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1. [ZANGA

Cistiné fibrozé (CF) — tai autosominiu recesyviniu
budu paveldima liga, dazniausiai pasirei$kianti létine
kvépavimo taky infekcija, bronchektazémis, kasos
funkcijos ir mitybos sutrikimais. CF nustatoma vie-
nam i§ 2000-3000 baltaodziy naujagimiy. Europos
Sajungoje CF paplitimas yra 0,737 atvejo 10 takst.
gyventojy, Lietuvoje — 0,130 atvejo 10 takst. gyvento-
ju. Pastaruosius keturis desimtmecius nauja gydymo
strategija lémé Zenkly CF ligoniy gyvenimo trukmés
pailgéjima: gyvenimo trukmés mediana daugelyje
Vakary Europos $aliy ir JAV jau virsija 35 metus.
Siy $aliy duomenimis, suaugusiy pacienty skai¢ius
per $j laikotarpj padidéjo daugiau nei 400 proc. ir
sudaro daugiau nei 40 proc. visy CF serganciy ligo-
niy. Manoma, kad jau $j desimtmetj, ypa¢ pageréjus
ankstyvajai ligos diagnostikai bei taikant veiksminga
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kompleksinj gydyma, daugiau nei pusé CF ligoniy
bus vyresni kaip 18 mety, tad vis daugiau $iy paci-
enty gydys suaugusiyjy gydytojai. Atliekant visuotine
naujagimiy patikra dél CF (Lietuvoje nevykdoma),
kai istiriama reaktyviojo tripsinogeno koncentracija
serume, daugumai asmeny liga nustatoma iki 3 metuy
amziaus. Tik 5 proc. atvejy CF nustatoma vyres-
niems nei 16 m. amziaus asmenims. Suaugusiems
asmenims CF daznai pasireiskia netipiniais klini-
kiniais pozZymiais: izoliuotomis bronchektazémis,
létiniu sinusitu, pasikartojan¢iu pankreatitu, vyry
nevaisingumu. Taigi gydytojai praktikai turi dazniau
pagalvoti apie galima CF.

Siuo sutarimu siekiama standartizuoti suaugu-
siyju cistinés fibrozés diagnostika, gydyma ir pa-
galbos organizavimg Lietuvoje.
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2. DIAGNOSTIKA

CF diagnozé nustatoma, remiantis CF Klinikiniais pozy-
miais (1 lentelé) ir sutrikusios transmembraninj laiduma
reguliuojancio baltymo (angl. cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator, CFTR) funkcijos biologiniais pozy-
miais. Daugelis CF Klinikiniy poZymiy néra specifiniai, to-
dél, diagnozuojant CF, batina laboratoriskai nustatyti CFTR
geno sutrikimus bent vienu i$ trijy bady: iStyrus prakaito
méginj, nustacius CFTR geno mutacijas ar iSmatavus nosies
epitelio biologiniy potencialy skirtuma (2 lentelé).

Prakaito méginio jautrumas, taikant tiesioginj kolori-
metrinj chloridy titravimo metodg, siekia 98 proc., spe-
cifiSkumas — 95 proc. Méginys yra nebrangus, todél jis
rekomenduojamas pirmuoju tyrimu asmenims, kuriems
jtariama CF Esant teigiamam prakaito méginiui (chloro
koncentracija prakaite > 60 mmol/l), rekomenduojama ies-
koti CFTR geno mutacijy. Jei prakaito méginys abejotinas
(chloro koncentracija prakaite — tarp 40 ir 59 mmol/l),
meéginj tikslinga pakartoti. Svarbu Zinoti, kad mazdaug 2
proc. CF serganciy ligoniy nustatomas neigiamas prakaito
méginys. Todél, esant klinikiniy CF prielaidy, Seiminei CF
anamnezei, bet abejotinam ar neigiamam prakaito mégi-
niui ir jtariant CF, taip pat reikia atlikti genetinj tyrimg.
Genetinis tyrimas pagristas tiesioginiu, dazniausiai Siau-
rés Europos gyventojams pasitaikanc¢iy CFTR geno 36—-39
mutacijy nustatymu. CFTR baltyma koduojantis genas yra
7-osios chromosomos ilgajame petyje (7q). Jau aptikta per
1500 jvairiy CF sukelianc¢iy geno mutacijy. Todél, esant
Klinikiniy CF prielaidy, net ir tada, kai nerandama né vie-
nos CFTR geno mutacijos, visiskai paneigti CF negalima.
Nustatytos dvi CFTR geno mutacijos net ir esant ribinei
chloro koncentracijai prakaite patvirtina CF diagnoze. Pra-
kaito méginio jautrumas virsija genetinio tyrimo jautruma
(nebent atliekama labai didelio skai¢iaus mutacijy patikra),
be to, genetinis tyrimas brangus, todél pirminei CF dia-
gnostikai netaikomas.

1 lentelé. Cistinés fibrozés fenotipai
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Tirti nosies epitelio biologiniy potencialy skirtuma,
kurj lemia CF salygotas elektrolity ir vandens pernasos
per nosies epitelj sutrikimas, gali biiti naudinga neaiskiais
atvejais. Taciau tyrimas turi buti grieztai standartizuotas,
o neigiamas tyrimo meéginys vis délto nepaneigia CFE.

Kiti tyrimai, kaip antai: plauciy ar kasos funkcijos jver-
tinimas, skrepliy mikrobiologinis, radiologiniai krttinés
lastos, veido anciy tyrimai ir kt., yra papildomi. Jie padeda
patikslinti ligos forma, organy pazeidima, numatyti indivi-
dualig paciento gydymo taktika, prognozuoti ligos eiga.

Nors CF diagnozé paprastai nustatoma vaikystéje,
liga, ypac¢ pasireiskianti netipiniais CF simptomais, pir-
ma kartg gali bati nustatoma ir suaugusiesiems. Tokiu
pacienty kvépavimo organy pazeidimas, pasireiskiantis
kartotinémis infekcinémis ligomis, sinusitu, bronchek-
tazémis, paprastai bina lengvesnis, kasos funkcijos ne-
pakankamumas retesnis. Jiems dazniau nustatomi virs-
kinamojo trakto veiklos sutrikimai, cukrinis diabetas,
nevaisingumas.

Daliai suaugusiy CF pacienty nustatomas normalus
arba abejotinas prakaito méginys. Todél suaugusiesiems,
kuriems dar tik jtariama CF (pvz., nustatyta izoliuota
obstrukciné azoospermija, létinis pankreatitas, alerginé
bronchopulmoniné aspergiliozé, dauginés bronchekta-
zés, difuzinis panbronchiolitas, sklerozinis cholangitas),
tikslinga atlikti iSpléstinj CFTR geno mutacijy tyrima,
nes $iems asmenims budingesnés nejprastos mutacijos, o
klasikiné F508del mutacija, kuri nustatoma 70-80 proc.
CF serganciy vaiky, suaugusiesiems randama reciau.

