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Santrauka. Tyrimo tikslas. Išanalizuoti ir apibendrinti pacientų, sergančių cistine fibroze (CF), gydytų Lietuvos sveikatos 
mokslų universiteto ligoninės Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre ir registruotų Europos cistinės fibrozės drau-
gijos Pacientų registre (ECFSPR), 2012–2023 m. demografinius ir klinikinius duomenis bei palyginti juos su kitų šalių ECFSPR 
duomenimis. Metodai. Atliktas retrospektyvusis tyrimas. Vertinti 2012–2023 m. Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydytų ir 
ECFSPR esančių pacientų demografiniai bei klinikiniai duomenys, kurie palyginti su kitų šalių ECFSPR duomenimis. Rezul-
tatai. Analizuotu laikotarpiu Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydyti 36 pacientai (20 vyrų ir 16 moterų); aštuoni pacientai 
mirė, o 23 buvo naujai užregistruoti. Vidutinis amžius, kai buvo diagnozuota CF – 8,0 ± 3,5 metų. Visų pacientų diagnozės 
patvirtintos genetiniais tyrimais. Dažniausiai nustatytas CF transmembraninio laidumo reguliatoriaus (CFTR) geno patogeninis 
variantas buvo ΔF508 (83,3 proc., n = 30). Vidutinis pacientų amžius (metais) 2012 m. buvo 23,5 ± 3,3, 2013 m. – 23,9 ± 3,7, 
2014 m. – 24,6 ± 3,7, 2015 m. – 25,4 ± 4,1, 2016 m. – 26,9 ± 4,2, 2017 m. – 27,8 ± 4,0, 2018 m. – 27,3 ± 4,6, 2019 m. – 27,2 ± 
5,0, 2020 m. – 27,8 ± 5,0, 2021 m. – 26,7 ± 7,3, 2022 m. – 27,0 ± 6,3, 2023 m. – 26,9 ± 6,7. Vidutinis kūno masės indeksas KMI 
(kg/m2) atitinkamai buvo 18,5 ± 3,3, 20,0 ± 2,4, 19,6 ± 2,2, 19,7 ± 2,8, 20,1 ± 2,6, 19,6 ± 2,5, 19,9 ±2,8, 21,6 ± 2,6, 21,2 ± 2,7, 
20,4 ± 3,4, 20,5 ± 2,8. Plaučių funkcija, vertinta pagal forsuoto iškvėpimo tūrį per pirmą sekundę (FEV₁; procentais nuo normi-
nio dydžio), atitinkamai siekė 60,9 ± 28,4, 61,8 ± 27,7, 59,7 ± 27,5, 63,9 ± 29,4, 63,8 ± 23,9, 60,5 ± 26,7, 54,5 ±25,5, 67,1 ± 25,7, 
58,4 ± 27,8, 59,5 ± 27,0, 59,8 ± 29,7, 53,5 ± 28,0. Dažniausiai lėtinės kvėpavimo takų infekcijos buvo sukeltos Staphylococcus 
aureus (proc.), atitinkamai – 61,5, 69,2, 75,0, 57,1, 50,0, 64,3, 43,8, 58,8,47,6, 46,2, 46,2, 50,0. Visais atvejais nustatytas S. aureus 
buvo jautrus meticilinui. Antras pagal dažnį lėtinių infekcijų sukėlėjas – Pseudomonas aeruginosa (proc.), atitinkamai – 23,1, 
7,7, 8,3, 14,3, 14,3, 14,3, 25,0, 11,8, 9,5, 15,4, 30,8, 28,6. Dažniausiai taikyti gydymo būdai – dornazė alfa ir pakaitinė kasos 
fermentų terapija. Dažniausiai nustatyta komplikacija – bronchektazės. Išvados. 2012–2023 m. Lietuvos sveikatos mokslų 
universiteto ligoninės Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre stebėtų ir gydytų pacientų skaičius nuolat augo. Vi-
siems pacientams CF diagnozė patvirtinta atlikus genetinius tyrimus, daugumai jų nustatytas CFTR geno ΔF508 patogeninis 
variantas. Stebėta ilgėjanti vidutinė gyvenimo trukmė, stabili plaučių funkcija ir KMI. Dažniausi lėtinės infekcijos sukėlėjai buvo 
S. aureus ir P. aeruginosa, o medikamentiniam gydymui dažniausiai skirta dornazė alfa ir pakaitinė kasos fermentų terapija. 
Gauti rezultatai siejami su pažangesnėmis diagnostikos galimybėmis, geresne pacientų sveikatos priežiūra, geresniu gydymo 
prieinamumu bei daugiadalykės komandos svarba.
Reikšminiai žodžiai: cistinė fibrozė, demografiniai ir klinikiniai duomenys, analizė, Suaugusiųjų cistinės fibrozės centras, 
Europos cistinės fibrozės draugijos pacientų registras. 
Summary. Aim of the study. To analyse and summarise the demographic and clinical data of patients with cystic fibrosis (CF) 
who were treated at the Adult Cystic Fibrosis Centre of the Hospital of Lithuanian University of Health Sciences Kauno klinikos 
and registered in the European Cystic Fibrosis Society Patient Registry (ECFSPR) between 2012 and 2023, and to compare these 
data with ECFSPR data from other countries. Methods. A retrospective study was conducted. Demographic and clinical data of 
patients treated at the Adult Cystic Fibrosis Centre and registered in the ECFSPR from 2012 to 2023 were compared with data 
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from other countries. Results. During the study period, 36 patients (20 men and 16 women) were treated at the Adult Cystic 
Fibrosis Centre. Eight patients died, and 23 new patients were registered. The average age at CF diagnosis was 8.0 ± 3.5 years, 
and all diagnoses were confirmed by genetic testing. The most common CFTR gene mutation was ΔF508 (83.3%, n = 30). The 
average patient age (years) from 2012 to 2023 was: 23.5 ± 3.3, 23.9 ± 3.7, 24.6 ± 3.7, 25.4 ± 4.1, 26.9 ± 4.2, 27.8 ± 4.0, 27.3 ± 4.6, 
27.2 ± 5.0, 27.8 ± 5.0, 26.7 ± 7.3, 27.0 ± 6.3, 26.9 ± 6.7. The average BMI (kg/m²): 18.5 ± 3.3, 20.0 ± 2.4, 19.6 ± 2.2, 19.7 ± 2.8, 
20.1 ± 2.6, 19.6 ± 2.5, 19.9 ± 2.8, 21.6 ± 2.6, 21.2 ± 2.7, 20.4 ± 3.4, 20.5 ± 2.8. The average FEV1 (%): 60.9 ± 28.4, 61.8 ± 27.7, 
59.7 ± 27.5, 63.9 ± 29.4, 63.8 ± 23.9, 60.5 ± 26.7, 54.5 ± 25.5, 67.1 ± 25.7, 58.4 ± 27.8, 59.5 ± 27.0, 59.8 ± 29.7, 53.5 ± 28.0. The 
most common chronic infections were caused by Staphylococcus aureus (%), respectively 61.5, 69.2, 75.0, 57.1, 50.0, 64.3, 43.8, 
58.8, 47.6, 46.2, 46.2, 50.0. All identified cases of S. aureus were methicillin-sensitive. The second most common cause of chronic 
infections was Pseudomonas aeruginosa (%), respectively 23.1, 7.7, 8.3, 14.3, 14.3, 14.3, 25.0, 11.8, 9.5, 15.4, 30.8, 28.6. The most 
frequently prescribed medications were dornase alfa and pancreatic enzymes. The most common CF-related complication was 
bronchiectasis. Conclusions. From 2012 to 2023, the number of patients monitored and treated at the Adult Cystic Fibrosis 
Centre of the Hospital of Lithuanian University of Health Sciences Kauno klinikos increased. CF was genetically confirmed 
in all patients, with ΔF508 being the most common mutation. An increase in life expectancy was observed, while respiratory 
function and BMI remained stable. The most frequent chronic infections were caused by S. aureus and P. aeruginosa, and the 
most prescribed medications were dornase alfa and pancreatic enzymes. These outcomes are attributed to improved diagnostic 
capabilities, better patient care, easier access to treatment, and multidisciplinary management.
Keywords: cystic fibrosis, demographic and clinical data, analysis, Adult Cystic Fibrosis Center, European Cystic Fibrosis 
Society Patient Registry.
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ĮVADAS
Cistinė fibrozė (CF) – tai reta, genetiškai paveldima, 

