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Santrauka. Tyrimo tikslas. Išanalizuoti Lietuvos sveikatos mokslų universiteto ligoninės Kauno klinikų (toliau – Kauno 
klinikų) Suaugusiųjų cistinės fibrozės (CF) centre 2018–2020 m. gydytų ir Europos CF draugijos Pacientų registre (ECFSPR) 
registruotų suaugusių CF sergančių pacientų duomenis; pagrindinius rodiklius palyginti su anksčiau atliktos Suaugusiųjų CF 
centro 2014–2017 m. analizės duomenimis. Tyrimo metodai. Atliktas retrospektyvusis tyrimas. Vertinta 2018–2020 m. Suau-
gusiųjų CF centre gydytų ir stebėtų pacientų pagrindiniai demografiniai ir klinikiniai duomenys, kurie lyginti su 2014–2017 m. 
atliktos analizės duomenimis. Tyrimo rezultatai. Analizuotu laikotarpiu Suaugusiųjų CF centre iš viso gydyta 20 sergančiųjų 
(12 vyrų ir 8 moterys). Stebimų pacientų skaičius augo (4 nauji pacientai). Vidutinis CF nustatymo amžius – 10,3 ± 8,4 metai. 
Visiems pacientams liga patvirtinta genetiškai, o 13 – ir padidėjusia chloridų koncentracija prakaite. Dažniausia nustatyta 
mutacija buvo ∆F508 (85 proc., n = 17). Vidutinis pacientų amžius 2018 m. buvo 27,3 ± 4,6 metai, 2019 m. – 27,2 ± 5,0 metai; 
2020 m.  – 27,8 ± 5,0 metai. KMI analizuotu laikotarpiu buvo atitinkamai 19,9 ± 2,8 kg/m2; 21,6 ± 2,6 kg/m2; 21,2 ± 2,7 kg/m2. 
Plaučių funkcija vertinta pagal forsuoto iškvėpimo tūrį per pirmą sekundę (FEV1) ir 2018 m. buvo 54,5 ± 25,5 proc. normos; 
2019 m. – 67,1 ± 25,7 proc.; 2020 m. – 58,4 ± 29,1 proc. Dažniausiai nustatyta lėtinė infekcija buvo sukelta Staphylococcus 
aureus: 43,8 proc. pacientų (n = 7) 2018 m.; 52,6 proc. (n = 10) 2019 m.; 52,6 proc. (n = 10) 2020 m.; kiek rečiau – Pseudomo-
nas aeruginosa: 2018 m. 25,0 proc. (n = 4); 2019 m. – 10,5 proc. (n = 2); 2020 m. – 10,5 proc. (n = 2). Palyginus 2014–2020 m. 
laikotarpio duomenis, užfiksuotas pacientų amžiaus vidurkio, KMI augimas, išlaikyta stabili plaučių funkcija bei mažėjantys 
lėtinės S. aureus, P. aeruginosa ir B. cepacia infekcijos nustatymo dažniai. 2020 m. 36,8 proc. pacientų (n = 7) nustatyta CO-
VID-19. Per analizuotą laikotarpį mirė vienas pacientas. Išvados. 2018–2020 m. laikotarpiu Suaugusiųjų CF centro pacientų 
skaičius augo, visiems pacientams liga buvo patvirtinta genetiškai. Dažniausia nustatyta mutacija buvo ∆F508. 2014–2020 m. 
laikotarpiu vidutinis pacientų amžius ilgėjo, didėjo KMI ir buvo išlaikoma stabili kvėpavimo funkcija. Dažniausia nustatytos 
lėtinės infekcijos buvo sukeltos S. aureus ir P. aeruginosa. Jų dažnis buvo mažėjantis. Gauti rezultatai siejami su gerėjančia CF 
pacientų priežiūra.
Reikšminiai žodžiai: cistinė fibrozė, analizė, ECFSPR.
Summary. The aim of the study was to analyze the data of adult CF patients treated in the Adult Cystic Fibrosis (CF) Center of 
the Hospital of Lithuanian University of Health Science Kauno klinikos (Kauno klinikos) in 2018–2020 and registered in the 
European CF Society Patient Register (ECFSPR) and to compare the main data with the previously analyzed data of 2014–2017. 
Methods. A retrospective study was performed. The main demographic and clinical data of patients treated and monitored 
at the Adult CF Center in 2018–2020 were evaluated and compared with the analysis data of 2014–2017. Results. During the 
analyzed period, a total of 20 patients (12 men and 8 women) were treated at the Adult CF Center. The number of monitored 
patients increased (4 new patients). The average age of CF diagnosis was 10.3 ± 8.4 years. All patients had the disease confirmed 
genetically, and 13 had an increased concentration of chlorides in sweat. The most commonly identified mutation was ∆F508 
(85%, n = 17). The average age of patients in 2018 was 27.3 ± 4.6 years; in 2019 – 27.2 ± 5.0 years; in 2020 – 27.8 ± 5.0 years. 
BMI in the analyzed period was 19.9 ± 2.8 kg/m2, respectively; 21.6 ± 2.6 kg/m2; 21.2 ± 2.7 kg/m2. Lung function was assessed 
by forced expiratory volume in the first second (FEV1), and 2018 was 54.5 ± 25.5% of predicted; in 2019 – 67.1 ± 25.7%; in 
2020 – 58.4 ±29.1%. The most common chronic infection was caused by Staphylococcus aureus: 43.8% patients (n  =7) in 2018; 
52.6% (n = 10) in 2019; 52.6% (n = 10) in 2020; less often – Pseudomonas aeruginosa: in 2018 25.0% (n = 4); in 2019 – 10.5% 
(n=2); in 2020 – 10.5% (n = 2). After comparing the data from 2014 to 2020 during the period, an increase in the average age 
and BMI of the patients was observed, stable lung function was maintained and the frequency of detection of chronic S. aureus, 
P. aeruginosa and B. cepacia was decreasing. In 2020 COVID-19 infection was found in 36.8% of patients (n=7). One patient 
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ĮVADAS
Cistinė fibrozė (CF) yra reta autosominiu recesy-