CF gali pasireiksti jvairiomis komplikacijomis:

+ pneumotoraksu;

+ kraujo atkoséjimu;

+ alergine bronchopulmonine aspergilioze;
+ kvépavimo ir Sirdies nepakankamumu;

+ nosies polipoze;

Cistinés fibrozés fenotipas Apibudinimas

Vyraujantis létinis veido
anciy ir plauciy pazeidimas

Létinis kosulys ir skrepliavimas

Persistuojanti kvépavimo taky infekciné liga, sukelta Staphylococcus aureus (S. aureus), Haemophilus influen-

zae (H. influenzae), Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa), Burkholderia cepacia
Radiologiniai plauciy pazeidimo poky¢iai: bronchektazés, atelektazés, infiltratai, hiperinfliacija

Kvépavimo taky obstrukcija

Nosies polipozé, radiologiniai prienosiniy anciy pazeidimo pozymiai

Bugno lazdelés formos pirstai

Vyraujantis virskinamojo
trakto veiklos ir mitybos

sutrikimas Tiesiosios Zarnos prolapsas

Kasos nepakankamumas ir kartotinis pankreatitas
Mekoninis zarny nepraeinamumas, distalinés Zarnos obstrukcijos sindromas

Létiné kepeny liga, klinikiniai ir (ar) histologiniai zidininés ar daugiaskiltés kepeny cirozés pozymiai
Létinis mitybos sutrikimas, hipoproteinemija, edemos, riebaluose tirpiy vitaminy stokos salygotos komplikacijos

Uminis NaCl netekimas
Létiné metaboliné alkalozé

Vyraujantis druskos (NaCl)
netekimo sindromas

Vyry urogenitalinés sistemos
funkcijos sutrikimai

Obstrukciné azoospermija dél jgimtos abipusés séklinio latako aplazijos

2 lentelé. Suaugusiyjy cistinés fibrozés diagnostikos kriterijai

Cistinés fibrozés pozymiai

Bent vieno CF fenotipo klinikiniai pozymiai arba

$eiminé anamnezé (diagnozuota cistiné fibroze)

Laboratoriniy tyrimy rodikliai

Padidéjusi chloro koncentracija prakaite (= 60 mmol/l) arba

nustatytos dvi CFTR geno mutacijos, lemiancios cistine fibroze, arba
pakites nosies epitelio biologiniy potencialy skirtumas in vivo
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+ epizodiniu ir létiniu distaliniy Zzarny obstrukcijos
sindromu;

+ tulzies puslés akmenlige;

+ gastroezofaginiu refliuksu;

o létiniu kepeny pazeidimu;

+ varty venos hipertenzija;

+ storosios zarnos striktGromis;

e artritu;

+ osteoporoze;

+ Vyry nevaisingumu;

+ cukriniu diabetu;

+ elgesio ir psichologiniais sutrikimais.

Spontaninis pneumotoraksas pasitaiko 3—-4 proc.
CF serganciy ligoniy. Pagrindiniai pneumotorakso ri-
zikos veiksniai yra vyresnis amzius, sunkesné bronchy
obstrukcija, P aeruginosa, B. cepacia, Aspergillus spp.
infekcija.

Minimalus kraujo atsikoséjimas bidingas daugumai
CF ligoniy. Gausus kraujavimas i§ plauciy, kai pacien-
tas atkosti daugiau kaip 200 ml kraujo per para, arba
kartotinis kraujavimas, kai kelias dienas atkosima maz-
daug po 100 ml kraujo, pasitaiko 4 proc. CF serganciy
asmeny ir lemia didesnj jy mir§tamuma. Pagrindiniai
rizikos veiksniai yra vyresnis amzius, sunkesné bronchy
obstrukcija, S. aureus infekcija.

Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé pasitaiko
10-20 proc. CF serganciy ligoniy ir yra susijusi su spar-
tesniu plauciy funkcijos blogéjimu. Jos diagnozé nusta-
toma remiantis 5 diagnostikos kriterijais:

1. Klinikiniai pozymiai: sustipréjes kosulys, §vokstimas,
pakites skrepliavimas, pablogéjus plauciy funkcija.

2. Padidéjes bendras IgE kiekis kraujo serume.

3. Teigiamas alerginis odos méginys su Aspergillus fu-
migatus antigenu ar padidéjes specifiniy IgE antiki-
ny prie$ Aspergillus fumigatus kiekis.

4. Rasti specifiniai precipituojantys Aspergillus fumiga-
tus antikanai serume ar Aspergillus fumigatus 1gG.

5. Poky¢iai rentgenogramoje: infiltratas, gleiviy kamstis ar
yra pakitimy lyginant su ankstesne rentgenograma.
Virskinamojo trakto pazeidimai CF sergantiems vai-

kams dazniausiai pasireiskia malabsorbcijos sindromu.
Suaugusiems pacientams daznesnés virskinamojo trak-
to komplikacijos. DidZziuma komplikacijy susijusios su
kasos egzokrininés funkcijos nepakankamumu, kliniskai
pasirei$kianciu nepakankamos mitybos pozymiais (liesé-
jimu). Dél didelio kasos sekreto klampumo kasos latakai
uzkemsami ir distaliau esanc¢iuose audiniuose vyksta au-
tolizé, uzdegimas, galiausiai — kasos audinio fibrozeé. Visi
$ie pokyciai lemia egzokrininj kasos nepakankamuma,
riebaly rezorbcijos sutrikimus ir sutrikusj riebaluose
tirpiy vitaminy (A, D, E, K) pasisavinima.

Trec¢daliui ligoniy dél tir$tos tulzies, uzkemsancios
tulzies latakus, sukeliancios uzdegima, nustatomas ke-
peny pazeidimas: kepeny suriebéjimas, fokaliné kepeny
cirozé; reciau cirozé progresuoja ir komplikuojasi varty
venos hipertenzija.

CF sergantiems ligoniams dazniau pasitaiko tulzies
puslés ligos: akmenligé, cholecistitas, neretai aptinkama
nefunkcionuojanti tulzies puslé. Taip pat daznai diagno-
zuojama gastroezofaginio refliukso liga.

Dél jgimtos abipusés séklinio latako aplazijos ir
obstrukcinés azoospermijos vyrai (iki 95 proc. ligoniy)
negali turéti vaiky. Paprastai kapselio apc¢iuopa padeda
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nustatyti $ia anomalija (neapc¢iuopiamas séklinis lata-
kas, séklinés puslytés hipoplaziskos, nefunkcionuojan-
¢ios, prielipo daznai buna tik galvuté). CF serganciy
motery reprodukciné sistema anatomiskai nepakinta,
taciau ju gimdos kaklelio sekreto reologinés savybés yra
kitokios nei sveiky motery. CF serganc¢ioms moterims
nevaisingumas nustatomas dazniau, tik neaisku, ar tai
lemia gimdos kaklelio sekreto reologiniy savybiy poky-
¢iai, ar bendroji ligoniy sveikatos bukleé.

Iki siol diskutuojama, ar tikslinga skirti CF pagal
sunkumo kategorijas, nes apibadinimas ,lengva CF“ ar
»sunki CF“ yra gan subjektyvus. Ligos sunkumas néra
tiesiogiai susijes su plauciy funkcijos sutrikimu, chloro
koncentracija prakaite, CFTR geno mutacijy tipais ar jy
skai¢iumi, identifikuotais mikroorganizmais kvépavimo
takuose, pazeisty organy ar ligos paiméjimuy skai¢iumi.
Be to, gydymo taktika priklauso ne nuo ligos sunkumo,
o nuo pazeisty organy funkcijos sutrikimo, taigi kliniki-
néje praktikoje klasifikuoti CF pagal ligos sunkuma néra
tikslinga. Vis délto reguliariai atliekami plauciy funkci-
jos ir mikrobiologinis kvépavimo taky sekreto tyrimai
padeda jvertinti ar numatyti CF progresavimo greitj,
skiriamo gydymo veiksminguma, spresti dél plauciy
transplantacijos laiko ir pan.