visą gyvenimą trunkanti liga. Skaičiuojama, kad visa-
me pasaulyje ja serga daugiau kaip 160 000 žmonių, o 
tikėtinas nediagnozuotų atvejų skaičius viršija 57 000 
[1]. 2023 m. duomenimis, Lietuvoje gyveno 65 asme-
nys, sergantys CF. Iš jų 48 pacientai įtraukti į Europos 
cistinės fibrozės draugijos pacientų registrą (ECFSPR), 
o 28 iš šių pacientų gydomi Lietuvos sveikatos mokslų 
universiteto ligoninės Kauno klinikų Suaugusiųjų cis-
tinės fibrozės centre.

Liga pasireiškia tada, kai vaikas iš abiejų tėvų paveldi 
po vieną pakitusį geną, koduojantį CF transmembra-
ninį laidumą reguliuojantį baltymą (angl. cystic fibrosis 
transmembrane conductance regulator, CFTR), esantį 
7-oje chromosomoje ir turintį būdingą vieną arba kelis 
patogeninius variantus [2]. Sutrikusi CFTR funkcija 
lemia sumažėjusią chloridų sekreciją ir padidėjusią 
natrio jonų absorbciją epitelyje, todėl egzokrininių 
liaukų sekretas tampa tirštas ir klampus [3]. Ši liga 
dažniausiai pažeidžia plaučius ir kasą, tačiau gali 
būti pažeidžiami ir kiti organai bei jų sistemos. CF 
sergantiems pacientams būdingos dažnos kvėpavimo 
takų infekcijos, kurioms kartojantis ilgainiui blogėja 
kvėpavimo funkcija. Taip pat gali atsirasti bronchek-
tazės, kraujo atkosėjimas, pneumotoraksas, plautinė 
hipertenzija, alerginė bronchopulmoninė aspergiliozė 
ir kitos komplikacijos.

CF yra neįgalumą sukelianti liga, nuolat progresuo-
janti, bloginanti gyvenimo kokybę bei pasižyminti 
sutrumpėjusiu sergančiųjų išgyvenamumu. Ši liga 
riboja paciento galimybes tiek kasdienėje veikloje, tiek 
planuojant šeimos gyvenimą [4]. Nors CF dažniausiai 

diagnozuojama kūdikystėje arba vaikystėje, pastaruoju 
metu dėl gerėjančių diagnostikos galimybių vis dažniau 
nustatoma ir suaugusiesiems, ypač tais atvejais, kai 
ligos eiga yra lengvesnė [5]. 

Pastarųjų dešimtmečių nauja gydymo strategija 
reikšmingai pailgino CF sergančių pacientų gyvenimo 
trukmę [6]. Taip pat atsiranda naujos gydymo galimy-
bės – Lietuvoje pradėtas kompensuoti medikamentinis 
gydymas CFTR moduliatoriais.

Siekiant užtikrinti kokybišką pacientų, sergančių CF, 
priežiūrą ir geresnius gydymo rezultatus, svarbu ne 
tik gerinti diagnostikos bei gydymo galimybes, bet ir 
nuolat analizuoti pacientų demografinius ir klinikinius 
duomenis, stebėti jų kitimo tendencijas ir lyginti jas su 
kitų šalių duomenimis. Šiuo tikslu atlikta 2012–2023 
m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre 
gydytų pacientų demografinių ir klinikinių duomenų 
analizė, vertintos rodiklių kitimo tendencijos per 12 
metų (nuo centro veiklos pradžios), o gauti rezultatai 
palyginti su kitų į ECFSPR įtrauktų šalių duomenimis.

METODAI
Atlikta retrospektyvioji pacientų, sergančių CF, gydy-

tų Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre 
ir registruotų ECFSPR, 2012–2023 m. demografinių 
ir klinikinių duomenų analizė. Vertinta pagrindinių 
rodiklių kitimo dinamika tiriamuoju laikotarpiu bei 
šie duomenys palyginti su kitų, į ECFSPR įtrauktų šalių 
rezultatais. Tyrimui atlikti gautas Lietuvos sveikatos 
mokslų universiteto Bioetikos centro leidimas (leidimo 
numeris 2025-BEC2-0400).