viniu būdu paveldima liga, daugiausia paplitusi tarp 
baltosios rasės atstovų. CF Europoje serga apie 30 000 
žmonių, Jungtinėse Amerikos Valstijose – apie 50 000 
žmonių [1]. Dažniausiai liga diagnozuojama vaikystė-
je, tačiau gali pirmą kartą būti nustatoma ir suaugus. 
Liga pasireiškia dėl CF transmembraninį potencialą 
reguliuojančio baltymo geno (CFTR) mutacijos. 
Defektyvus CFTR sąlygoja sumažėjusią chloridų se-
kreciją ir padidėjusią natrio jonų absorbciją epitelyje, 
dėl to egzokrininių liaukų sekretas tampa tirštas ir 
klampus. Ligos atveju dominuoja kvėpavimo sistemos 
pažaida. Taip pat gali būti pažeista kasa, kepenys, 
inkstai, žarnynas, reprodukcinė sistema [2]. CF yra 
invalidizuojanti ir santykinai trumpo išgyvenamumo 
liga [1]. Tobulėjant diagnostikai, atsirandant naujoms 
gydymo galimybėms, ilgėja CF sergančių pacientų iš-
gyvenamumas – gyvenimo trukmės mediana daugelyje 
Europos šalių jau siekia 40 metų [3]. Manoma, kad 
geresnių rezultatų pasiekti padeda specializuota CF 
sergančiųjų priežiūra, vykdoma daugiadalykės koman-
dos, turinčios patirties gydant ligą. Lietuvos sveikatos 
mokslų universiteto ligoninės Kauno klinikose veikia 
Suaugusiųjų CF centras, vykdantis suaugusių CF ser-
gančių pacientų medicininę priežiūrą. Nuo 2014 m. 
centras įtrauktas į Europos CF draugijos pacientų 
registro (angl. European Cystic Fibrosis Society Patient 
Registry, ECFSPR) veiklą. Siekiant gerinti CF sergančių 
suaugusiųjų priežiūrą Lietuvoje, tikslinga periodiškai 
analizuoti pacientų demografinius ir klinikinius duo-
menis, palyginti juos su kitų šalių duomenimis. Šiuo 
tikslu atlikta Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centre 
2018–2020 m. gydytų ir įtrauktų į ECFSPR pacientų 
demografinių bei klinikinių duomenų analizė, gauti 
rezultatai įvertinti ECFSPR veikloje dalyvaujančių šalių 
duomenų kontekste bei palyginti su anksčiau atliktos 
Suaugusiųjų CF centro 2014–2017 m. veiklos analizės 
rezultatais, siekiant vertinti rodiklių kitimo tendenci-
jas. 2018–2020 m. analizė pasirinkta remiantis nau-
jausiais prieinamais ECFSPR duomenimis (2020 m. 
metinė ataskaita). 

METODAI
Atliktas retrospektyvusis tyrimas, kurio metu anali-

zuoti Suaugusiųjų CF centre 2018–2020 m. gydytų ir 

ECFSPR registruotų suaugusių CF sergančių pacientų 
duomenys; pagrindiniai rodikliai lyginti su anksčiau 
atliktos Suaugusiųjų CF centre 2014–2017 m. analizės 
duomenimis [4]. Tyrimui atlikti gautas Lietuvos svei-
katos mokslų universiteto Bioetikos centro pritarimas 
(leidimo Nr. BEC-MF-03). 

Rinkti, analizuoti ir apibendrinti demografiniai 
duomenys (lytis, amžius, antropometriniai duomenys, 
apskaičiuotas kūno masės indeksas (KMI), ligos klini-
kiniai duomenys (CF nustatymo amžius ir metodas: 
CFTR mutacijos ir chloridų koncentracija prakaite), 
plaučių funkcija (vertinta pagal forsuoto iškvėpimo tūrį 
per pirmą sekundę (FEV1), egzokrininė kasos funkcija 
(matuota kasos elastazės išmatose koncentracija), mi-
krobiologiniai duomenys, skirtas gydymas, ligos paū-
mėjimai, komplikacijos, nustatyti COVID-19 atvejai. 
Gauti duomenys lyginti su viešai prieinamomis ECFSPR 
metinėmis ataskaitomis, o amžiaus, FEV1, KMI, lėtinės 
infekcijos duomenys – su anksčiau atliktos Suaugusiųjų 
CF centro 2014–2017 m. analizės rezultatais.

Surinkti pacientų duomenys sukaupti „Microsoft 
Excel“ programoje. Statistinė duomenų analizė atlikta 
„IBM SPSS 23“ programoje. Aprašomoji statistika kie-
kybiniams kintamiesiems pateikta aritmetiniu vidurkiu 
ir standartiniu nuokrypiu arba vidurkiu ir mažiausia 
bei didžiausia vertėmis. Pateiktos ir amžiaus, plaučių 
funkcijos, KMI, lėtinės respiracinės infekcijos nustaty-
mo dažnio kitimo tendencijos pagal regresijos modelį.