Visuotinai priimty CF paiméjimo sunkumo kriterijy
néra. Vis délto svarbu CF paameéjimus skirti j nesunkius
ir sunkius (pastarieji lemia didesnj CF ligoniy mir§tamu-
ma), nes tai padeda laiku skirti adekvaty gydyma. Sun-
kiu CF paaméjimu laikytinas bendrosios ligonio biuklés
ir kvépavimo organy funkcijos pablogéjimas (blogéjantis
kraujo jsotinimas deguonimi, anglies dvideginio susilai-
kymas, kvépavimo raumeny silpnumas, plautinés Sirdies
klinikiniy pozymiy atsiradimas ar sustipréjimas) esant
bent dar vienam kriterijui i$ trijy:

1. Kvépavimo taky infekcija (diagnozuojama esant bent
dviem pozymiams: padidéjusiam skrepliy kiekiui,
dusuliui, kar$c¢iavimui > 38° C bent 48 val., naujiems
pokyciams kriitinés lastos rentgenogramoje).

2. Pneumotoraksas.

3. Kraujo atkoséjimas.

Diagnozéje nurodomas vyraujantis pazeidimas —
kvépavimo sistemos ar (ir) vir§kinamojo trakto: plau-
¢iy CF, zarnyno CF, misri CF. Klinikinéje praktikoje
pasitaiko netipiniy CF formy, kai esant normaliam
arba abejotinam prakaito méginiui, yra bent vienas CF
fenotipas ir nustatyta bent viena CFTR geno mutacija.
Tokiu atveju liga koduojama kaip nepatikslinta CF (E
84.9). Diagnozéje nurodomas ir ligos pauméjimas (jei
jis sunkus — sunkumas), komplikacijos.

CF diagnozés formulavimo ir kodavimo pagal Tarp-
tautine ligy klasifikacija (TLK-10) pavyzdziai:

« DPlauciy cistiné fibrozé (Fibrosis cystica pulmonalis)
(E 84.0).

« Plauciy cistiné fibrozé, sunkus pauméjimas. Desi-
nysis pneumotoraksas. Létinio kvépavimo nepakan-
kamumo paaméjimas (Fibrosis cystica pulmonalis,
exacerbatio gravis. Pneumothorax dexter. Insuffici-
entia pulmonalis chronica exacerbata) (E 84.0).

+ Zarnyno cistiné fibrozé. (Fibrosis cystica intestina-
lis) (E 84.1).

o Misri cistiné fibrozé (Fibrosis cystica mixta) (E 84.8).

+ Nepatikslinta cistiné fibrozé (Fibrosis cystica nons-
pecificata) (E 84.9).
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3. GYDYMAS

CF serganciy ligoniy gydymo tikslas — pailginti pacien-
ty gyvenimo trukme ir pagerinti jy gyvenimo kokybe.
To siekiama lengvinant ligos klinikinius simptomus,
gerinant pazeisty organy funkcija. Kvépavimo orga-
ny pazeidimas yra esminis, lemiantis ligos eiga bei

3.1. Antibakterinis gydymas

Ne taip kaip vaikams, kuriems vyraujantys kvépavi-
mo taky patogenai yra meticilinui jautrus S. aureus
(daznumas — iki 60 proc.) ir H. influezae, suaugu-
siems pacientams dazniausiai nustatoma P. aerugino-
sa (iki 80 proc.) bei meticilinui jautrus ar atsparus S.
aureus. Todél racionalus, bet adekvatus mikrobiolo-
giniy tyrimuy rezultatais pagristas gydymas antibio-
tikais yra medikamentinio CF gydymo pagrindas
(3 lentelé). Progresuojant CF, neretai i$skiriama ir
kity gramneigiamy, kity ligy atvejais retai pasitai-
kanciy bakteriju (Burkholderia cepacia, Stenotrop-
homonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans,
Ralstonia picketii ar Pandorea apista). Todél, atlie-
kant CF serganciy pacienty skrepliy mikrobiologi-
nj tyrimg, labai svarbu parinkti selektyvias, Siems
retiems sukéléjams tinkamas mitybos terpes. Kvali-
fikuota mikrobiologiné tarnyba, galinti tiksliai nu-
statyti patogeno morfologinj tipa ir jautruma an-
tibakteriniams vaistams, yra batina sékmingo CF
gydymo salyga. Antibakterinis gydymas CF ligo-
niams skiriamas S$iais klinikiniais atvejais:

1. Pauméjusios infekcijos gydymas. Antibiotiky
skiriama remiantis paiméjimo metu atlikto ar
paskutinio mikrobiologinio tyrimo rezultatais.
Atsizvelgiant | paiméjimo sunkuma, skiriama ge-
riamyjy ar i vena leidziamuy antibiotiky. Geriamy-
ju antibiotiky gali buti skiriama, kai CF paamé-
jimas nesunkus. Esant sunkiam CF paaméjimui,
dél infekcijos sukéléjy atsparumo geriamiesiems
antibiotikams ir (ar) gydymo jais neveiksmingu-
mo, rekomenduojama skirti antibiotiky j vena.
Gydymo antibiotikais kursas, priklausomai nuo
klinikiniy simptomy regresavimo ir plauciy funk-
cijos geréjimo, paprastai tesiamas 14—21 dienas.
Ilgesné gydymo trukmé dél rizikos issivystyti
bakterijy atsparumui nerekomenduojama. Paren-
kamas kiekvieng bakterijy rasj veikiantis antibio-
tikas, o gramneigiamiems patogenams — bent du
bakteriocidiskai veikiantys antibiotikai. Dauguma
CF ligoniy yra nepakankamos mitybos, turi men-
kesnj riebalinj audinj, todél daugelio antibiotiky
(peniciliny, cefalosporiny, aminoglikozidy, fluo-
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prognoze. Kompleksinis CF gydymas apima palingo
kvépavimo taky sekreto $alinimg, kvépavimo taky in-
fekcijos slopinima, mitybos keitima, bendra organizmo
stiprinima, fizinius pratimus bei kitas priemones, taip
pat komplikacijy gydyma.

rochinolony) farmakokinetika jy organizme esti
pakitusi, todél jiems tenka skirti didesne antibio-
tiky paros doze bei kontroliuoti jy koncentracija
kraujyje.

2. 8. aureus eradikacija. S. aureus i$naikinti tiks-
linga skirti 2—4 sav. gydymo kursa veikliais an-
tibiotikais, net ir nesant akivaizdziy infekcijos
simptomy. Nors eradikacija bina sékminga 75
proc. atvejy, baigus gydyma antibiotikais, S.
aureus infekcija neretai atsinaujina. Ilgalaikis
profilaktinis gydymas flukloksacilinu atitolina S.
aureus reinfekcija bei retina ligos paaméjimus.
Deja, ilgalaikis stafilokokus veikiantis gydymas
gali salygoti P aeruginosa infekcija, ir kol kas
dar nepakanka duomeny pagrijsti ilgalaikio pro-
filaktinio stafilokokus veikianc¢io gydymo nauda
sergant CF.