Rinkti, analizuoti ir apibendrinti demografiniai (ly-
tis, amžius, kūno masės indeksas (KMI)), ligos nustaty-
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mo (CF diagnozavimo amžius, diagnozės 
patvirtinimo būdas, CFTR geno patoge-
niniai variantai, chloridų kiekis prakaite) 
ir klinikiniai duomenys (plaučių funkcija, 
vertinta pagal forsuoto iškvėpimo tūrį per 
pirmą sekundę (FEV1), egzokrininė kasos 
funkcija pagal kasos elastazės išmatose 
kiekį, mikrobiologiniai skreplių ir bron-
chų išplovų pasėlių rezultatai, taikytas 
gydymas, ligos paūmėjimai, kurių metu 
buvo reikalinga hospitalizacija, jų dažnis 
bei gydymo stacionare trukmė, ligos 
komplikacijos). Gauti duomenys lyginti 
su viešai prieinamose ECFSPR metinėse 
ataskaitose pateiktais rezultatais. Duo-
menys rinkti, susisteminti ir analizuoti 
naudojantis „Microsoft Excel“ programa.

Kiekybiniai kintamieji, aprašat tyrimo 
rezultatus, pateikiami kaip aritmetiniai 
vidurkiai su standartiniais nuokrypiais. 
Pacientų amžius nurodomas vidurkiu ir 
standartiniu nuokrypiu, papildomai pa-
teikiant mažiausias ir didžiausias vertes. 

REZULTATAI
2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugu-

siųjų cistinės fibrozės centre iš viso gydyti 
36 pacientai (20 vyrų ir 16 moterų). Per 
analizuotą laikotarpį centre registruoti 
23 nauji pacientai (13 vyrų ir 10 moterų). 
Stebimų pacientų skaičius pasižymėjo nuoseklia didė-
jimo tendencija: 2012–2013 m. buvo po 13 pacientų, 
2014 m. – 12 pacientų, 2015–2017 m. laikotarpiu – po 
14 pacientų, 2018 m. – 16 pacientų, 2019 m. – 17 pa-
cientų, 2020 m. – 21 pacie ntas, 2021–2022 m. – po 26 
pacientus, 2023 m. – 28 pacientai (1 pav.).

Vidutinis pacientų amžius 2012 m. buvo 23,5 ± 3,3 
metų (18,6–28,5), 2013 m. – 23,9 ± 3,7 metų (18,1–
29,5), 2014 m. – 24,6 ± 3,7 metų (19,1–30,5), 2015 m. – 
25,4 ± 4,1 metų (18,1–31,5), 2016 m. – 26,9 ± 4,2 metų 
(19,1–32,5), 2017 m. – 27,8 ± 4,0 metų (20,1–33,5), 
2018 m. – 27,3 ± 4,6 metų (18,6–34,5), 2019 m. – 
27,2 ± 5,0 metų (19,6–35,5), 2020 m. – 27,8 ± 5,0 metų 
(19,0–36,6), 2021 m. – 26,7 ± 7,3 metų (18,4–37,5), 
2022 m. – 27,0 ± 6,3 metų (19,4–38,5), 2023 m. – 26,9 ± 
6,7 metų (18,4–39,5) (2 pav.).

Vidutiniškai CF buvo diagnozuota 8,0 ± 3,5 metų 
amžiaus pacientams. Anksčiausiai diagnozė nustatyta 
3 mėn., vėliausiai – 27,1 metų pacientui. Diagnozė iki 
18 metų amžiaus buvo nustatyta 86 proc. pacientų (n = 
31), jų amžiaus vidurkis – 6,1 ± 5,4 metų. Liga buvo 
diagnozuota 14 proc. pacientų (n = 5), kai jie jau buvo 
sulaukę pilnametystės; jų vidutinis amžius – 22,2 ± 
3,8 metų. 

Visiems pacientams liga patvirtinta genetiniais 

1 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydytų 
pacientų skaičius

CF – cistinė fibrozė.

2 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydytų 
pacientų vidutinis amžius

CF – cistinė fibrozė.

3 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės 
centre gydytų pacientų CFTR geno patogeninių variantų pasis-
kirstymas

CF – cistinė fibrozė; CFTR – cistinės fibrozės transmembraninio laidumo 
reguliatorius.

tyrimais. CFTR geno ΔF508 patogeninis variantas 
nustatytas 83,3 proc. pacientų (n = 30), iš kurių vie-
noda dalis buvo homozigotai (n = 15) ir heterozigotai 
(n = 15). Antras pagal dažnį patogeninis variantas – 
3849 + 10kbC→T, nustatytas 19 proc. pacientų (n = 7) 
(3 pav.).  Padidėjusi chloridų koncentracija prakaite 
(mėginys teigiamas, kai ne mažesnis 60 mmol/l) 
rasta 56 proc. pacientų (n = 20) ir vidutiniškai siekė 
96,2 ± 17,3 mmol/l. Chloridų koncentracija prakaite 
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nebuvo padidėjusi 19 proc. pacientų (n = 7; vidutinis 
kiekis – 36,3 ± 20,3 mmol/l). 25 proc. pacientų (n = 9) 
duomenys nebuvo dokumentuoti – neaišku, ar toks 
tyrimas buvo atliktas. 