REZULTATAI
Nuo 2018 m. sausio mėn. iki 2020 m. gruodžio mėn. 

Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centre iš viso gydyta 20 
sergančiųjų (12 vyrų ir 8 moterys). 2018 m. buvo 16 
pacientų, 2019 m. – 19 pacientų, 2020 m. – 19 pacientų. 
Prie trejus metus centre stebėtų pacientų prisidėjo ke-
turi nauji pacientai (3 pacientai 2019 m. ir 1 pacientas 
2020 m.), vienas pacientas mirė. Vidutinis Suaugusiųjų 
CF cent ro pacientų amžius 2018 m. buvo 27,3 ± 4,6 
metai; 2019 m. – 27,2 ± 5,0 metai ir 2020 m. – 27,8 ± 5,0 
metai. Lyginant su 2014–2017 m. laikotarpio duomeni-
mis (2014 m. – 24, 6 metai (19,1–30,5), 2015 m. – 25,4 
metai (18,1–31,5), 2016 m. – 26,9 metai (19,1–32,5), 
2017 m. – 27,8 metai (20,1–33,5), jis augo (1 pav.). 
Minimalus diagnozės nustatymo amžius buvo 0,3 me-
tai, maksimalus – 27,1 metai. Iki 18 metų amžiaus CF 
diagnozuota 78,9 proc. pacientų (n = 15) (amžiaus 

died during the analyzed period. Conclusions. In the period of 2018–2020, the number of patients at the Adult CF Center 
increased, and all patients had the disease confirmed genetically. The most common mutation observed was ∆F508. In the 
period from 2014 to 2020, the average age of patients and BMI increased and respiratory function was maintained. The most 
common chronic infections were caused by S. aureus and P. aeruginosa. Their frequency was decreasing. The results obtained 
are associated with improving care for CF patients.
Keywords: cystic fibrosis, analysis, ECFSPR.
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(13,0–49,0 mmol/l, vidurkis – 29,6 ± 14,8 mmol/l), ke-
turiems pacientams chloridų koncentracija netirta arba 
duomenys nepateikti. Dažniausia nustatyta mutacija 
buvo ∆F508: homozigotai pagal ∆F508 buvo aštuoni 
pacientai (40 proc.), heterozigotai – devyni pacientai 
(45 proc.); antra dažniausiai nustatyta mutacija buvo 

3849 + 10 kbC->T (tirtoje populiacijoje 
44,4 proc., n = 4) (2 pav.).

KMI analizuotu laikotarpiu buvo atitin-
kamai 19,9 ± 2,8 kg/m2; 21,6 ± 2,6 kg/m2; 
21,2 ± 2,7 kg/m2 ir, lyginant su 2014–
2017 m. duomenų analize (2014 m. – 
19,6 (15,6–23,0) kg/m2; 2015 m. – 19,7 
(15,3–24,4) kg/m2; 2016 m. – 20,1 (15,3–
24,7) kg/m2; 2017 m. – 19,6 (15,3–24,4) 
kg/m2) (3 pav.)., turėjo tendenciją didėti. 
Nepakankamas kūno svoris (kai KMI 
≤ 20 kg/m2), 2018 m. nustatytas 33,3 proc. 
pacientų (n = 5), 2019 m. – 9,1 proc. 
(n = 1), 2020 m. per mažą svorį turinčių 
pacientų nebuvo. Plaučių funkcija ver-
tinta pagal FEV1 ir 2018 m. buvo 54,5 ± 
25,5 proc. normos; 2019 m. – 67,1 ± 
25,7 proc.; 2020 m. – 58,4 ± 29,1 proc., 
lyginant su 2014–2017 m. duomenimis 
(2014 m. – 59,7 (21,4– 95,0) proc. normos), 
2015 m. – 63,9 (25,3–107,6) proc. normos; 
2016 m. – 63,8 (29,1–107,1) proc. normos; 
2017 m. – 60,5 (22,6–101,4) proc. normos), 
išliko stabili (4 pav.). 

Vertinant egzokrininę kasos funkciją, 
tirta kasos elastazė išmatose (n = 15). 
Sumažėjusi kasos elastazė (≤ 200 μg/g) 
analizuojamu 2018–2020 m. laikotarpiu 
rasta 66,7 proc. (n = 10) pacientų, ≥ 200 
μg/g – 33,3 proc. (n = 5). 

2018–2020 m. dažniausia nustatyta 
lėtinė infekcija buvo sukelta Staphylococ-
cus aureus: 43,8 proc. pacientų (n = 7) 
2018 m.; 52,6 proc. (n = 10) 2019 m.; 
52,6 proc. (n = 10) 2020 m. (5 pav.). Kiek 
rečiau buvo diagnozuota Pseudomonas 
aeruginosa sukelta lėtinė infekcija: 2018 m. 
25,0 proc. sergančiųjų (n = 4); 2019 m. – 
10,5 proc. (n = 2); 2020 m. – 10,5 proc. 
(n = 2) (5 pav.). Lėtinė Burkholderia cepa-
cia infekcija nustatyta 6,2 proc. pacientų 
2018 m. (n = 1); 5,2 proc. (n = 1) 2019 m.; 
10,5 proc. (n = 2) 2020 m. Suaugusiųjų CF 
centro duomenimis, tarp lėtinių infekcijų 
dominavo S. aureus, dviem trečdaliais 
atvejų nustatyta kaip izoliuota infekcija, 
trečdaliui – derinyje su P. aeruginosa arba 
B. cepacia. Iš viso nagrinėjamo laikotarpio 
metu nebuvo nustatyta meticilinui atspa-
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1 pav. Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centre 2018–2020 m. gydytų asmenų amžiaus 
vidurkis metais

Punktyrinė linija rodo amžiaus kitimo tendencijas (pagal regresijos lygtį). CF – cistinė fibrozė.

