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PLUCNA EGZACERBACIJA CISTICNE FIBROZE
KATARINA LAZANIN, NIKOLINA BEDEKOVIC*

U ovom radu opisana je pluéna egzacerbacija cisticne fibroze. Cisticna fibroza ili
mukoviscidoza je autosomno-recesivna nasljedna multisistemna bolest koja zahvacéa brojne
epitelne organe, osobito egzokrine zlijezde. Klinicki su najvaznije promjene u sluznici bron-
ha i u plu¢ima, gusteraci, zucnim vodovima, crijevu, zlijezdama slinovnicama, Zlijezdama
znojnicama i reproduktivnim organima. Cilj i svrha ovoga rada je bilo pribliziti i objasniti
nacin kako odrzavati prohodnost zacepljenih disnih putova, kako sprijeciti i lijeciti infekcije
i upale respiratornog sustava, ublazavati simptome i smanjiti komplikacije, te kako educi-
rati o pravilnom uzimanju terapije i drenazi. Potrebno je naglasiti da je dijete koje je bilo
podvrgnuto lijecenju doslo u bolnicu sa izoliranim izvanbolnickim sojem MRSA-e. Tokom
prve hospitalizacije djetetu je dijagnosticirana cisticna fibroza i izolirana MRSA te je nakon
obrade uvedena terapija. Drugi put hospitalizirano je radi pluéne egzarcebacije osnov-
ne bolesti i ve¢ navedenih postojecih zdravstvenih tegoba uzrokovanih osnovnom bolesti.
Za vrijeme hospitalizacije sprovedena je parenteralna terapija, te pri otpustu u kontrolnim
brisevima nije izolirana MRSA. Nakon otpusta dijete se redovito kontrolira u Respiratorno
- alergoloskoj i Gastroenteroloskoj ambulanti, te kod nutricionista.

Deskriptori: CISTICNA FIBROZA, PLUCNA EGZACERBACIJA, IZVANBOLNICKI SOJ MRSA-E

Uvod gen (engl. cystic fibrosis transmembrane
regulator), a nalazi se u svim Zzlijezdama
s vanjskim lu¢enjem i na mnogim drugim
epitelnim stanicama. Cisticna fibroza se
nasljeduje autosomno recesivnim naci-
nom, §to znaci da gen nasljeduju s podjed-
nakom vjerojatnoscu djecaci i djevojcice, a
za potpuno ispoljavanje bolesti potrebno je
da su oba gena iz para promijenjena (ho-

Cisti¢na fibroza (CF) ili mukovis-
cidoza je autosomno-recesivha nasljedna
multisistemna bolest koja zahvaca brojne
epitelne organe, osobito egzokrine Zlijezde.
Klini¢ki su najvaznije promjene u sluznici
bronha i u plu¢ima, gusteraci, zu¢nim vo-
dovima, crijevu, zlijezdama slinovnicama,

zlijezdama znojnicama i reproduktivnim mozigoti).

organima. Gen koji je odgovoran za cistic¢-

nu fibrozu lociran je na dugom kraku sed- Simptomi bolesti

mog kromosoma (7q31.2), koji se po svom

genskom produktu oznacava se kao CFTR- Pojava prvih simptoma ovisi 0 mno-

go ¢imbenika: vrste mutacije koja je prisut-
na kod oboljelog, prisutnosti modificiraju-
¢ih gena, okolini, imunoloskom sustavu.
Adresa za dopisivanje: Kod najces¢e mutacije, delta F508, koja je
E-mail: katarina.lazanin2@gmail.com povezana s progresivnijom plué¢nom bole-
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§¢u 1 pankreasnom insuficijencijom, poja-
va prvih simptoma je vrlo rana: mekonijski
ileus (17%), nenapredovanje na tjelesnoj
tezini od 4-7 tjedna Zivota, kroni¢na insu-
ficijencija gusterace (85%), pothranjenost,
fokalna bilijarna ciroza, suh i iscrpljujuci
kasalj, kroni¢na plué¢na bolest, smanjenja
resorpcija natrija i klorida u znojim zlijez-
dama.