3. P. aeruginosa eradikacija. Uzsikrétimas P. ae-
ruginosa ir $io sukéléjo persistencija apatiniuose
kvépavimo takuose susije su sunkesne CF eiga
ir didesniu ligoniy mir§tamumu. Ligos pradzioje
P aeruginosa padermés buna nemukoidinio fe-
notipo ir jautrios daugeliui antibiotiky. Todél,
taikant tinkama gydyma antibiotikais, jos gali
bati i$naikintos. Ligai progresuojant, nemukoi-
dines padermes pakeicia mukoidinio fenotipo
padermés. Tai lemia greitesnj plauciy funkci-
jos blogéjima ir didesne mirties rizika. Mu-
koidinio fenotipo P aeruginosa i$naikinti jau
beveik nejmanoma ir antibiotiky skiriama tik
patogenui slopinti. Taigi pirma karta nustacius
P. aeruginosa infekcija rekomenduojama i$ karto
taikyti tinkama gydyma, kad patogenas bity iSnai-
kintas ir i§vengta létinés infekcijos. Nors visuoti-
nai priimty ankstyvos eradikacijos rekomendacijy
néra, sitlomas geriamojo ciprofloksacino ir inha-
liuojamojo tobramicino (ar kolistino) 4 sav. gydy-
mo kursas. Esant kartotinei ar mukoidinio fenotipo
P. aeruginosa infekcijai, rekomenduojamas ilges-
nis, iki 3 mén., gydymo kursas. Gydant vien tik
inhaliuojamuoju tobramicinu taip pat pavyksta
iSnaikinti P. aeruginosa.
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4. Létinés P. aeruginosa infekcijos slopinimas. Esant

létinei P. aeruginosa infekcijai, tikslinga spresti dél il-
galaikio infekcijos sukéléjo slopinamojo gydymo. Tuo
tikslu gali bati skiriama inhaliuojamojo tobramicino
ar inhaliuojamojo kolistino. Toks gydymas pageri-
na klinikine ligos eigg, tadiau dar néra i$siaiskinta
optimali jo trukmé. Gydant geriamuoju azitromici-
nu, geréja plauciy funkcija ir retéja CF paaméjimai.
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Kadangi apibendrinty azitromicino veiksmingumo
duomeny stokojama, sprendimas dél jo skyrimo pri-
imamas individualiai. Siekiant i§vengti mikobakterijy
atsparumo makrolidams, rekomenduojama prie$ ski-
riant azitromicina atlikti skrepliy mikroskopinj ty-
rima dél ragsciai atspariy mikobakterijy. Duomeny
apie azitromicino veiksminguma nepseudomoninés
infekcijos atveju dar nepakanka.

Patogenas Indikacijos Antibakterinis vaistas Rekomenduojamas Pastabos
dozavimas
S. aureus, jautrus  Pirma karta nustatyta  Flukloksacilinas, geriamasis 1-2 g kas 6 val.

meticilinui

besimptomeé infekcija
ar lengvas paume-
jimas

Cefadroksilas, geriamasis
Klindamicinas, geriamasis
Cefuroksimas, geriamasis

1-2 g kas 12 val.
600 mg kas 6 val.
500 mg kas 12 val.

Sunkus pauméjimas

Oksacilinas j v.
Cefazolinas j v.
Cefuroksimas j v.

2 g kas 6 val.
2 g kas 8 val.
1,5 g kas 6-8 val.

Ilgalaikis gydymas
esant létinei S. aureus
infekcijai

Flukloksacilinas, geriamasis

1-2 g kas 6 val.

S. aureus, atspa-
rus meticilinui

Vankomicinas* j v.

1 g kas 12 val.

P, aeruginosa Ankstyvoji eradi- Ciprofloksacinas, geriamasis 750 mg kas 12 val. Eradikacijai — iki 3 mén,;
kacija ar lengvas esant paaméjimui — 2 sav.
paaméjimas Tobramicinas, inhaliuojamasis 300 mg kas 12 val. 3 kursai (kas 28 d.)
Kolistinas, inhaliuojamasis 2 min. vienety kas 8 val.  Kai yra atsparumas tobramicinui
Neefektyvi ankstyvoji  Piperacilinas su tazobaktamu jv. 4,5 g kas 6-8 val.
eradikacija ar sunkus  Ceftazidimas j v. 2-3 g kas 8 val.
paaméjimas Cefepimas j v. 2 g kas 8 val.

Aztreonamas i v.

Tobramicinas* j v.
Gentamicinas* j v.
Amikacinas* j v.

2 g kas 6-8 val. Kai yra alergija ar atsparumas
pseudomonas veikiantiems penici-
linams ir cefalosporinams

10 mg/kg kas 24 val.

5-7 mg/kg kas 24 val.

20-30 mg/kg kas 24 val.

Infekcija slopinantis
gydymas

Tobramicinas, inhaliuojamasis
Kolistinas, inhaliuojamasis
Azitromicinas

300 mg kas 12 val.
2 mln. vienety kas 8 val.
500 mg 3 kartus per sav.

3 kursai ir daugiau (kas 28 d.)
Kai yra atsparumas tobramicinui
6 mén. kursas

S. aureus, jautrus
meticilinui, ir
P, aeruginosa

Piperacilinas su tazobaktamu j v.
Imipenemas su cilastatinu j v.
Meropenemas j v.
Tobramicinas* j v.
Gentamicinas® j v.

Amikacinas* j v.

4,5 g kas 6-8 val.

1 g kas 6 val.

2 g kas 8 val.

10 mg/kg kas 24 val.
3-5 mg/kg kas 24 val.
20-30 mg/kg kas 24 val.

S. aureus, atspa-
rus meticilinui, ir
P, aeruginosa

Vankomicinas*

Piperacilinas su tazobaktamu j v.
Ceftazidimas i v.

Cefepimas j v.

Aztreonamas j v.

Tobramicinas* j v.
Gentamicinas® j v.
Amikacinas* j v.

1 g kas 12 val.
4,5 g kas 6-8 val.
2-3 g kas 8 val.
2 g kas 8 val.

2 g kas 6-8 val. Esant alergijai ar atsparumas pseu-
domonas veikiantiems penicili-
nams ir cefalosporinams

10 mg/kg kas 24 val.

3-5 mg/kg kas 24 val.

20-30 mg/kg kas 24 val.

* stebéti vaisto koncentracija kraujyje; i v. — | veng.
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3.2. Bronchy drenazo gerinimas

Mukociliarinio klirenso gerinimas, skatinant klam-
paus bronchuy sekreto pasi$alinima, yra vienas i$
ilgalaikio CF gydymo tiksly. Tam taikomi jvairas
fizinés terapijos metodai, pvz.: pozicinis drenazas,
kratinés lastos perkusija. Nors $iy fizinés terapijos
metody veiksmingumas gydant CF yra jrodytas, jie
gali salygoti hipoksijos epizodus ar gastroezofagi-
nj refliuksa. Be to, kasdienis pozicinis drenazas ar
kratinés lastos perkusija uzima nemazai laiko, jiems
atlikti reikalinga kvalifikuoty specialisty pagalba. Dél
to pacientas tampa priklausomas nuo kity asmeny, o
tai blogina jo gyvenimo kokybe. Todél sialoma jvai-
riy fizinés terapijos metody, kuriais gydytis gali pats
CF sergantis Zzmogus: aktyvus kvépavimas, forsuotas
iskvépimas, iSkvépimas su teigiamu slégiu naudo-
jant kauke, rankiniai osciliaciniai prietaisai, auksto
daznio krutinés lastos kompresija, intrapulmoniné
perkusiné ventiliacija, autogeninis drenazas ir kiti.
Kol kas néra jrodyta, kad kuris nors fizinés terapi-
jos metodas veiksmingumu pranokty kitus. Fizinés
terapijos metodas, jo taikymo daznumas ir trukmé
parenkami individualiai. Pacientui, kuris patiria mi-
nimalius kvépavimo taky simptomus, gali pakakti
vieno seanso per dieng, o esant gausesniam bronchy
sekreto kiekiui, gali prireikti trijy ar daugiau seansy.
Reguliarts fiziniai pratimai taip pat gerina mukoci-
liarinj klirensg, létina plauciy funkcijos silpnéjima,
stiprina Sirdies ir kraujagysliy sistemos bukle bei
funkcinj pajéguma, gerina gyvenimo kokybe. Taigi,
CF ligoniy reabilitacija, apimanti fizinius pratimus
ir jvairius fizinés terapijos metodus, yra neatsiejama
kompleksinio CF gydymo dalis.