3 pav. Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centre gydytų pacientų KMI vidurkių kitimas

Punktyrinė linija rodo KMI kitimo tendencijas (pagal regresijos lygtį). CF – cistinė fibrozė; 
KMI – kūno masės indeksas. 

2 pav. Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centre 2018–2020 m. laikotarpiu gydytų 
pacientų CFTR mutacijų pasiskirstymas 

CF – cistinė fibrozė; CFTR – cistinės fibrozės transmembraninį potencialą reguliuojančio 
baltymo genas.

ΔF508 / ΔF508 
(40 proc.)

ΔF508 / Kita mutacija 
(25 proc.)

Kita mutacija / Kita mutacija 
(15 proc.)

ΔF508 / 3849 + 10 kbC–>T 
(20 proc.)

vidurkis – 7,1 ± 6,0 metai), suaugusiojo amžiuje – 
21 proc. (n = 4) (amžiaus vidurkis – 22,5 ± 3,3 metai). 
Visiems pacientams liga patvirtinta genetiškai, o 13 – ir 
padidėjusia chloro jonų koncentracija prakaite (73,0–
135,0 mmol/l, vidurkis – 93,7 ± 15,6 mmol/l), trims 
pacientams chloridų koncentracija nebuvo padidėjusi 
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raus S. aureus atvejų, nebuvo patvirtintos 
nė vienos lėtinės Stenotrophomonas mal-
tophilia, Achromobacter sukeltos infekcijos. 
Lyginant su 2014–2017 m. analizės duome-
nimis, S. aureus, P. aeruginosa ir B. cepacia 
lėtinės infekcijos nustatymo dažnis mažėjo 
(lėtinė S. aureus infekcija – 75,0 proc. 
sergančiųjų (n = 9) 2014 m.; 57,1 proc. 
(n = 8) 2015 m., 58,3 proc. (n = 7) 2016 m. 
ir 64,3 proc. (n = 9) 2017 m.; lėtinė P. ae-
ruginosa infekcija – rečiau – 18,3 proc. 
(n = 1) – 2014 m., 14,3 proc. (n = 2) – 
2015 m., 16,7 proc. (n = 2) – 2016 m. ir 
14,3 proc. (n = 2) – 2017 m. B. cepacia 
infekcija identifikuota 16,7 proc. (n = 2) – 
2014 m., 14,3 proc. (n = 2) – 2015 m., 
8,3 proc. (n = 1) – 2016 m., 7,1 proc. 
sergančiųjų (n = 1) – 2017 m.; bent vieną 
kartą einamaisiais metais rasta S. maltophi-
lia – 8,3 proc. (n = 1) – 2014 m., 14,3 proc. 
(n = 2) – 2015 m., 8,3 proc. (n = 1) – 
2016 m.) ( pav.). 

2018 m. CF paūmėjimus patyrė ir buvo 
hospitalizuoti 31,2 proc. (n = 5) pacien-
tų, vidutinė hospitalizacijos trukmė 7,5 ± 
15,0 d.; 2019 m. – 36,8 proc. (n = 7) 
pacien tų, vidutinė hospitalizavimo tru-
kmė – 10,8 ± 20,7 d.; 2020 m. – 47,4 proc. 
(n = 9) ir vidutinė hospitalizavimo tru-
kmė – 9,4 ± 14,6 d. (6 pav.).

Dažniausiai CF sergantys pacientai gydy-
ti bronchų sekretą skystinančia dornaze alfa 
ir kasos fermentais. 2018 m. dornazė alfa 
buvo skirta 62,5 proc. pacientų (n = 10); 
2019 m. – 63,2 proc. (n = 12); 2020 m. – 
78,9 proc. (n = 15); kasos fermentai – 
atitinkamai 2018 m. 62,5 proc. (n = 10) 
pacientų; 2019 m. – 57,9 proc. (n = 11); 
2020 m. – 73,7 proc. (n = 14). Bronchus 
plečiamieji vaistai skirti nustačius bronchų 
obstrukciją: 2018 m. – 50,0 proc. pa cien-
tų (n = 8); 2019 m. – 42,0 proc. (n = 8); 
2020 m. – 63,2 proc. (n = 12). 

Ilgalaikis gydymas įkvepiamuoju anti-
biotiku tobramicinu 2018 m. buvo skir-
tas 18,8 proc. pacientų (n = 3), 2019 m. 
15,8 proc. (n = 3) ir 10,5 proc. (n = 2) 
2020 m., o kolistiną 2018 m. varto-
jo 6,2 proc. pacientų (n = 1); 2019 m. 
5,3 proc. (n = 1); 2020 m. vartojančių 
nebuvo. Pavieniams pacientams buvo 
skiriami protonų siurblio inhibitoriai 
(2018 m. vartojančių nebuvo, 2019 ir 
2020 m. vartojo 5,3 proc. pacientų (n = 1). 
Azitromicinas ir nuolatinė deguonies 
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4 pav. Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centro pacientų FEV1 kitimas 2018–2020 m.

Punktyrinė linija rodo FEV1, proc. normos kitimo tendencijas (pagal regresijos lygtį). CF – cistinė 
fibrozė; FEV1 – forsuoto iškvėpimo tūris per pirmą sekundę.
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5 pav. Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centro pacientų lėtinės infekcijos paplitimo 
atvejai 2018–2020 m.