Vertintas KMI, kuris kiekvienais analizuotais 
metais pasiskirstė taip: 2012 m. – 18,5 ± 3,3 kg/m2, 
2013 m. – 20,0 ± 2,4 kg/m2, 2014 m. – 19,6 ± 2,2 kg/m2, 
2015 m. – 19,7 ± 2,8 kg/m2, 2016 m. – 20,1 ± 2,6 kg m2, 
2017 m. – 19,6 ± 2,5 kg/m2, 2018 m. – 19,9 ±2,8 kg/m2, 
2019 m. – 21,6 ± 2,6 kg/m2, 2020 m. – 21,2 ± 2,7 kg/m2, 
2021 m. – 20,4 ± 3,4 kg/m2, 2023 m. – 20,5 ± 2,8 kg/
m2 (4 pav.). Per maža kūno masė (kai KMI neviršija 
18,5 kg/m2) 2012 m. nustatyta 46,2 proc. (n = 6), 
2013 m. – 30,7 proc. (n = 4), 2014 m. – 41,7 proc. (n = 
5), 2015 m. – 28,6 proc. (n = 4), 2016 m. – 21,4 proc. 
(n = 3), 2017 m. – 35,7 proc. (n = 5), 2018 m. – 
31,3 proc. (n = 5), 2019 m. – 5,9 proc. (n = 1), 
2020 m. – 4,8 proc. (n = 1), 2021 m. – 23,1 proc. (n = 
6), 2022 m. – 26,9 proc. (n = 7), 2023 m. – 17,9 proc. 
(n = 5) (4 pav.).

Plaučių funkcija vertinta pagal FEV1, 
išreikštą procentais nuo norminio dydžio: 
2012 m. – 60,9 ± 28,4 proc., 2013 m. – 
61,8 ± 27,7 proc., 2014 m. – 59,7 ± 
27,5 proc., 2015 m. – 63,9 ± 29,4 proc., 
2016 m. – 63,8 ± 23,9 proc., 2017 m. – 
60,5 ± 26,7 proc., 2018 m. – 54,5 ± 
25,5 proc., 2019 m. – 67,1 ± 25,7 proc., 
2020 m. – 58,4 ± 27,8 proc., 2021 m. – 
59,5 ± 27,0 proc., 2022 m. – 59,8 proc. ± 
29,7 proc., 2023 m. – 53,5 ± 28,0 proc. 
(5 pav.).

Pacientų, sergančių CF, egzokrininei 
kasos funkcijai vertinti tirtas kasos ela-
stazės kiekis išmatose (kasos funkcija 
nepakankama, kai kasos elastazės kiekis 
išmatose nesiekia 200 µg/g). Vis dėlto 
šis tyrimas nebuvo atliekamas visiems 
pacientams. 2012–2016 m. laikotarpiu 
stigo duomenų apie kasos elastazės kiekį 
išmatose – jie nebuvo fiksuoti ir ECFSPR. 
2017 m. tyrimas atliktas 64 proc. pacientų 
(n = 9): iš jų 56 proc. (n = 5) kasos elas-
tazės kiekis išmatose buvo mažesnis nei 
200 µg/g, 44 proc. (n = 4) – didesnis arba 
lygus 200 µg/g. 2018 m. tirta 31 proc. pa-
cientų (n = 5) – visiems nustatytas kasos 
elastazės kiekis išmatose viršijo 200 µg/g. 
2019 m. tirta 35 proc. pacientų (n = 6): iš 
jų 67 proc. (n = 4) tyrimo rodiklis nesiekė 
200 µg/g, 23 proc. (n = 2) – didesnis arba 
lygus 200 µg/g. 2020 m. tirta 33 proc. (n = 
7) pacientų: iš jų 86 proc. (n = 6) – nesiekė 
200 µg/g, 14 proc. (n = 1) – didesnis arba 
lygus 200 µg/g. 2021 m. tirta 58 proc. (n = 

4 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydytų 
pacientų KMI vidurkis (kg/m²) ir pacientų, kurių KMI neviršija 18,5 kg/m², skaičius 

CF – cistinė fibrozė.

5 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydytų 
pacientų vidutinis FEV1, išreikštas procentais nuo norminio dydžio 

CF – cistinė fibrozė; FEV1 – forsuoto iškvėpimo tūris per pirmą sekundę.

15) pacientų: iš jų 93 proc. (n = 14) – nesiekė 200 µg/g, 
7 proc. (n = 1) – didesnis arba lygus 200 µg/g. 2022 m. 
tirta 42 proc. (n = 11) pacientų: iš jų 82 proc. (n = 9) – 
nesiekė 200 µg/g, 18 proc. (n = 2) – didesnis arba lygus 
200 µg/g. 2023 m. tirta 61 proc. (n = 15) pacientų: iš 
jų 71 proc. (n = 12) – nesiekė 200 µg/g, 29 proc. (n = 
3) – didesnis arba lygus 200 µg/g.

Informaciją apie ligos paūmėjimus, kurių metu 
reikėjo hospitalizacijos, pavyko surinkti nuo 2018 m. 
Tokius paūmėjimus patyrė: 2018 m. – 31,3 proc. (n = 
5), 2019 m. – 41,2 proc. (n = 7), 2020 m. – 42,9 proc. 
(n = 9), 2021 m. – 53,8 proc. (n = 14), 2022 m. – 
57,7 proc. (n = 15), 2023 m. – 53,6 proc. (n = 15) 
pacientų. Vidutinė hospitalizacijos trukmė 2018 m. – 
7,5 ± 15 d., 2019 m. – 10,8 ± 20,7 d., 2020 m. – 9,4 ± 
14,6 d., 2021 m. – 7,1 ± 5,2 d., 2022 m. – 20,6 ± 15,1 d., 
2023 m. – 14,6 ± 6,3 d.

Tirtu laikotarpiu dažniausiai nustatytos lėtinės kvė-
pavimo takų infekcijos (pagal skreplių ir bronchų išplo-
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vų pasėlius) buvo sukeltos Staphylococ-
cus aureus. 2012 m. infekcija nustatyta 
61,5 proc. (n = 8), 2013 m. – 69,2 proc. 
(n = 9), 2014 m. – 75,0 proc. (n = 9), 
2015 m. – 57,1 proc. (n = 8), 2016 m. – 
50,0 proc. (n = 7), 2017 m. – 64,3 proc. 
(n = 9), 2018 m. – 43,8 proc. (n = 7), 
2019 m. – 58,8 proc. (n = 10), 2020 m. – 
47,6 proc. (n = 10), 2021 m. – 46,2 proc. 
(n = 12), 2022 m. – 46,2 proc. (n = 12), 
2023 m. – 50,0 proc. (n = 14) pacientų 
(6 pav.). Visais atvejais nustatytas S. au-
reus buvo jautrus meticilinui. 