Inhaliuojamoji dornazé alfa yra rekombinantiné

3.3. Bronchus pleciantys vaistai

Bronchy obstrukcija sergant CF gali atsirasti dél jvai-
riy priezas¢iy: pulingam sekretui uzkimsus kvépavi-
mo takus, dél uzdegimo sustoréjus bronchy sienelei ar
susidarius bronchektaziy. Daliai pacienty dél padide-
jusio bronchy reaktyvumo gali pasireiksti astmai ba-
dingi simptomai: kosulys, $vilpimas kratinéje, dusulys
po kontakto su alergenais ar $altu oru, kravio metu.
Dalies ligoniy kvépavimo takai esti kolonizuoti As-
pergillus spp., o ligos poZymiai atitinka diagnostinius
alerginés bronchopulmoninés aspergiliozeés kriterijus.
[$samiy ilgalaikiy klinikiniy tyrimy, skirty jvertinti {3,
agonisty nauda gydant CF, neatlikta. Tac¢iau daugelyje
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zmogaus deoksiribonukleazé, kuri suskaldo nelas-
teline DNR j smulkius fragmentus ir taip sumazina
skrepliy klampuma. Ilgalaikis gydymas dornaze alfa
retina CF paaméjimus bei pagerina plauciy funkci-
ja. Rekomenduojama dornazés alfa paros dozé yra
2,5 mg, jpurskiant vaisto purk$tuvu vieng karta per
diena.

Inhaliuvojamasis hipertoninis (7 proc.) valgo-
mosios druskos (NaCl) tirpalas drékina kvépavimo
takus, pagerina reologines skrepliy savybes, muko-
ciliarinj klirensg bei plauciy funkcija. Hipertoninio
NaCl tirpalo inhaliuojama bent du kartus per diena.
Prie§ NaCl tirpalo inhaliacijg, siekiant apsisaugoti
nuo nespecifinés bronchy konstrikcijos, tikslinga
suvartoti bronchus pleciantj vaista.

Tyrimy, skirty palyginti dornazés alfa ir hiperto-
ninio NaCl tirpalo efektyvuma suaugusiems asme-
nims, neatlikta. Nustatyta, kad CF sergantiems vai-
kams inhaliuojamoji dornazé alfa yra veiksmingesné
(vertinant plauciy funkcijos pageréjima) nei hiper-
toninis NaCl tirpalas. Vartoti dornaze alfa pacientui
patogiau, nes inhaliuojama viena karta per dieng,
vaistas geriau toleruojamas, bet yra gerokai branges-
nis. Kadangi dornazés alfa ir NaCl tirpalo veikimo
mechanizmai skirtingi bei gali papildyti vienas kito
poveikj gerinant bronchy valomaja funkcija, galima
gydyti jais abiem (pirmiau inhaliuoti NaCl tirpala).
Rekomenduojama mukociliarinj klirensa gerinandiy
vaisty vartojima derinti su fizinés terapijos metodais
ir (ar) fiziniais pratimais.

Inhaliuojamasis N-acetilcisteinas mazina skrepliy
klampuma, kaip ir geriamosios vaisto formos, tadiau
jo veiksmingumas gydant CF nejrodytas.

tarptautiniy CF sutarimy nurodoma, kad $ie vaistai
yra sudedamoji standartinio medikamentinio CF gy-
dymo dalis. Trumpai ar ilgai veikiantys B, agonistai
vartotini prie§ fizioterapijos procediras (pagerina
kvépavimo taky sekreto pasisalinima), prie$ muko-
litiky ar antibiotiky inhaliacijas (apsaugoti nuo ne-
specifinés bronchy konstrikcijos), kad vaistas geriau
pasiskirstyty ir jsiskverbty i plaucius.

Tyrimy, kuriais baty jrodytas ilgalaikis teofilino
ir anticholinerginiy vaisty (ipratropiumo bromi-
do, tiotropio) veiksmingumas gydant CF, kol kas
nepakanka.
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3.4. Vaistai nuo uzdegimo

Geriamieji gliukokortikoidai dél nejrodyto klinikinio
veiksmingumo bei nepageidaujamy reiskiniy (osteopo-
rozé, cukrinis diabetas, katarakta ir kt.) ilgalaikiam CF
gydymui nevartojami. Galimas trumpas, iki 5 dieny tru-
kmeés, geriamuyjy gliukokortikoidy kursas CF patiméjimo
metu, kai vyrauja klinikiniai astmos simptomai. Inhaliuo-
jamyjy gliukokortikoidy veiksmingumas gydant CF taip
pat nejrodytas. Todél, esant alerginei bronchopulmoninei
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aspergiliozei ar j astma panasiems klinikiniams simpto-
mams, sprendimas skirti inhaliuojamyjy ar geriamyjy
gliukokortikoidy priimamas individualiai.

CF sergantiems vaikams didelés ibuprofeno dozés
gali léetinti plauciy funkcijos blogéjima, suretinti hos-
pitalizavima dél CF paaméjimy, bet suaugusiems pa-
cientams ibuprofeno veiksmingumas nejrodytas, todél
$is vaistas nerekomenduojamas.

Vaisty grupé Vaistai Rekomenduojamas dozavimas
Bronchus pleciantys vaistai:
+  trumpai veikiantieji 3, agonistai Salbutamolis 100-200 pg kas 6-8 val. arba kai reikia
+  ilgai veikiantieji B, agonistai Formoterolis 9-12 pg kas 12 val.

Salmeterolis 50 pg kas 12 val.

Mukociliarinj klirensg gerinantys vaistai Dornazé alfa

2,5 mg kas 24 val.

NaCl 7 proc. 4 ml kas 12 val.
Gliukokortikoidai* Beklometazonas 500-1000 pg kas 12 val.

Budezonidas 400 pg kas 12 val.

Flutikazonas 500 pg kas 12 val.

* Sprendimas skirti gliukokortikoidy priimamas individualiai.

3.5. Skiepijimas

Virusiné infekcija — dazna CF paaméjimy priezastis,
salygojanti ir bakterinés infekcijos paiméjima. Todél
CF pacientus rekomenduojama kasmet skiepyti negy-
vgja gripo vakcina. Nors nosiarykléje S. pneumoniae
randama iki 14 proc. CF serganciy suaugusiy asmeny

3.6. Mityba

Mitybos nepakankamumo profilaktika yra vienas svar-
besniy CF gydymo tiksly. Rekomenduojamas energijos
suvartojimas sudaro 120-150 proc. sveiko asmens paros
normos. Pacientams, sergantiems CF, rekomenduojama
mityba, kurioje 35-40 proc. kalorijy gaunama i$ riebaly.
Specifiniy raciono ribojimy sergant CF néra. Dietologo
patarimu maisto raciona galima i$plésti jvairiais papil-
dais, kad buty garantuotas pakankamas maisto kalorijy
kiekis.