Punktyrinės linijos rodo atitinkamo patogeno dažnio kitimo tendencijas (pagal regresijos 
lygtį). CF – cistinė fibrozė.

 Staphylococcus aureus
 Pseudomonas aeruginosa

 Burkolderia cepacia
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6 pav. Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centro pacientų hospitalizavimo duomenys 
2018–2020 m.

CF – cistinė fibrozė.

 Stacionarizuotų pacientų dalis, proc.
 Vidutinė stacionarizavimo trukmė, d.
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terapija buvo skiriama vienam pacientui 
nuo 2018 m. iki 2019 m. (2019 m. pacien-
tas mirė). Ursodeoksicholio rūgštis nuo 
2018 m. buvo skiriama ir tęsiama vienam 
pacientui. Patogenetinio CF gydymo CFTR 
moduliatoriais nebuvo skiriama (Lietuvoje 
šie vaistai nekompensuojami). Visiems 
stacionare gydytiems pacientams (n = 16) 
buvo taikomos reabilitacinės procedūros, 
gerinančios mukociliarinį klirensą. Am-
bulatoriškai gydomi pacientai buvo apmo-
komi fizinės terapijos metodų, kvėpavimo 
mankštų, atliekamų namuose. Funkciškai 
pajėgūs pacientai buvo skatinami regu-
liariai mankštintis, įtraukiant aerobinius 
pratimus į kasdienę veiklą. 

Visu analizuotu laikotarpiu 75 proc. pa-
cientų (n = 15) buvo nustatytos su CF susi-
jusios komplikacijos. Dažniausia nustatyta 
komplikacija – bronchektazės (53,3 proc., 
n = 8 tirtoje populiacijoje). Kiek rečiau 
nustatytas lėtinis polisinusitas – 20 proc. 
(n = 3), atsikosėjimas krauju – 20 proc. 
(n = 3). Vienam pacientui (6,7 proc.) nu-
statyta bronchopulmoninė aspergiliozė ir 
vienam pacientui (6,7 proc.) – 1 tipo cukri-
nis diabetas. 2020 m. nustatyta 36,8 proc. 
pacientų (n = 7) COVID-19 infekcija, eiga 
nebuvo sunki. 

REZULTATŲ APTARIMAS
Išanalizavus 2018–2020 m. Kauno klini-

kų Suaugusiųjų CF centro duomenis, CF 
sergančių vyrų skaičius buvo kiek didesnis 
nei moterų. CF dviem trečdaliam tirtų 
asmenų nustatyta iki 18 metų amžiaus. 
Visais atvejais liga diagnozuota genetiškai 
(dažniausiai nustatyta CFTR mutacija 
buvo ∆F508) ir dviem trečdaliam pacientų 
nustatyta padidėjusi chloridų koncentraci-
ja prakaite (vidurkis – 93,7 ± 15,6 mmol/l). 
Įvertinus 2018–2020 m. duomenis bei pa-
lyginus juos su 2014–2017 m., nustatytas 
pacientų amžiaus vidurkio, KMI augimas, 
išlaikyta stabili plaučių funkcija. Daugiau 
nei pusei pacientų, 2018–2020 m. duomenimis, rastas 
kasos elastazės išmatose sumažėjimas. Dažniausiai 
nustatyta lėtinė infekcija buvo sukelta S. aureus, antra 
pagal dažnį – P. aeruginosa ir trečioji – B. cepacia. 
Suaugusiųjų CF centro 2014–2020 m. duomenimis, 
stebimas mažėjantis lėtinių S. aureus, P. aeruginosa ir 
B. cepacia dažnis. Dažniausiai taikytas CF gydymas 
buvo dornazė alfa ir kasos fermentai bei bronchus 
plečiamieji vaistai. Pavieniai pacientai buvo gydyti 
įkvepiamuoju antibiotiku tobramicinu, kolistinu, ge-
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2020 m. (bendrai vaikų ir suaugusiųjų populiacijoje) [5]

ECFSPR (angl. European Cystic Fibrosis Society Patient Registry) – Europos cistinės fibrozės 
draugijos Pacientų registras

riamuoju azitromicinu, nuolatine deguonies terapija, 
protonų siurblio inhibitoriais, ursodeksicholio rūgš-
timi. Analizuotu 2018–2020 m. laikotarpiu 75 proc. 
pacientų (n = 15) buvo nustatytos su CF susijusios 
komplikacijos, dažniausiai – bronchektazės. 2020 m. 
septyniems pacientams nustatyta COVID-19 infekcija; 
eiga nebuvo sunki.

Išanalizavus 2018–2020 m. demogra finius ir kli-
nikinius (amžius, KMI, plaučių funkcija ir lėtinės 
infekcijos vertintos platesniame – 2014–2020 m. – 
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8 pav. Suaugusiųjų FEV1 pasiskirstymas ECFSPR šalyse (2020 m. duomenys) [5]

ECFSPR (angl. European Cystic Fibrosis Society Patient Registry) – Europos cistinės fibrozės 
draugijos Pacientų registras; FEV1 – forsuoto iškvėpimo tūris per pirmą sekundę.

laikotarpyje) Kauno klinikų Suaugusiųjų 
CF centro duomenis bei palyginus juos 
su ECFSPR veikloje dalyvaujančių kitų 
šalių naujausiais prieinamais (2020 m.) 
duomenimis, nustatytas didesnis vyrų 
sergamumas. Didžiausias CF sergančių 
vyrų procentas užfiksuotas Armėni-
joje, Islandijoje, Kipre ir Lietuvoje [5]. 
Įprasta manyti, kad CF serga vienodai 
dažnai tiek vyrai, tiek moterys, vis tik 
yra duomenų, kad Skandinavijos šalyse 
dažniau CF serga vyrai [6]. Kitas svar-
bus aspektas, kad moterų, sergančių CF, 
išgyvenamumas trumpesnis, baigtys 
blogesnės [7], todėl tam tikrose šalyse, 
tarp jų ir Lietuvoje, vyrų ir moterų 
proporcijos gali kisti, priklausomai nuo 
sergančiųjų mirties atvejų. 