Antra dažniausia lėtinių infekcijų, 
sergant CF, priežastis – Pseudomonas 
aeruginosa. 2012 m. infekcija nustatyta 
23,1 proc. (n = 3), 2013 m. – 7,7 proc. 
(n = 1), 2014 m. – 8,3 proc. (n = 1), 
2015–2017 m. – po 14,3 proc. (n = 2), 
2018 m. – 25 proc. (n = 4), 2019 m. – 
11,8 proc. (n = 2), 2020 m. – 9,5 proc. (n = 
2), 2021 m. – 15,4 proc. (n = 4), 2022 m. – 
30,8 proc. (n = 8), 2023 m. – 28,6 proc. 
(n = 8) pacientų (6 pav.). 

Rečiau nustatyta Burkholderia ce-
pacia sukelta infekcija. 2012 m. ji nu-
statyta 15,4 proc. (n = 2), 2013 m. – 
23,1 proc. (n = 3), 2014 m. – 8,3 proc. 
(n = 1), 2015 m. – 14,3 proc. (n = 2), 
2016–2017 m. – po 7,1 proc. (n = 1), 
2018 m. – 6,3 proc. (n = 1), 2019 m. – 5,9 proc. (n = 1), 
2020 m. – 9,5 proc. (n = 2), 2021 m. – 7,7 proc. (n = 
2), 2022 m. – 11,5 proc. (n = 3), 2023 m. – 7,1 proc. 
(n = 2) pacientų (6 pav.). 

Nustatyti pavieniai lėtinės infekcijos atvejai, sukelti 
Stenotrophomonas maltophilia (2021 m. ir 2023 m. po 
vieną atvejį), Achromobacter spp. (2021–2022 m. – po 
vieną, 2023 m. – du atvejai). 1–3 pacientams kasmet 
nustatyti pavieniai S. maltophilia infekcijos atvejai, 
o nuo 2018 m. – pavieniai H. influenzae infekcijos 
atvejai.

Dažniausiai pacientams, sergantiems CF, skirtas 
medikamentinis gydymas – bronchų sekretą skysti-
nanti dornazė alfa ir pakaitinė kasos fermentų terapija 
(7 pav.). 2012–2013 m. dornazė alfa buvo skiriama 
92,3 proc. (n = 12), 2014 m. – 100 proc. (n = 12), 2015 – 
2017 m. – po 78,6 proc. (n = 11), 2018 m. – 62,5 proc. 
(n = 10), 2019 m. – 64,7 proc. (n = 11), 2020 m. – 
66,7 proc. (n = 14), 2021–2022 m. – po 84,6 proc. (n = 
22), 2023 m. – 85,7 proc. (n = 24) pacientų. Pakaitinė 
kasos fermentų terapija 2012–2013 m. buvo skiriama 
100 proc. (n = 13), 2014 m. – 100 proc. (n = 12), 2015–
2016 m. – po 78,6 proc. (n = 11), 2017 m. – 71,4 proc. 
(n = 10), 2018 m. – 62,5 proc. (n = 10), 2019 m. – 
57,9 proc. (n = 11), 2020 m. – 73,7 proc. (n = 14), 

6 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centro pacientų 
lėtinių kvėpavimo takų infekcijų sukėlėjų paplitimas

CF – cistinė fibrozė.

7 pav. 2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre dažniausiai 
taikytas medikamentinis gydymas

CF – cistinė fibrozė.

2021 m. – 96,2 proc. (n = 25), 2022 m. – 80,7 proc. (n = 
21), 2023 m. – 85,7 proc. (n = 24) pacientų. Bronchus 
plečiantys vaistai 2012 m. buvo skirti 76,9 proc. (n = 
10), 2013 m. – 84,6 proc. (n = 11), 2014 m. – 91,7 proc. 
(n = 11), 2015 m. – 78,6 proc. (n = 11), 2016 m. – 
35,7 proc. (n = 5), 2017 m. – 42,8 proc. (n = 6), 
2018 m. – 50,0 proc. (n = 8), 2019 m. – 47,1 proc. (n = 
8), 2020 m. – 57,1 proc. (n = 12), 2021 m. – 61,5 proc. 
(n = 16), 2022 m. – 57,7 proc. (n = 15), 2023 m. – 
57,1 proc. (n = 16) pacientų. Gydymas įkvepiamaisiais 
antibiotikais 2012 m. skirtas 28,5 proc. (n = 12), 2013 m. 
neskirtas nė vienam, 2014 m. – 8,3 proc. (n = 1), 2015–
2017 m. – po 7,1 proc. (n = 1), 2018 m. – 12,5 proc. (n = 
2), 2019 m. – 17,6 proc. (n = 3), 2020 m. – 19,0 proc. 
(n = 4), 2021–2022 m. – po 11,5 proc. (n = 3), 2023 m. – 
10,7 proc. (n = 3). Protonų siurblio inhibitoriai (PPI) 
pradėti skirti nuo 2019 m. pavieniams pacientams: 
2019 m. – 5,9 proc. (n = 1), 2020 m. – 9,5 proc. (n = 
2), 2021 m. – 3,8 proc. (n = 1), 2022 m. – 19,2 proc. 
(n = 5), 2023 m. – 21,4 proc. (n = 6). Ursodeoksicholio 
rūgštis nuo 2018 m. skirta vienam pacientui, o nuo 
2023 m. – dviem pacientams. CFTR moduliatorius nuo 
2022 m. vartojo tik viena pacientė (gydymas iki 2024 m. 
nebuvo kompensuojamas); šalutinio vaisto poveikio 
nestebėta. Be medikamentinio gydymo, pacientams 
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taip pat taikytos fizinės terapijos priemonės, kvėpavimo 
mankštos, konsultacijų metu pabrėžta kasdienio fizinio 
aktyvumo svarba. Tirtu laikotarpiu deguonies terapija 
kasmet buvo skiriama 1–3 pacientams, o nuo 2022 m. 
vienam pacientui pradėta taikyti neinvazinė ventiliacija 
teigiamu slėgiu.