Menkos mitybos pacientai (KMI < 19 kg/m?) arba pa-
cientai, kuriems mazéja svoris, turi bati istirti ir stebimi,
papildomai koreguojant mitybg. Turi bati suskaiciuotas
individualus paros energijos poreikis bei jvertintas realus
kalorijy suvartojimas.

Pacientams, kuriems yra sunkus (< 75 proc. idealios
kano masés) ar vidutinio sunkumo (75-79 proc. idealios
kano masés) mitybos nepakankamumas, mitybg reikia
koreguoti aktyviai: papildomai maitinti naktj per nazoen-
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(vaikams iki 5 mety — 70 proc.), $is sukéléjas néra daz-
na infekcinio CF paiiméjimo priezastis suaugusiesiems.
Todél sprendimas skiepyti konjuguota pneumokokine
vakcina priimamas individualiai, jvertinus S$alutiniy
reiskiniy rizikos ir naudos santykj.

terinj zonda, gastrostoma ar jejunostoma. Enterinio mai-
tinimo misiniai parenkami individualiai. Jei pacientui ski-
riami vartoti elementiniai ar pusiau elementiniai mi$iniai,
papildomai kasos fermenty nereikia, o jei standartiniai
subalansuoti miSiniai — kartu papildomai skirtini ir kasos
fermenty preparatai. Parenterinis maitinimas taikomas
esant sunkiam mitybos nepakankamumui, kai negalima
uztikrinti visaverc¢io enterinio maitinimo.

Pacientai, kuriems yra kasos nepakankamumas, daz-
nai stokoja riebaluose tirpiy vitaminy, todél $iy vitaminy
rekomenduojama vartoti papildomai: vitamino A 10 000
TV/d., vitamino E 200-400 TV/d., vitamino D 400-800
TV/d., vitamino K 2,5-5 mg/sav. Pacientams, kurie daz-
nai gydomi antibiotikais arba yra patyre kraujavimo epi-
zody, vitamino K doze galima padidinti. Kity vitaminy
ar mikroelementy rutiniskai skirti nereikéty, o tik esant
klinikiniy ar laboratoriniy nepakankamumo pozymiy
(pvz., esant gelezies stokos anemijai).
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3.7. Gydymas deguonimi

Nuolatinis gydymas deguonimi skiriamas i$sivyscius
létiniam kvépavimo nepakankamumui. Kadangi kli-
nikiniy tyrimy, skirty jvertinti gydymo deguonimi
poveikj CF pacientams, nepakanka, nuolatinio gy-
dymo deguonimi kriterijai yra pritaikyti remiantis
létine obstrukcine plauciy liga serganciy asmeny
tyrimy rezultatais. CF sergan¢iam ligoniui nuolati-
nis gydymas deguonimi skiriamas, kai kvépuojant
aplinkos oru arterinio kraujo dalinis deguonies slégis
(Pa0,) < 55 mm Hg arba PaO, 56-59 mm Hg, ir

3.8. Komplikacijy gydymas

Pneumotoraksas. Bendrieji pneumotorakso gydymo
principai tokie pat kaip gydant kitos kilmés pneumo-
toraksa, bet yra keletas ypatumy. Kadangi, sergant CF,
pneumotoraksas kartojasi (50-90 proc. — toje pacioje
puséje, iki 50 proc. — priesingoje), tikslinga pleuros
ertme drenuoti, o ne aspiruoti ora kateteriu. Kartotinio
ar persistuojancio pneumotorakso atvejais reikia taikyti
chirurging pleurodeze. Jei dél paciento baklés chirurgi-
nés pleurodezés taikyti negalima, tada spresti dél che-
minés pleurodezés. Pleurodezé nelaikoma absoliucigja
kontraindikacija atlikti plaudiy transplantacija.

Kraujavimas i§ plauciy. Daugeliu atveju gausus
kraujavimas baigiasi savaime ir specialiy procedary
kraujavimui sustabdyti neprireikia. Kadangi daznai
kraujo atkosima CF paiméjimo metu, pacientams ski-
riamas gydymas antibiotikais. Dél blogos riebaly ab-
sorbcijos ir vitamino K stokos gali sutrikti kraujo kre-
$éjimas, todél skiriama vitamino K ar saldytos plazmos.
Kelioms dienoms tikslinga laikinai nutraukti gydyma
inhaliuojamaisiais vaistais (mukolitikais, antibiotikais),
iprastus bronchy drenaZo gerinimo metodus pakeis-
ti ne tokiais aktyviais. Jei gausus kraujavimas tesiasi,
reikia spresti dél bronchologiniy kraujavimo stabdymo
metody ir bronchy arteriju embolizavimo. I$skirtiniais
atvejais atliekama plaucio skilties rezekcija.

Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé. Ge-
riamasis prednizolonas yra pirmaeilis vaistas, bet, jei
efektas nepakankamas ar pasireiskia vaisto $alutinis
poveikis, sprendziama ir dél itrakonazolo skyrimo.
Kity vaisty, kaip antai: inhaliuojamyjy gliukokortikoi-
dy ar amfotericino B, vorikonazolo, intraveninio me-
tilprednizolono kursy, omalizumabo, veiksmingumas
nejrodytas.

Kasos egzokrininés funkcijos nepakankamu-
mas. Pacientams, kuriems yra egzokrininés funkcijos
nepakankamumas, pasireiskiantis steatoréja, turi buti
taikomas pakeiciamasis gydymas kasos fermentais. CF
pacientams rekomenduojama kasos fermenty skirti
minimikrosfery pavidalo, turinciy atspary skrandzio
ragsciai apvalkala. Fermenty turéty buti vartojama
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yra bent vienas i$ $iy kriterijy: plautiné hipertenzija,
plautiné $irdis ar kompensaciné eritrocitozé. Gydy-
mas deguonimi gali bati taikomas ir tik fizinio ak-
tyvumo ar miego metu, jei hemoglobino jsotinimas
deguonimi matuojant pulsoksimetru (SpO,) krivio
metu yra mazesnis nei 90 proc. arba miegant SpO,
btina mazesnis nei 90 proc. ilgiau kaip 10 proc. viso
miego laiko. Neinvaziné plauciy ventiliacija gali buti
laikinai naudinga pacientams, laukiantiems plaudiy
transplantacijos.

per kiekviena valgyma ar uzkandziavima, o kapsulés
iSgeriamos pradedant valgyti arba pirmoje valgymo
dalyje. Fermenty poreikis skai¢iuojamas dvejopai: 1)
pagal suvartoty riebaly kiekj — nuo 500 iki 4000 vie-
nety lipazés 1 gramui riebaly; $is metodas fiziologiskas,
bet nuolatinis riebaly kiekio skai¢iavimas gali varginti;
2) pagal paciento svorj — pradedama nuo 500 vienety
lipazés 1 kilogramui paciento kiino masés kiekvieno
valgio metu. Jei skirta dozé greitai koreguoja riebaly
malabsorbcija, ji mazinama iki minimalios efektyvios.
Jei steatoréja tesiasi, dozé didinama po 150-250 vie-
nety kilogramui kiekvieno valgio metu tol, kol pagerés
ar i$nyks simptomai, maksimali dozé — 2500 viene-
ty kilogramui paciento kino masés. Sis metodas ne
toks fiziologiskas, bet lengviau pritaikomas praktiskai.
Vartojant $iuolaikinius minimikrosfery pavidalo kasos
fermenty preparatus, fibrozinés kolonopatijos rizikos
nera.