Kauno klinikų Suaugusiųjų CF centre 
nustatytas vyresnis vidutinis CF nu-
sta tymo amžius, lyginant su kitomis 
ECFSPR veikloje dalyvaujančiomis 
šalimis. Lietuvoje iki 2023 m. nebuvo 
atliekama visuotinė naujagimių patikra 
dėl CF. Visuotinė naujagimių patikra 
lemia ankstesnę ligos diagnostiką ir 
medicininę priežiūrą jaunesniame am-
žiuje. Liuksemburge 2018 m. pradėta 
naujagimių patikra dėl CF leido pasiekti 
ankstyvą vidutinį ligos nustatymo amžių 
(2020 m. – 1,19 metų). Nuo 2023 m. 
Lietuvoje CF įtraukta į visuotinę nauja-
gimių genetinių ligų patikrą. 

Suaugusiųjų CF centre gydytiems as-
menims dažniausia nustatyta mutacija 
buvo ∆F508. Beveik pusė pacientų buvo 
heterozigotai pagal ∆F508 mutacija ir 
40 proc. – homozigotai. Lyginant su kitomis ECFSPR 
šalimis (7 pav., duomenys pateikiami bendrai tiek vai-
kų, tiek suaugusiųjų populiacijoje), ∆F508 homozigotų 
skaičius yra santykinai mažesnis, lyginant su didžiąja 
ECFPR analizuotos populiacijos dalimi, ir priešingi 
rezultatai, vertinant ∆F508 heterozigotus. Lietuvos 
Suaugusiųjų CF centro pacientai išsiskyrė santykinai 
dažnai randama 3849 + 10kbC->T mutacija. Litera-
tūros duomenimis, ∆F508 mutacija yra dažniausiai 
nustatoma mutacija sergant CF [8]. Ši mutacija Lietu-
voje taip pat nustatyta dažniausiai (skaičiuojant dažnį 
tiek pagal homozigotus, tiek pagal heterozigotus). 
Kitų CFTR mutacijų paplitimas skiriasi skirtinguose 
regionuose ir tarp skirtingų etninių grupių [9]. Kas 
lemia minėtus skirtumus, aiškaus atsakymo nėra. Nėra 
aišku, ir kodėl būtent Lietuvoje egzistuoja konkrečių, 
rezultatuose paminėtų CFTR mutacijų paplitimas. 
Reikalingi tolesni tyrimai. 

Suaugusiųjų CF centro pacientams 2014–2020 m. lai-
kotarpiu stebėta išlaikyta plaučių funkcija ir didėjantis 
KMI (3, 4 pav.). Tai galima vertinti kaip geros priežiū-
ros ir gydymo rodiklį (vertinant CF būdingą plaučių 
funkcijos prastėjimą, atsižvelgiant į pacientų amžių). 
Vis tik nuodugniau vertinant Suaugusiųjų CF centro 
sergančiųjų duomenis, stebima santykinai didelė pro-
centinė dalis pacientų, turinčių prastą plaučių funkciją 
(FEV1 < 40 proc. normos). Panašią dalį turi Latvija ir 
Serbija, daugiau pacientų su prasta plaučių funkcija 
turi Turkija ir Rusijos Federacija (8 pav.). Vertinant 
KMI, nors Suaugusiųjų CF centre stebimos jo didėjimo 
tendencijos, vis tik ECFSPR apimtyje Lietuvos pacien-
tai (apie 60 proc. moterų ir netoli 60 proc. vyrų) turi 
nepakankamą KMI (9 pav.). Panašūs rezultatai, verti-
nant abi lytis, stebimi Rusijoje, vertinant moteriškąją 
lytį – Serbijoje, Turkijoje, Rusijos Federacijoje, Bulga-
rijoje (9 pav.). Visose ECFSPR veikloje dalyvaujančiose 
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šalyse dažniau nepakankamą svorį turi 
moterys nei vyrai. Suaugusiųjų CF centre 
taip pat dažniau nepakankamo svorio 
buvo moterys. Kūno sudėtis natūraliai 
skiriasi įvairiose populiacijose ir tarp ly-
čių [10]. Taip pat svarbus aspektas ir tai, 
kad moteriškoji lytis, sergant CF, siejama 
ir su trumpesniu išgyvenamumu, sun-
kesne ligos eiga [11]. Santykinai prastą 
plaučių funkciją ir tam tikrais atvejais 
nepakankamą KMI galima sieti su na-
tūraliai progresuojančia CF liga, taip 
pat ir su neprieinamu gydymu CFTR 
moduliatoriais (jie neskiriami suaugu-
siems asmenims ir daugelyje kitų šalių, 
kurių plaučių funkcija ir KMI panašūs 
į Suaugusiųjų CF centro; tarp jų – Tur-
kijoje, Rusijos Federacijoje, Serbijoje, 
arba prieinami tik vaikams, pavyzdžiui, 
Bulgarijoje) [5]. CF pacientus gydant 
CFTR moduliatoriais, gali didėti KMI, 
kiek pagerėti arba stabilizuotis plaučių 
funkcija [12, 13]. 