 Tiriamuoju laikotarpiu dažniausia CF komplikacija 
buvo bronchektazės – jos nustatytos 88,9 proc. pa-
cientų (n = 34). Lėtinis sinusitas arba pansinusitas 
nustatytas 33,3 proc. (n = 12), kraujavimas iš kvėpa-
vimo takų dokumentuotas 22,2 proc. (n = 8), pankre-
atitai – 11,1 proc. (n = 4), cukrinis diabetas, susijęs 
su CF – 11,1 proc. (n = 4), gastroezofaginio refliukso 
liga – 8,3 proc. (n = 3), savaiminis pneumotoraksas – 
5,6 proc. (n = 2), bronchopulmoninė aspergiliozė – 
2,8 proc. (n = 1) pacientų.

Tiriamuoju laikotarpiu mirė aštuoni pacientai: keturi 
vyrai (2013 m., 2016 m., 2021 m., 2022 m.) ir keturios 
moterys (2012 m., 2016 m., 2019 m., 2022 m.). Vidu-
tinis mirusių pacientų amžius buvo 26,3 ± 4,8 metų. 
Visų jų mirties priežastis buvo ta pati – komplikuotos 
bakterinės infekcijos, sukėlusios progresuojantį kvė-
pavimo nepakankamumą (vienam pacientui taip pat 
pasireiškė kraujavimas iš kvėpavimo takų).

REZULTATŲ APTARIMAS
Remiantis išanalizuotais duomenimis, 2012–2023 m. 

Suaugusiųjų cistinės fibrozės centre gydytų ir stebėtų 
pacientų skaičius padidėjo daugiau nei dukart. Centre 
gydoma šiek tiek daugiau vyrų nei moterų. Nors centre 
vis dažniau gydomi ir stebimi jauni, ką tik pilnametystės 
sulaukę pacientai, bendras gydomų asmenų vidutinis 
amžius vis tiek didėja. Daugeliui pacientų CF diagnozė 
nustatyta vaikystėje (iki 18 metų). Visiems pacientams 
liga patvirtina genetiniais tyrimais. Dažniausiai nusta-
tytas CFTR geno patogeninis variantas – ΔF508. Pusei 
pacientų diagnozė patvirtinta papildomai nustačius 
padidėjusią chloridų koncentraciją prakaite. Tiriamuoju 
laikotarpiu išlaikyta stabili pacientų plaučių funkcija bei 
KMI. Daugumai pacientų nustatyta sutrikusi kasos eg-
zokrininė funkcija, vertinant sumažėjusį kasos elastazės 
kiekį išmatose (iki 200 µg/g). Ligos paūmėjimo metu 
fiksuotas dažnėjantis hospitalizacijų skaičius. Dažniausiai 
nustatytos lėtinės kvėpavimo takų infekcijos buvo sukel-
tos S. aureus ir P. aeruginosa. Visais atvejais nustatytas S. 
aureus buvo jautrus meticilinui. Retesni lėtinių infekcijų 
sukėlėjai – B. cepacia, S. maltophilia, Achromobacter 
spp., H. influenzae. Beveik visiems pacientams skirtas 
medikamentinis gydymas dornaze alfa, pakaitinė kasos 
fermentų terapija, daugeliui – bronchus plečiantys vaistai. 
Rečiau skirtas medikamentinis gydymas PPI, įkvepia-
maisiais antibiotikais, ursodeoksicholio rūgštimi, CFTR 
moduliatoriais. Daugumai pacientų nustatytos su CF 
susijusios komplikacijos, dažniausia jų – bronchektazės, 
rečiau – lėtiniai sinusitai, kraujo atkosėjimas.

Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės fibrozės centro 
pacientų duomenys buvo palyginti su kitų šalių, da-
lyvaujančių ECFSPR veikloje, rezultatais. Naujausia 
prieinama ECFSPR ataskaita publikuota 2022 m.; joje 
pateikiami 39 Europos šalių bei daugiau kaip 54 tūkst. 
CF sergančių asmenų duomenys. Daugelyje kitų Euro-
pos šalių, kaip ir Lietuvoje, registruota kiek daugiau 
sergančių vyrų nei moterų. Daugiausia CF sergančių 
vyrų gyvena Armėnijoje, Kipre, Makedonijoje, Airijoje. 
Pagal šį rodiklį Lietuva užima 10-ąją vietą [14]. Nors 
CFTR geno patogeniniai variantai, kurie nulemia CF, 
vienodai būdingi tiek vyrams, tiek moterims, tačiau 
mokslinėje literatūroje pažymima, kad didesnį vyrų 
skaičių gali lemti didesnis moterų mirtingumas. Jų CF 
eiga įprastai yra sunkesnė, o tai siejama su anatominiais 
savitumais (siauresni kvėpavimo takai, mažesnis plau-
čių tūris), galimu hormoniniu poveikiu (manoma, kad 
moteriški lytiniai hormonai gali silpninti mukociliarinį 
klirensą ir slopinti imuninį atsaką infekcijų metu) [8]. 
Taip pat moterimis CF diagnozė dažniau nustatoma 
vėliau nei vyrams, o tai gali būti susiję su vėlesniu 
kvėpavimo takų sutrikimų atsiradimu, nors tikslios šio 
vėlavimo priežastys vis dar nėra iki galo žinomos [9]. 

Lietuvoje CF diagnozė nustatoma palyginti vėlai. 
Remiantis 2022 m. duomenimis, pagal vėlyvą ligos nu-
statymo amžių Lietuva užima antrą vietą po Gruzijos. 
Be to, Lietuvoje nustatoma mažiausiai CF atvejų paci-
entams iki 3 mėn. amžiaus. Tikėtina, kad šis rodiklis 
susijęs su tuo, jog visuotinė naujagimių patikra dėl CF 
Lietuvoje pradėta tik 2023 m., o 2022 m. duomenimis, 
Europoje ji buvo vykdoma 30 šalių, iš kurių 26 turėjo 
nacionalines patikros programas. Ankstyva diagnosti-
ka leidžia greičiau pradėti tinkamą pacientų priežiūrą 
ir gydymą [10].