Kriterij za utvrdivanje
dijagnoze

Dijagnoza cisti¢ne fibroze potvrde-
na je ako su ispunjeni barem po jedan uvjet
iz slijede¢ih skupina:

e Prisutna je jedna ili viSe karakteristic-
nih fenotipskih pojava za cisti¢nu fibro-
zu ili cisticna fibroza u brata ili sestre
ili pozitivan neonatalni probir.

e Uz jedan od gore navedenih uvjeta
mora postojati laboratorijski dokaz o
poremecaju svojstvenom za cisti¢nu fi-
brozu: povecana koncentracija klorida
u znoju u najmanje dva odvojena mje-
renja ili identifikacija dviju mutacija
CFTR gena ili dokazan abnormalni po-
tencijal nosne sluznice u najmanje dva
odvojena mjerenja.

Manifestacije od strane
respiratornog sustava

Sluz koja oblaze diS$ne putove gusta
je i ljepljiva, "hvata" Cestice i mikrobe, ali
je toliko ljepljiva i gusta da je trepetiljke
vrlo tesko pomicu prema gornjim dijelovi-
ma di$nih putova. Umjesto da sluz za svoju
funkciju ima ¢is¢enje diSnih putova, ona ih
kod oboljelih zacepljuje. Sluzni ¢epovi blo-
kiraju prolaz zraka i omogucuju razmno-
zavanje mikroba, a time i Sirenje infekcije.
Organizam reagira stvaranjem jo$ vece ko-
li¢ine sluzi u nastojanju da se pluca lakse
ociste Sto funkcionira u normalnim uvjeti-
ma, ali to kod oboljelih znaci vise sluznih
¢epova ¢ime se infekcija jos$ vise Siri i krug
se ponavlja.

PRIKAZ SLUCAJA

Zensko dojenée S.G. u dobi 5 mj.
zaprimljeno je prvi puta na Respiratorno
- alergoloski odsjek Klinike od 25.04.2018
- 15.05.2018. radi obrade tezih recidiviraju-
¢ih respiratornih infekceija i pothranjenosti,
te sumnje na cisti¢nu fibrozu. Radi pozitiv-
ne obiteljske anamneze na CF (ocev brati¢
iz drugog koljena), ucinila se molekularno
genetska analiza koja je pokazala da je dje-
vojcica homozigot za delta F508 mutaciju,
te je dijagnoza CF potvrdena. Ucinila se
i molekularno genetska analiza roditelja i
starije sestre da se dokaze da su svi nosioci
gena CF (heterozigoti).

Nadena je poviSena razina klorida u
znoju (75,6 mmol/L), sniZena razina vita-
mina A i E u serumu te elastaza u stolici.
Prikupljeni su svi uzorci za mikrobioloske
analize (bris zdrijela, bris zdrijela u kaslju,
bris nasofarinxa, urinokultura i hemokul-
tura). Po dospije¢u mikrobioloskih uzoraka
brisa zdrijela i brisa zdrijela u kaslju, uzor-
kovanih po prijemu, izolira se izvanbolnic-
ki soj MRSA-e.

Prema antibiogramu u terapiju je
parenteralno uveden vankomicin. Zapoci-
njanjem terapije djevojCica je razvila blazu
klini¢ku sliku "red man" sindroma, no uz
suportivnu terapiju antihistaminikom, te-
rapija je provedena kroz 12 dana, uz mjere
kontaktne izolacije koje se provode prema
protokolu Povjerenstva za sprjecavanje i
suzbijanje bolnickih infekcija KBC "Sestre
Milosrdnice". U kontrolnim brisevima po-
novno je izoliran izvanbolnicki soj MRSA-
e te je nastavljena peroralna terapija, a dje-
vojéica se otpusta na kuénu njegu. Clanovi
obitelji su takoder savjetovani da naprave
briseve (H. Influencae).