Kvėpavimo takų infekcijas CF ser-
gantiems pacientams dažnai sukelia 
S. aureus ir P. aeruginosa [14, 15]. Šie 
mikroorganizmai yra du labiausiai 
paplitę CF kvėpavimo takų patogenai. 
ECFSPR registro tyrimai rodo, kad S. au-
reus labiausiai paplitęs tarp jaunesnių 
pacientų, o P. aeruginosa – tarp vyresnių 
nei 24 metų amžiaus [16] (10, 11 pav.). 
Analizuojant 2014–2020 m. Suaugusių-
jų CF centro pacientų duomenis, gauti 
panašūs rezultatai. Dominuojanti lėtinė 
infekcija dažniausiai buvo sukeliama 
S. aureus, kiek rečiau – P. aeruginosa ir 
trečioje vietoje pagal dažnį – B. cepacia. P. aeruginosa 
sukelta infekcija yra siejama su sunkesne ligos eiga, 
spartesniu plaučių funkcijos blogėjimu (dėl didelio 
virulentiškumo, ekspresijos ir adaptyvių mutacijų) 
[15], todėl retesnis P. aeruginosa infekcijos dažnis yra 
siektinas rodiklis. Vertinant lėtinės S. aureus ir P. aeru-
ginosa infekcijos paplitimą Suaugusiųjų CF centre, 
nuo 2014 m. iki 2020 m. stebimos tiek S. aureus, tiek 
P. aeruginosa sukeltos lėtinės infekcijos dažnio ma-
žėjimo tendencijos. Abiejų patogenų sukeltos lėtinės 
infekcijos paplitimas, lyginant su kitomis ECFSPR 
šalimis, išliko panašus. Suaugusiųjų CF centre stebėta 
santykinai dažnai nustatoma B. cepacia sukelta lėtinė 
infekcija. Panašūs rezultatai gauti ir kai kuriose kito-
se ECFSPR veikloje dalyvaujančiose šalyse: Čekijos 
Respublikoje, Rumunijoje, Rusijoje, Serbijoje. Viso 
nagrinėjamo laikotarpio metu nebuvo nustatyta nė 
vieno lėtinės S. maltophilia ar Achromobacter sukeltos 
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9 pav. Suaugusiųjų, kurių KMI < 20 kg/m2, pasiskirstymas pagal lytį skirtingose 
ECFSPR šalyse (2020 m. duomenys) [5]

Spalvotos juostos (raudona – moterims, mėlyna – vyrams) rodo nepakankamo svorio (kai KMI ≤ 
20 kg/m2) suaugusiųjų procentinę dalį kiekvienoje šalyje. Šviesios spalvos juostos (šviesiai rau-
donos – moterims, šviesiai mėlynos – vyrams) rodo trūkstamų suaugusiųjų KMI verčių procentą 
kiekvienoje šalyje. ECFSPR (angl. European Cystic Fibrosis Society Patient Registry) – Europos cistinės 
fibrozės draugijos Pacientų registras; KMI – kūno masės indeksas.

infekcijos atvejo. Šių patogenų sukeltų lėtinių infekcijų 
taip pat nebuvo užfiksuota Moldovoje, Šiaurės Make-
donijoje, Portugalijoje. O daugiausia S. maltophilia 
sukeltų infekcijų diagnozuota Norvegijoje, Danijoje 
ir Islandijoje. Daugiausiai Achromobacter sukeltų 
infekcijų nustatyta Islandijoje, Kipre ir Danijoje [5]. 
Abu šie patogenai būdingi sunkėjančiai ligos eigai dėl 
savo gebėjimo kolonizuotis, turimų patofiziologinių 
savybių, būdingų ir kitiems CF patogenams, tokiems 
kaip P. aeruginosa, bei gebėjimo prisitaikyti prie greitai 
kintančių aplinkos sąlygų [16]. Suaugusiųjų CF centro 
mažėjančio lėtinės infekcijos dažnio rezultatus galima 
sieti su gerėjančia pacientų priežiūra.

Įvertinus CF pacientų ligos gydymą, dornazę alfa gavo 
daugiau nei pusė CF centro pacientų. Dornazės alfa sky-
rimo rezultatai nesiskiria ir nuo kitų ECFSPR veikloje 
dalyvaujančių šalių. Panašiausi rezultatai gauti Izrae-
lyje, Rumunijoje, Serbijoje ir Bulgarijoje. Dažniausiai 
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10 pav. Staphylococcus aureus paplitimas tarp suaugusių CF sergančių asmenų 
2020 m. duomenimis [5] 

Grafike nepateikta informacija iš šalių, kuriose nėra S. aureus paplitimo duomenų iš >10 proc. 
vaikų ir (arba) suaugusiųjų. CF – cistinė fibrozė.

