubitak koStane mase

“41).

Posljedice kostanih promjena su
ucestalije frakture kostiju u usporedbi
sa zdravim vr$njacima istog spola kao
i pogorsanje pluéne funkcije zbog ogra-
ni¢enja u provodenju fizikalne terapije.
Uznapredovale promjene na kraljeznici,
kifoza, dodatno doprinose smanjenoj
pluénoj funkciji zbog restriktivnih pro-
mjenama na plué¢ima (41).

Urinarna inkontinencija

Urinarna inkontinencija opisuje ne-
voljko curenje urina u stanjima kaslja,
smijeha ili tokom fizioterapije. Javlja se
¢esto uz pluéna pogorsanja kada ometa
provodenje fizikalne terapije. Inkonti-
nencija je nedovoljno registrirana, ¢es¢a
je kod zena te se Cesto taji zbog neugod-
nosti. Podaci o prevalenciji kre¢u se od
30-74% pa i viSe, a u zena iznad 35 go-
dina prisutna je 80-100%. U cilju kontro-
le inkontinencije i pobolj$anja kvalitete
Zivota vazno je prepoznavanje smetnje
te provodenje edukacije koja se sastoji u
jacanju zdjeliéne muskulature (42, 43).

Maligne bolesti i CF

Povecani rizik za maligne bolesti
prisutan je kod bolesnika s CF. Standar-
dizirani omjer incidencije za maligne bo-
lesti probavnog trakta u bolesnika s CF je
5,1-6,5 puta veci nego u opéoj populaciji.
Za pojedine maligne bolesti taj omjer je
i veci pa je tako kod karcinoma tankog
crijeva 24,8, kolona 7,4, bilijarnog puta
39, jetre 4,1 i gusterace 2,6-31,5, a tokom
zivota ti se rizici i povecavaju (44).
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Ucestalije probavne smetnje kod
bolesnika mogu zamaskirati i odgoditi
prepoznavanje maligne bolesti. Osim §to
su maligne bolesti ¢esce, one se javljaju
i ranije u CF. Tako je srednja dob bole-
snika s CF i malignom bolesti 32,2 + 12
god., za razliku od 58 + 14,3 godina u
opcoj populaciji bijelaca (45). Kod CF je
osim za malignu bolest probavnog trakta
povecan i rizik za malignu bolest opéeni-
to (46). Veca incidencija karcinoma Stit-
njace, bubrega, limfoma i koze povezuje
se sa izlozenos$¢u zracenju tokom Zivota
bolesnika s CF pa se zracenje, a pogoto-
vo ponavljanje CT pluéa, provodi uz veéi
oprez nego ranije (47).

Djeca sa simptomima nenapredo-
vanja imaju povecan rizik za pojavu ga-
strointestinalne maligne bolesti. I sama
mutacija CFTR gena moZe utjecati na
nastanak maligne bolesti probavnog
trakta, pa homozigoti za F508del mu-
taciju imaju povecan rizik u odnosu na
slozene F508del heterozigote i druge mu-
tacije (44).

Transplantirani bolesnici takoder
imaju povecan rizik prema malignitetu,
ponajviSe prema malignim bolestima
probavnog trakta i limfomima, Sto se po-
vezuje sa imunosupresijskom terapijom
44).

Makrovaskularne promjene

Duzi zivotni vijek bolesnika s CF
popracen je novim komorbiditetima i
komplikacijama koje se nisu susretale u
ranijoj zivotnoj dobi. Povoljna konstela-
cija lipida, krvnog tlaka i skraéeni zivot-
ni vijek vjerojatno su bili glavni ¢imbe-
nici zaSto je arterijska koronarna bolest
rijetka u bolesnika s CF ili se je tek po-
vremeno susretala nakon transplantacije
pluca (48).

Ispitivanja odraslih bolesnika s CF
su ustanovila da se i kod njih javljaju va-
skularne promjene, i to ranije nego Sto bi
se ocekivalo za njihovu kronolosku dob
(49). Promijenjena arterijska elasti¢nost
moze se naci rano i bez drugih vidljivih
rizika za koronarnu arterijsku bolest (50).
Razlozi takve relativno rane pojavnosti
za sada nisu sasvim jasni ali se smatra da
genetska predispozicija zajedno sa dobi
bolesnika ima vaznu ulogu.

Komplikacije terapije

Kako je produzen zivotni vijek tako
je za ocekivati da kumulativni utjecaji
terapije postanu sve vise uzrokom kom-
plikacija kod bolesnika. Akutno bubrez-
no ostecenja, kao posljedice nefrotoksic-
nosti aminoglikozida, postalo je sve Ce-
§¢e kao 1 subklinicka oStecenja bubrega
s razvojem kroni¢ne bubrezne bolesti.
Kako glomerularna funkcija tokom zivo-
ta i inaCe opada za oCekivati je starenjem
bolesnika porast bubreznih komplikacija
(51). Takoder porast sekundarne nefropa-
tije prati upotrebu linezolida kao Sto oto-
vestibularna toksi¢nost prati upotrebu
aminoglikozida (52).