Mokslinėje literatūroje teigiama, kad dažniausiai nu-
statomas CFTR geno patogeninis variantas yra ΔF508, 
kuris labiausiai paplitęs Europoje, kiek mažiau – Afri-
kos ir Azijos šalyse [11]. 2022 m. duomenimis, Lietuvo-
je, kaip ir daugelyje kitų ESFSPR veikloje dalyvaujančių 
šalių, dažniausiai nustatytas CFTR geno patogeninis 
variantas ΔF508 (apie 80 proc. sergančiųjų). Bendras 
ΔF508 homozigotų ir heterozigotų pasiskirstymas 
Europoje yra panašus, tačiau tarp šalių fiksuojami 
reikšmingi skirtumai: daugiausia homozigotų stebima 
Danijoje, Albanijoje, Kroatijoje, Latvijoje, o daugiausia 
heterozigotų – Ukrainoje, Estijoje, Norvegijoje, Italijoje 
[14]. Kitų CFTR geno patogeninių variantų paplitimas 
taip pat skiriasi priklausomai nuo šalies arba etninių 
grupių. Lietuvoje dažniau nei kitur nustatomi R553X 
ir 3849+10kbC→T variantai, tačiau šio reiškinio prie-
žastys ir dėsningumai dar nėra iki galo ištirti [7, 12]. 

Tiriamuoju laikotarpiu pacientų kvėpavimo funkcija, 
vertinama pagal FEV1, išliko stabili. Vis dėlto 2022 m. 
duomenys rodo, kad Lietuvoje beveik 60 proc. pacientų 
FEV₁ rodiklis siekė 40–80 proc. norminio dydžio, o 
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Europos vidurkis – apie 20 proc. pacientų, kurių FEV₁ 
rodikliai pateko į šį intervalą. Tais pačiais metais Lietu-
voje nebuvo registruota pacientų, kurių FEV₁ nesiekė 
40 proc. norminio dydžio, o daugiausia tokių atvejų 
užfiksuota Moldovoje ir Bulgarijoje [14].

Tiriamuoju laikotarpiu Suaugusiųjų cistinės fibrozės 
centro pacientų KMI išliko stabilus, tačiau daliai paci-
entų nustatytas per mažas kūno svoris (KMI nesiekė 
20 kg/m2). Remiantis 2022 m. ECFCSPR duomenimis, 
Lietuvoje daugiau kaip pusei pacientų nustatytas per 
mažas kūno svoris; panašus pasiskirstymas stebėtas tarp 
vyrų ir moterų. Prastesni rezultatai fiksuoti tik Bulgari-
joje, Ukrainoje ir Serbijoje [14]. Didesnis KMI siejamas 
su palankesne ligos eiga – ypač su retesniais ligos paū-
mėjimais bei geresne plaučių funkcija [13]. Mažas KMI 
dažnai susijęs su sutrikusia kasos egzokrinine funkcija, 
dėl kurios blogai pasisavinamos maistinės medžiagos, 
ypač riebalai, taip pat su padidėjusiu energijos poreikiu 
dėl nuolatinių lėtinių infekcijų [13]. Prastesnė mitybos 
būklė ir plaučių funkcija Lietuvoje gali būti susijusi su 
ribotu gydymo prieinamumu, pvz., CFTR moduliato-
rių kompensavimas šalyje pradėtas tik 2024 m. Šalyse, 
kuriose šis gydymas netaikomas, stebimi panašūs KMI 
ir plaučių funkcijos rodikliai. Literatūros duomenimis, 
CFTR moduliatorių vartojimas reikšmingai pagerina 
tiek KMI, tiek kvėpavimo funkciją [15, 16]. 

Pacientams, sergantiems CF, būdingos kvėpavimo 
takų infekcijos, kurias dažniausiai sukelia S. aureus, 
P. aeruginosa, Haemophilus influenzae [17]. 2022 m. 
ECFSPR duomenimis, dažniausi infekcijų sukėlėjai 
Europoje taip pat buvo S. aureus, P. aeruginosa, H. in-
fluen zae, Lietuvoje – S. aureus, P. aeruginosa, o H. in-
fluenzae nustatyta tik pavieniais atvejais, dažniausiai ne 
kaip lėtinių infekcijų priežastis [14]. Vertinant Europos 
šalių duomenis, pastebėta, kad S. aureus infekcijos 
dažniau nustatomos vaikystėje, o P. aeruginosa tampa 
vyraujančiu sukėlėju suaugus. Lėtinė P. aeruginosa 
infekcija siejama su dažnesnėmis ir sunkesnėmis CF 
komplikacijomis bei prastesne plaučių funkcija [20]. 
ECFSPR duomenimis, per pastarąjį dešimtmetį dau-
gelyje Europos šalių žymiai sumažėjo P. aeruginosa 
sukeltų infekcijų paplitimas visose amžiaus grupėse, o 
tai siejama su gerėjančia pacientų sveikatos priežiūra 
[14, 21]. Lietuvoje, palyginti su kitomis ECFSPR šalimis, 
nustatyta daugiau B. cepacia bei S. maltophilia sukeltų 
infekcijų atvejų. B. cepacia sukeltoms infekcijoms būdin-
ga sunki eiga, dažnas gydymo neveiksmingumas, dides-
nis hospitalizacijų poreikis ir mirtinos baigtys [18, 19]. 

Kasos funkcijai vertinti tiriamas kasos elastazės kie-
kis išmatose, tačiau tik nedaugelyje šalių šie duomenys 
pateikiami ECFSPR. Šio registro analizėse sutrikusiai 
kasos funkcijai vertinti pasirinktas alternatyvus ro-
diklis – pacientų, kuriems skiriama pakaitinė kasos 
fermentų terapija, skaičius. 2022 m. duomenimis, 
ECFSPR šalyse beveik 80 proc. pacientų buvo skiriama 

pakaitinė kasos fermentų terapija. Pagal šio gydymo 
skyrimo dažnį Lietuva užima 11-ąją vietą [14].

Dažniausiai CF gydyti skiriama dornazė alfa. Anali-
zuojamu laikotarpiu Lietuvoje šis vaistas buvo skirtas 
62,5–100 proc. pacientų. 2022 m. duomenimis, Lietuva 
buvo viena iš šalių, kuriose šis gydymas taikomas daž-
niausiai, kartu su Latvija, Makedonija, Vengrija ir Rumu-
nija [14]. Dornazė alfa mažina kvėpavimo takų sekreto 
klampumą, gerina mukociliarinį klirensą, todėl padeda 
sumažinti ligos paūmėjimų dažnį ir gerina kvėpavimo 
funkciją. Dėl šių priežasčių šis vaistas yra vienas daž-
niausiai skiriamų pacientams, sergantiems CF [23, 24]. 