Daliai pacienty, net vartojan¢iy maksimalias fer-
menty dozes, steatoréja nesumazéja. Tam jtakos gali
turéti netinkamas fermenty vartojimas ar nepalankios
salygos jiems veikti: dazniausiai dél padidéjusio rags-
tingumo virSutinéje virSkinamojo trakto dalyje, kurj
lemia nepakankama bikarbonaty sekrecija, sutrinka
fermenty i$siskyrimas i§ minimikrosfery. Vaistai, ma-
zinantys ragstingumg, gali pagerinti vartojamy fermen-
ty poveikj. Taip pat galima pridéti ragsciai atsparaus
apvalkalo neturinciy kasos fermenty preparaty. Trum-
pos zarnos sindromas bei buvusios zarny rezekcijos,
taip pat pagreitéjes turinio slinkimas virskinamuoju
traktu gali pabloginti gydymo kasos fermentais veiks-
minguma. Siais atvejais ragsciai atspariu apvalkalu
nedengti kasos fermenty preparatai, vartojami kartu
su minimikrosfery pavidalo kasos fermentais bei rags-
tinguma slopinanciais vaistais, gali pagerinti riebaly
virS$kinima skrandyje ir dvylikapirstéje Zarnoje.

Pacientus, kuriems simptomai tesiasi nepaisant
adekvataus gydymo fermentais ir skrandzio ragstin-
gumo slopinimo, tikslinga papildomai istirti dél galimo
infekcinio gastroenterito, parazitiniy infekcijy, laktozés
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netoleravimo, plonosios zZarnos bakterijy i$ve$éjimo,

cholestazeés, celiakijos, Clostridium difficile infekcijos,

Krono ligos, alergijos maistui, trumpos zarnos sindro-

mo ar zarny navikinés ligos.

Kasos endokrininés funkcijos nepakankamumas.
CF salygoto cukrinio diabeto gydymas turéty bati agre-
syvus. Pacientams nerekomenduojama skirti geriamuyjy
antidiabetiniy vaisty. Ligoniams, kuriems btina hiper-
glikemija nevalgius, rekomenduojamas gydymas insu-
linu. Mityba tokia pat kaip ir kity serganc¢iy CF paci-
enty, tik rekomenduojama vengti produkty, kuriuose
yra daug angliavandeniy, bei labiau kreipti démesj i
mitybos reguliaruma. Kadangi dazniausiai tam tikra
baziné insulino sekrecija sergant CF bina islikusi, keto-
acidozé pasitaiko gana retai, o hiperglikemija nevalgius
gerokai mazesné nei 1 tipo cukrinio diabeto atvejais,
bet po valgio ji bina gana Zenkli. Taigi pacientams,
sergantiems CF salygotu cukriniu diabetu, rekomen-
duojamas trumpo veikimo insulinas prie§ kiekviena
valgj. Daliai pacienty gali reikéti ir nedidelés dozés
ilgo veikimo insulino. Sutrikusio gliukozés toleravimo
bei cukrinio diabeto be hiperglikemijos nevalgius gy-
dyti nerekomenduojama.

Kepeny pazeidimas. CF sergantiems pacientams,
kuriems pazeidziamos kepenys, labai svarbu nustatyti
pazeidimo tipa, nes nuo to priklauso ir gydymas. Ke-
peny pazeidimo priezastys gali buti Sios:

1. Kepeny steatozé. Nors tiksli kepeny steatozés ser-
gant CF priezastis nezinoma, svarbiausia gydant
kepenu steatoze — optimizuoti mitybg. Pacientams
turéty buati Salinamas buatinyjy riebaly ragsciy,
karnitino, cholino stygius, jvertintas pakei¢iamojo
gydymo kasos fermentais efektyvumas, skiriama
pakankamai riebaluose tirpiy vitaminy. Jei pacien-

3.9. Plauciu transplantacija

Plauc¢iy transplantacija atliekama pacientams, kai,
nepaisant optimalaus gydymo, liga progresuoja, sa-
lygoja bloga gyvenimo kokybe bei prognoze. Kruops-
¢iai atrinktiems pacientams plauciy transplantaci-
ja padeda pailginti gyvenimo trukme bei pagerinti
jo kokybe. Pasaulio plauciy transplantacijos centry
duomenimis, vieneriy mety iSgyvenimas po plau-
¢iy transplantacijos siekia 80 proc., penkeriy — 60
proc., desimties — iki 40 proc. Kadangi donory or-
gany triuksta, laukti transplantacijos recipientui tenka
gana ilgai, kartais net iki keleriy mety. Svarbu, kad
transplantacijos laukimo laikas nevir§yty paciento
numanomos gyvenimo trukmés. Todél butina laiku
siysti CF ligonj | transplantacijos centry ir, esant
indikacijy, jtraukti j plauciy transplantacijos lau-
kianciyjy sarasa. Siuntimo j plauciy transplantacijos
centra salygos: 1) forsuoto iskvépimo taris per pir-
myja sekunde (FEV,) < 30 proc. normalaus dydzio
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tas yra geros mitybos, tikslinga jvertinti, ar kepenuy

steatozés negaléjo sukelti alkoholis, toksinai ar vais-

tai, bei $alinti priezastj. Taip pat tikslinga istirti, ar
néra CF salygoto cukrinio diabeto.

2. Desiniosios Sirdies nepakankamumas. Kepeny pa-
zeidimas, salygotas desiniosios $irdies nepakan-
kamumo, gydomas koreguojant kardiopulmonine
funkcija bei hipoksija.

3. Cholestazé bei kepeny fibrozé ar cirozé. Pacientus,
sergancius CF salygotu cholestaziniu kepeny pazei-
dimu, rekomenduojama gydyti ursodezoksicholine
ragstimi. Jiems labai svarbu $alinti riebaluose tirpiy
vitaminy stoka. Vitamino E rekomenduojama skirti
400-1200 TV/d., vitamino D, ar D, 800-1600 TV/d.
Tiksli vitamino A dozé $iuo atveju néra nustatyta,
bet, esant mazai retinolio koncentracijai kraujyje,
rekomenduojama skirti 10000-20000 TV/d. ir ste-
béti retinolio bei ji prisijungianéio baltymo kon-
centracija serume. Esant sutrikusiai koaguliacijai,
papildomai skiriama vitamino K.

Varty veny hipertenzijos gydymas sergant CF toks pat

kaip ir kitos kilmés varty venos hipertenzijos atvejais.

Kepenu transplantacija galima, esant galutiniy stadiju

kepenu ligai bei pakankamai gerai kvépavimo sistemos

buklei. CF sergantys pacientai, kuriems yra kepenu pa-

zeidimas, privalo buti skiepijami nuo hepatito A ir B,

nevartoti hepatotoksiniy vaisty ir Zoliniy preparaty,

taip pat alkoholio.

Nevaisingumas. CF serganciy vyry spermatogene-
z€ paprastai esti normali, todél dirbtinis apvaisinimas
gali i$spresti ju nevaisingumo problema. Spermos gali
buti paimama tiek i$ prielipo, tiek i§ séklidés, o sper-
matozoidai panaudoti intracitoplazminei injekcijai ar
apvaisinimui in vitro.

arba FEV, sparciai maZéja, ypa¢ jaunoms moterims
(< 20 mety); 2) sunkas CF paameéjimai, reikalingi gy-
dymo intensyviosios terapijos skyriuje; 3) daznéjantys
CF patméjimai, kuriems gydyti reikia antibiotiky; 4)
kartotinis ir sunkiai gydomas pneumotoraksas; 5)
kartotinis kraujavimas i§ plauciy, kurio nepavyksta
kontroliuoti bronchy arterijy embolizavimu.