Psiholosko-socijalna
problematika

Pomisao na CF prvenstveno potice
razmiSljanje o moguénostima dijagno-
stike 1 lijecenja, a rjede promisljamo o
tome Sto znaci zivjeti s CF. Odrastanjem
svaka kroni¢na bolest popracena je me-
dicinskim ali i psiholoskim i sociolos-
kim teSsko¢ama. S njima se prvenstveno
suocava bolesnik ali i njegova obitelji, a
u konacnici ti problemi pokazuju odnos
drustvene zajednice prema kroni¢nim
bolesnicima.

Odrastanjem, u adolescenciji i
odrasloj dobi, bolesnici uspostavljaju
veci stupanj socijalne integracije i veci
stupanj psiholoske sigurnosti. Prema
dostupnim podacima iz registara oko
70% odraslih bolesnika je zaposleno ili
nastavlja sa svojim Skolovanjem, dok
svega 5-15% bolesnika nije za to spo-
sobno (22, 23). Sve vise bolesnika po-
kazuje interes za formiranje obitelji, pa
je prema podacima njih 32-42% u braku
(21, 22). Dostupne medicinske metode
oplodnje omogudile su da i muskarci,
koji su infertilni zbog obostrane odsut-
nosti vas deferens, postanu oéevi. Sve je
viSe registrirano trudnoca unato¢ riziku
za ¢e§¢im medicinskim intervencijama i
komplikacijama osnovne bolesti, a poda-
ci pokazuju da se je broj trudnoca uce-
tverostrucio u periodu od 1986. do 2004.
god. (53). Ipak, u okolnostima gdje jedan
roditelji boluje od CF, treba uvijek voditi
racuna i o Cinjenici da ¢e dijete iz takvog
braka ostati vjerojatno prerano bez jed-
nog od roditelja.

Iako je zivotni vijek bolesnika s CF
duzi, njihov svakodnevni Zivot optere-
¢en je potrebom za odvajanjem znacaj-
nog vremena za provodenje terapije. Ra-
¢una se da bolesnik dnevno na terapiju
utrosi oko 108 min (54). Potrebno vrije-
me za terapiju kao i potrebna financijska
sredstava za provodenje terapije tokom
zivota predstavlja znacajno opterecuju
za bolesnika ali ali i Citavu obitelj. Ti
problemi narocito dolaze do izrazaja u
periodu adolescencije i rane odrasle dobi
kada se nastoji nastaviti $kolovanje, naci
zaposlenje ili osnovati obitelji.

Sva optereéenja koja prate bolesnika
s kroni¢nom bolesti utjecu i na njegovu
psiholosku stabilnost. Depresije 1 anksi-
oznosti ucestalije su kod bolesnika s CF
u periodu adolescencije i odrasle dobi za
vise od 30% u odnosu na opéu populaci-
ju vr$njaka. Starenjem i napredovanjem,
posebno plucne bolesti, psiholoski pro-
blemi postaju i sve veéi (55).

Zakljucak

Zivotni vijek bolesnika s CF je za-
hvaljujuéi napretku medicine zadnjih de-
setljeca znacajno produzen. Sve je veci
broj bolesnika koji ulaze ili ¢e biti u Ce-
tvrtoj ili u petoj dekadi Zivotnog vijeka,
a populacija odraslih bolesnika ve¢ je i
danas u nekim zemljama nadmasila po-
pulaciju djece.

Prac¢enjem adolescenata i bolesnika
starije dobi upoznajemo manifestacije i
komplikacije bolesti koje ranije nismo
susretali. Uo¢avajuéi i u¢e¢i o manifesta-
cijam bolesti koje se prisutne u kasnijoj
dobi moZemo u ranoj dobi bolesnika dje-
lovati na njihovoj prevenciji ili odgoditi
njihovu pojavu te na taj nacin poboljsali
kvalitetu i u konacnici duzinu zivotnog
vijeka bolesnika s CF. Ujedno ti podaci
mogu biti korisni u planiranju i organiza-
ciji medicinske skrbi za takve bolesnike.
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CHARACTERISTICS OF CYSTIC FIBROSIS IN ADOLESCENCY AND ADULTHOOD

Do. Tjesic-Drinkovi¢, L. Omerza, Du. Tjesic¢-Drinkovié, J. Kelecié, D. Caleta

Improvement in medical care for individuals with cystic fibrosis has resulted in dramatic improvement in survival. However,
improved survival brings new challenges for the cystic fibrosis patients. With an increasing number of patients surviving into ado-
lescent and adult age the impact of nutritional compromise and chronic inflammation on other organ systems become increasingly
manifest. The potential long-term effect of medical interventions and therapies in early life which aim to avoid or delay complicati-
ons that occur at a later age should be considered as a part of strategies with impact on quality of life and long vitality of patients.
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