Bronchus plečiantys vaistai taip pat dažnai skiriami CF 
gydyti, nors jų skyrimo dažnis skirtingose šalyse skiriasi. 
Dažniausiai šie vaistai skiriami Serbijoje, Latvijoje, Ma-
kedonijoje, Austrijoje, Lenkijoje, rečiausiai – Moldovoje, 
Slovėnijoje, Rumunijoje. Lietuvoje jie skiriami kiek 
daugiau nei pusei pacientų, sergančių CF [14]. Bronchus 
plečiantys vaistai įprastai skiriami esant bronchų obs-
trukcijai. Manoma, kad jie padeda lengvinti CF simpto-
mus, mažinti bronchų spazmus, gerinti FEV1 (proc.) bei 
didinti kitų įkvepiamųjų medikamentų veiksmingumą, 
gerindami kvėpavimo takų praeinamumą [25].

Lietuvoje įkvepiamieji antibiotikai skiriami santy-
kinai retai – jų paskiriama mažiau nei penktadaliui 
pacientų. Panaši situacija stebima ir Slovėnijoje, Šve-
dijoje bei Islandijoje, kur šie vaistai taip pat skiriami 
tik nedidelei pacientų daliai. Dažniausiai šie antibio-
tikai skiriami Moldovoje, Makedonijoje, Ukrainoje, 
Latvijoje. Įkvepiamieji antibiotikai įprastai skiriami 
sergantiesiems lėtinėmis kvėpavimo takų infekcijomis. 
Literatūros duomenimis, jie gali pagerinti plaučių 
funkciją, palengvinti simptomus, sumažinti paūmėji-
mų dažnį bei pagerinti gyvenimo kokybę, nors reikš-
mingos įtakos išgyvenamumui nedaro [26]. 

Lietuvoje, kaip ir Norvegijoje, ursodeoksicholio rūgš-
tis skiriama rečiausiai. Dažniausiai šis vaistas skiriamas 
Ukrainoje, Makedonijoje, Lenkijoje ir Slovakijoje [14]. 
Šis gydymas įprastai taikomas pacientams, sergantiems 
su CF susijusiomis kepenų ligomis, todėl jo skyrimo 
dažnis gali būti susijęs su tokių komplikacijų paplitimu 
skirtingose šalyse. Manoma, kad ursodeoksicholio rūgš-
tis gerina kepenų funkciją ir mažina uždegiminių pro-
cesų sukeltus struktūrinius kepenų pažeidimus [27, 28]. 

ECFSPR nepateikia duomenų apie dažniausias CF 
komplikacijas skirtingose šalyse, tačiau mokslinėje 
literatūroje jos dažniausiai klasifikuojamos pagal 
pažeistą organizmo sistemą. Kvėpavimo sistemos 
komplikacijos apima bronchektazes, kraujo atkosė-
jimą, pneumotoraksą, plautinę hipertenziją, alerginę 
bronchopulmoninę aspergiliozę; virškinimo sistemos 
komplikacijos – egzokrininės kasos funkcijos nepa-
kankamumą, ūminius ir lėtinius pankreatitus, gastro-
ezofaginio refliukso ligą, įvairius kepenų pažeidimus. 
Taip pat nurodomos kitos dažnos komplikacijos: su 
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CF susijęs cukrinis diabetas, osteoporozė, druskos 
netekimo sind romas, nevaisingumas ir širdies nepa-
kankamumas. Komplikacijų dažnis ir jų pasiskirstymas 
skirtingose šalyse yra nevienodas [1, 22]. Suaugusiųjų 
cistinės fibrozės centre dažniausiai nustatyta kompli-
kacija – bronchektazės, kitos dažnos komplikacijos – 
kraujo atkosėjimas, lėtinis polisinusitas, sinusitas, 
pankreatitas, cukrinis diabetas, susijęs su CF. 

Vienas šios analizės apribojimų – ji apima tik 
suaugusių pacientų, sergančių CF, duomenis, todėl 
neatspindi visos sergančiųjų Lietuvoje situacijos. Tiria-
muoju laikotarpiu ne visi rodikliai buvo tirti arba užfik-
suoti pacientų ligos istorijose. Be to, kai kurie rodikliai 
(pvz., ligos paūmėjimų dažnis, kasos elastazės kiekis 
išmatose, CF komplikacijos) nėra pateikiami ir kitų 
ECFSPR dalyvaujančių šalių duomenų bazėse, todėl 
ne visus juos galima objektyviai įvertinti ir palyginti.

APIBENDRINIMAS
2012–2023 m. Kauno klinikų Suaugusiųjų cistinės 

fibrozės centre nuosekliai didėjo tiek pacientų skaičius, 
tiek vidutinis jų amžius, per šį laikotarpį gydymą pra-
dėjo ir nemažai ką tik pilnametystės sulaukusių jaunų 
pacientų. Visiems pacientams CF diagnozė patvirtinta 
genetiniais tyrimais, daugumai nustatytas CFTR geno 
ΔF508 patogeninis variantas. Vis dėlto Lietuvoje CF 
diagnozė nustatoma palyginti vėlai, taip pat daugiau 
pacientų pasižymi per mažu kūno svoriu ir prastesne 
plaučių funkcija nei kitose ECFSPR dalyvaujančiose ša-
lyse. Tikimasi, kad ankstyva diagnostika (nuo 2023 m. 
Lietuvoje pradėta visuotinė naujagimių patikra dėl 
CF), gerėjantis gydymo prieinamumas (nuo 2024 m. 
Lietuvoje pradėta kompensuoti CFTR moduliatorių 
terapija) bei daugiadalykės komandos pacientų prie-
žiūra reikšmingai prisidės prie didėjančio sergančiųjų 
amžiaus vidurkio, mažėjančio komplikacijų dažnio ir 
gerėjančios gyvenimo kokybės ateityje.
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