Indikacijos CF pacientui atlikti plauciy transplan-
tacija: 1) kvépavimo nepakankamumas, kuriam gydyti
nuolat biatinas deguonis; 2) hiperkapnija; 3) plautiné
hipertenzija.

CF serganciy pacienty, kuriy kvépavimo takai uz-
krésti Burkholderia cepacia padermiy, mir§tamumas
po transplantacijos yra 30—40 proc. didesnis nei ty,
kuriy kvépavimo takai uzkreésti kity patogeny. Ar
itraukti Burkholderia cepacia padermémis uzsikrétu-
sius CF ligonius j laukian¢iyjy transplantacijos sarasa,
sprendziama individualiai.
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4. PAGALBOS LIGONIAMS ORGANIZAVIMAS

Suaugusiems pacientams specializuota medicinos
pagalba teikiama suaugusiyjy CF centruose (toliau —
Centras), kurie steigiami Lietuvos sveikatos moksly
universiteto ligoninéje Kauno klinikose ir Vilniaus
universiteto ligoninés Santariskiy klinikose. Centre
teikiama ambulatoriné ir stacionariné pagalba. CF
sergantiems pacientams turi bati taikomi $ie dia-
gnostikos ir gydymo metodai:

+ prakaito méginys:

+ CFTR geno mutacijy tyrimas;

» mikrobiologiniai infekcijos sukéléjy (iskaitant
Burkholderia cepacia, Stenotrophomonas mal-
tophilia, Achromobacter xylosoxidans, netuber-
kuliozinés mikobakteriozés) tyrimai;

» vaisty (aminoglikozidy, vankomicino, riebaluo-
se tirpiy vitaminy) koncentracijos kraujyje ty-
rimai;

» radiologiniai tyrimai (jskaitant kompiuterine to-
mografija, magnetinio rezonanso tomografija,
plauciy arterijy angiografija);

+ kvépavimo funkciniai tyrimai (jskaitant dujy di-
fuzijos tyrima, kuno pletizmografija, fizinio kra-
vio méginius);

+ endoskopiniai tyrimai: bronchoskopija, ezofago-
gastroduodenoskopija, kolonoskopija;

+ kauly tankio tyrimas.

+ bronchy arterijy embolizacija;

+ neinvaziné ir invaziné plaudiy ventiliacija;

+ plaudiy transplantacija (atliktina bent viename i$§
Centry).

Centras veikia specializuotoje pulmonologijos
klinikos (centro) bazéje. Centro veiklai vadovauja
Centro vadovas — gydytojas pulmonologas. CF li-
goniams pagalba Centre teikia dar bent vienas gy-
dytojas pulmonologas ir slaugytoja, turintys savo
dublerius. Centro veikloje dalyvauja deleguoti kity
specialybiy gydytojai konsultantai: dietologas, rea-
bilitologas, socialinis darbuotojas, psichologas, kli-
nikinis farmakologas, klinikinis mikrobiologas, gas-
troenterologas, endokrinologas, ausy, nosies, gerklés
gydytojas, pilvo chirurgas, akuseris ginekologas, kli-
nikinis genetikas.

Centre organizuojamas CF serganciy ligoniy mo-
kymas: pacientams ir artimiesiems suteikiama Ziniy
apie pacia liga, jos patofiziologija, genetika, galimas
komplikacijas, gydyma bei prognoze. Pirmos eilés
ligoniy giminai¢iams sudaromos sglygos gauti gene-
tine konsultacija CFTR geno mutacijai i$siaiskinti.

Centras glaudziai bendradarbiauja su vaiky CF
centru — jsitraukia | paslaugy teikima 6 mén. iki
pacientui sueinant 18 mety. Visi vaiky ir suaugusiy
pacienty pagalbos organizavimo, diagnostiniy pro-
cedary bei gydymo skirtumai dokumentuojami ir
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pateikiami pacientams i§ anksto prie§ perimant i$

vaiky CF centro. Perimant pacienta teikti tolesne

pagalba, priimama ir vaiky CF centro parengta bei
vadovo patvirtinta viso paciento stebéjimo laikotar-
pio ataskaita.

Centras privalo turéti ligoninés patvirtintus
nuostatus ir ligoninés Infekcijy kontrolés tarnybos
patvirtinta CF pacienty infekcijos profilaktikos pro-
tokola.

Kasmetinis paciento biiklés vertinimas. CF gy-
dymo sékme lemia visavertis pacienty istyrimas ir
siekis i$saugoti vidaus organy funkcija. Kiekvienas
pacientas turi bati tinkamai tiriamas ir stebimas pa-
gal sudaryta kasmetinio tyrimo plana. | kasmetinj
paciento buklés vertinima jeina:

1. Detali einamyjy mety anamnezé (ligos pauméji-
my, komplikacijy pobudis ir skai¢ius, vartoti an-
tibiotikai, ju dozavimas ir gydymo kursy skaicius,
diagnozuoti infekcijos sukéléjai bei ju jautrumas
antibakteriniams vaistams, nedarbo dieny skai-
¢ius, nejgalumas).

2. Paciento klinikinis i$tyrimas.

3. Fizinés terapijos metodikos, ju taikymo daznumo
ir paciento kompetencijos kontrolé.

4. Ambulatoriskai vartojamo vaisty purkstuvo funk-
cionalumo ir higienos patikra.

5. Plauciy funkcijos jvertinimas (spirometrija, esant
obstrukcijai — bronchy dilatacinis méginys, duju
difuzijos tyrimas, kino pletizmografija, SpO, ar
arterinio kraujo dujy tyrimas, kai reikia — fizinio
kravio méginiai).

6. Mitybos jvertinimas: dietos laikymasis, kasos
fermenty, vitaminy, maisto papildy vartojimas,
svorio kontrolé.

7. Socialinio darbuotojo ar psichologo konsultacija
(kai reikia).

8. Kraujo tyrimai:

+ Kklinikinis kraujo tyrimas;

+ C reaktyvusis baltymas;

+ elektrolitai (natris, kalis, kalcis, magnis);

+ glikemija;

+ glikozilintas hemoglobinas (esant cukriniam

diabetui);

+ alaniné transaminazé, aspargino transaminazé,

$arminé fosfatazé, y gliutamiltransferazé;

+ bilirubinas (tiesioginis, netiesioginis, ben-

dras), kreatininas, $lapalas;

+ vitaminy A, D ir E konc. (kai reikia);

o gelezis;

+ kraujo kreséjimo rodikliai;

+ imunoglobulinai G, A, M, E (kai reikia);

- antikanai prie§ Aspergillus: IgE, IgG ar odos

alerginis méginys (esant poreikiui).
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9. Gliukozés toleravimo meéginys (jei yra kasos ne-
pakankamumo pozymiy).

10.Kasos elastazés 1 iSmatose tyrimas (nesant kasos
nepakankamumo), riebaly mikroskopija iS$mato-
se (jei yra mitybos problemy ir (ar) malabsorb-
cija).

11.Kratinés lastos rentgenografija.

12.Pilvo vir$utinio auksto ultragarsinis tyrimas.

13.Skrepliy, jy nesant, nosiaryklés sekreto pasélis,
skrepliy mikroskopija ieskant mikobakterijy.
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14.Kauly tankio tyrimas.
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