Zapoceta je nadoknadna terapi-
ja pankreasnim enzimima (Kreon®) pri
¢emu je najvaznija nadoknada lipaze, te
kvantitativno i kvalitativnho uravnotezena
prehrana. Resorpcija liposolubilnih vita-
mina (A, D, E 1 K) ovisi o apsorpciji ma-
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sti, stoga ih treba dodavati u visoj dozi od
uobicajene, uz pankreasne enzime. Potice
se prehrana bogata masno¢ama, 45% uku-
pnog kalorijskog unosa, u ¢estim obrocima
i meduobrocima. Cilj terapije je postici
apsorpciju 85%, idealno 95% unesenih
masnoca. Biljezi se 1 napredak na tjelesnoj
masi (tijekom 3 tjedna boravka +960 gra-
ma). Cilj lijecenja respiratornog sustava je
odrzavanje prohodnosti zacepljenih disnih
putova i sprjecavanje i/ili lije¢enje infekci-
je iupale. Inhalacije 0,9% NaCl-a ili hiper-
toni¢nih otopina sluze dovodenju aerosola
u lumen bronhalnog stabla $to pogoduje
razrjedivanju bronhalnog sekreta. Inhala-
cijom se primjenjuje i mukolitik- sintetski
pripravak humane DNA-ze (dornase alfa)
i (Pulmozyme®) - enzim koji pomaze raz-
gradnji zilavog bronhalnog sekreta. Razli-
¢itim metodama olakSava se izbacivanje
sekreta iz pluc¢a i na taj nacin se pomaze
lijecenju plucnih infekceija i postize pobolj-
Sanje funkcije pluc¢a (kasalj - prirodan na-
¢in CiS¢enja disnih putova, drenaza disnih
putova). Po otpustu s Klinike djevojcica se
redovito kontrolirala u Respiratorno - aler-
goloskoj 1 Gastroenteroloskoj ambulanti, te
kod nutricionista.

Od 01.10.2018. - 15.10.2018. djevoj-
¢ica je drugi put hospitalizirana radi plu¢ne
egzercebacije osnovne bolesti. Prikupljeni
su svi uzorci za mikrobioloske analize (bris
zdrijela, bris zdrijela u kaslju, bris nasofa-
rinxa, urinokultura i hemokultura). I dalje
perzistira MRSA - izvanbolnicki soj, u bri-
su zdrijela u kaslju. Djevojcica je prva dva
dana boravka parenteralno rehidrirana od-
govaraju¢om elektrolitsko-glukoznom oto-
pinom, uz inhalacije hipertoni¢ne otopine i
salbutamola. Zapoceta je parenteralna tera-
pija vankomicinom uz potporu antihistami-
nikom, a od Cetvrtog dana boravka nastav-
ljena je parenteralna terapija linezolidom.
Djevoj¢ica se otpusta kuéi petnaesti dan
boravka na Klinici, dobrog op¢eg stanja i
urednog klini¢kog statusa. U kontrolnim
nalazima briseva zdrijela, zdrijela u kaslju
te nazofarinksa nije izolirana MRSA. Pre-

porucuje se cijepljenje protiv gripe (djevoj-
¢ice 1 ukucana), kao i cijepljenje Pneumo23.
Planira se primjena Synagisa.

ZAKLJUCAK

Cisti¢na fibroza je kroni¢na, smrto-
nosna bolest kod koje je zbog tezine simp-
toma oboljelima znacajno smanjena kvali-
teta zivota, pogotovo jer su ovisni o tudoj
pomoéi. Cest je slucaj da se takve bolesti
kasno dijagnosticiraju, upravo zbog svoje
rijetkosti. S obzirom da postoji Siroki spek-
tar vrlo teskih simptoma, oboljeli rijetko
kad mogu sudjelovati u druStvenom Zzivotu
svoje zajednice, koja nije prilagodena njiho-
vim potrebama. Samim time, bolesnici se
susre¢u s mnogim medicinskim, socijalnim
i psiholoskim problemima. U svrhu uspjes-
ne kontrole bolesti, te postizanja §to boljih
rezultata, prijeko je potrebno racionalno
ulaganje u kontinuiranu edukaciju svih pro-
fila zdravstvenih djelatnika, koji ¢e svoje
znanje i vjeStine prenijeti na bolesnike, uz
neizostavnu psiholosku potporu kako djeci
tako i roditeljima i/ili starateljima.
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