 Taip, suaugę      Dingę / nežinomi, suaugę

dornazė alfa buvo skiriama Islandijoje, 
Turkijoje, Danijoje, Belgijoje ir Lenki-
joje. Iki šiol dornazė alfa yra vienintelė 
bronchų sekretą skaidanti medžiaga, 
kurios veiks mingumas, sergant CF, yra 
įrodytas. Ji CF pacientams mažina plau-
čių paūmėjimų skaičių ir gerina FEV1 
[17–19]. Kalbant apie kasos fermentų 
skyrimą, pastebėta, jog taip pat daugiau 
nei pusei Kauno klinikų Suaugusiųjų 
CF centro pacientų buvo skiriami kasos 
fermentai. Panašiausi rezultatai gauti 
Lenkijoje, Sakartvele, Nyderlanduose, 
Vokietijoje ir Čekijoje. Toks skyrimas 
galėtų būti paaiškintas retai atliekamu 
kasos funkcijos nepakankamumo verti-
nimu pagal išmatų elastazės koncentraci-
ją. Vertinant bronchus plečiamųjų vaistų 
skyrimą, Kauno klinikų Suaugusiųjų CF 
centras pateko prie kiek rečiau bronchus 
plečiamųjų vaistų skiriančių šalių kartu 
su Čekijos Respublika, Kipru, Turkija, 
Rumunija ir Moldova [5]. Trumpo vei-
kimo bronchus plečiamieji vaistai dažnu 
atveju lengvina CF simptomus, mažina 
kosulį dienos metu, kosulio intensyvumą 
ir naktinių pabudimų skaičių [20]. Ilgo 
veikimo bronchus plečiamieji vaistai 
naudingi CF pacientams su nustatyta 
bronchų obstrukcija, gali pagerinti plau-
čių funkciją [21]. Bronchų plečiamųjų 
vaistų skyrimas tikslingas esant bronchų 
obstrukcijai, todėl šių vaistų skyrimas 
susijęs su plaučių funkcijos rodikliais ir 
skiriasi priklausomai nuo analizuojamos 
populiacijos. 

Kauno klinikos Suaugusiųjų CF centras yra vienas 
iš mažiausiai įkvepiamuosius antibiotikus skiriančių 
šalių, kartu su Čekija, Švedija, Albanija, Liuksemburgu 
ir Lenkija [5]. Dažniausiai įkvepiamuosius antibiotikus 
skyrė Moldova, Graikija, Slovakija, Didžioji Britanija 
ir Bulgarija. Įkvepiamieji antibiotikai reikšmingai 
susiję su mažesniu CF sergančių pacientų mirtingu-
mu, geresniais klinikiniais rezultatais, jei nustatoma 
P. aeruginosa infekcija [22]. P. aeruginosa atvejų skai-
čius – mažėjantis ir tai koreliuoja su pakankamai retu 
įkvepiamųjų antibiotikų vartojimu. 

Lietuvos Suaugusiųjų CF centras pateko į penketą 
šalių, mažiausiai skiriančių ursodeoksicholio rūgštį ir 
protonų siurblio inhibitorius. Panašus ursodeksicholio 
rūgšties skyrimas užfiksuotas Kipre, Airijoje, Islandijoje 
ir Norvegijoje, o protonų siurblio inhibitoriai rečiausiai 
skirti Turkijoje, Austrijoje, Moldovoje ir Sakartvele [5]. 
Dažniausiai protonų siurblio inhibitoriai buvo skiriami 
Armėnijoje, Islandijoje, Belgijoje, Nyderlanduose ir 

Didžiojoje Britanijoje. O daugiausia ursodeksicholio 
rūgšties skirta Ukrainoje, Baltarusijoje, Lenkijoje, 
Slovakijoje ir Albanijoje. Toks vartojimas siejamas su 
dažnesniais kepenų ligų atvejais [23–25]. Paminėtina, 
kad ursodeoksicholio rūgšties skyrimo tikslingumas, 
sergant CF, vis dar išlieka diskusiniu klausimu. 

ECFSPR duomenų apie visas dažniausiai pasitaikan-
čias komplikacijas nepateikiama. Analizuojant litera-
tūros šaltinius [26, 27], komplikacijų dažnis varijuoja, 
tačiau CF dažnai siejama su bronchektazėmis, kas nusta-
tyta ir Suaugusiųjų CF centro duomenų analizės metu.

Apie COVID-19 nustatymo dažnį ir ligos eigą duo-
menų 2020 m. ECFSPR metinėje duomenų analizėje 
nepateikiama. CF sergantieji priskiriami rizikos grupei 
sirgti sunkia COVID-19 forma [28]. Suaugusiųjų CF 
centre pavyko išvengti sunkių COVID-19 ligos formų, 
o tai sietina su informacijos sklaida, rekomenduojant 
mažinti nebūtinus kontaktus ir skatinant dėvėti medi-
cinines kaukes, nuolat dezinfekuoti rankas. 
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Vertinant atliktos Suaugusiųjų CF cen-

tre 2018–2020 m. gydytų asmenų kliniki-
nių duomenų analizės ribotumus, ateityje 
būtų tikslinga išplėsti analizę įtraukiant ir 
vaikų, sergančių CF, duomenis.

APIBENDRINIMAS
2018–2020 m. laikotarpiu Kauno klini-

kų Suaugusiųjų CF centro pacientų skai-
čius augo, visiems pacientams liga buvo 
patvirtinta genetiškai. Dažniausia nusta-
tyta mutacija buvo ∆F508. 2014–2020 m. 
laikotarpiu vidutinis pacientų amžius 
ilgėjo, didėjo KMI ir buvo išlaikoma 
stabili kvėpavimo funkcija. Dažniausia 
nustatytos lėtinės infekcijos buvo sukeltos 
S. aureus ir P. aeruginosa. Jų dažnis buvo 
mažėjantis. Gauti rezultatai siejami su ge-
rėjančia CF pacientų priežiūra teikiama 
daugiadalykės komandos specializuotuo-
se CF centruose. Periodiškai atliekamos 
analizės sudaro sąlygas nuodugniau 
įvertinti prižiūrimų CF sergančių pa-
cientų duomenis ir taip gerinti tolesnę 
priežiūros ir gydymo taktiką.

Gauta 2023 03 01
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