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SANTRUMPOS

A. fumigatus — Aspergillus fumigatus

AKC - aktyvus kvépavimo ciklas

CF - cistiné fibrozé

CFRD - su cistine fibroze susijgs diabetas (angl. cystic fibrosis-related diabetes)

CFTR - cistinés fibrozés transmembraninio laidumo reguliatorius (angl. cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator)

COVID-19 - koronaviruso liga 2019

DEXA - dvigubos energijos rentgeno spinduliy absorbcija (angl. dual-energy x-ray absorptiometry)
FEV, - forsuoto iskvépimo tiiris per pirmg sekunde (angl. forced expiratory volume in 1 second)
GERL - gastroezofaginio refliukso liga

HbAlc - glikozilintas hemoglobinas

IgE — imunoglobulinas E

IRT - imunoreaktyvus tripsinogenas

JAV - Jungtinés Amerikos Valstijos

KMI - kiino masés indeksas

KMT - kauly mineralinis tankis

LCI - plautiy klirenso indeksas (angl. lung clearance index)

NVNU - nesteroidiniai vaistai nuo uzdegimo

NTM - netuberkuliozés mikobakterijos

NTMPL - netuberkuliozés mikobakterijy sukelta plauciy liga

S. aureus — Staphylococcus anrens

P. aeruginosa — Pseudomonas aeruginosa

PEG - perkutaniné endoskopiné gastroskopija

PEP - teigiamas iSkvépimo slegis (angl. positive expiratory pressure)
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Cistiné fibrozé - tai lyg i$§ukis pa¢iam sergandiajam, jo Seimos nariams ir arti-
mos aplinkos, medicinine, psichologine, socialine pagalbg teikiantiems asmenims.
Suprasti ligos specifikq néra paprasta, nes cistiné fibrozé turi skirtingus veidus,
sukelia komplikacijas ir jvairius gydymo sunkumus bei yra nepalankios prognozés
liga. Siekiant geriausiy gydymo ir prieZiaros rezultaty, svarbus komandinis darbas,
jtraukiant tiek sergantjjj, jo Seimos narius, tiek ir §eimos gydytojo komanda, jvairiy
sric¢iy gydytojus specialistus. Specializuotg leidinj apie cisting fibrozg, skirtg gydyto-
jams specialistams, parengéme ir i$spausdinome pries keleta mety (2022 m.), todél
Sjkart orientavomés j pacientus, jy Seimos narius, $eimos gydytojus ir jy komanda.
Leidinyje pateikiame informacija apie esminius ligos aspektus paprasta kalba,
kiek jmanoma paaiSkinant medicininius terminus ir pernelyg nenukrypstant j
subtilumus. Tikimés, kad pavyko ilaikyti pusiausvyra ir naudingos informacijos
atras tiek pirminés asmens sveikatos prieZitiros paslaugas teikiantys darbuotojai
bei nespecializuota pagalba teikiantys asmenys, tiek visi, kurie domisi $ia liga bei
nori pagilinti Zinias.

Knygoje pateikta apibendrinta ir, autoriy nuomone, svarbiausia informacija.

Esame atviri pasialymams, komentarams, pastaboms, kas, tikimés, ateityje
prisidéty rengiant panasaus pobuadzio leidinius arba juos atnaujinant.

Autoriai



KAS YRA CISTINE FIBROZE?

Cistiné fibroze (CF) - tai reta, autosominiu recesyviniu badu paveldima ge-
netiné liga, kuri paZeidzia iSorinés sekrecijos (egzokrininiy) liauky veikla, del ko
daZniausiai paveikiamos kvépavimo (plauciai), virskinimo (kasa) ir reprodukciné
(dauginimosi) sistemos (tirstos gleivés, salygojancios azospermijg (séklos skystyje
néra spermatozoidy) vyrams arba sudétingesnj pastojima, komplikuota néstuma
moterims) (1 pav.).

https://www.vectorstock.com/royalty-free-vector/cystic-fibrosis-one-line-vector-49180790

1 pav. Asociatyvi nuotrauka

Tikslus CF serganciy asmeny skai¢ius pasaulyje neZinomas. Turimi duomenys
daZniausiai gaunami i§ jvairiy $aliy nacionaliniy registry. Du didZiausi registrai
pasaulyje yra Europos CF pacienty registras (angl. European Cystic Fibrosis Society
Patient Registry), kuriame 2022 m. buvo pateikti duomenys i§ 39 Europos ir kai-
myniniy 3aliy su daugiau nei 54 000 CF serganciy asmeny duomenimis, ir CF
fondo pacienty registras (angl. Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry), kuriame
2022 m. registruota per 33 000 CF serganciujy, gyvenanciy Jungtinése Amerikos
Valstijose (JAV). Remiantis $iais duomenimis, CF pasaulyje diagnozuota apie
100 000 serganciyjy, nors manoma, kad $ia liga serga daugiau nei 160 000 asmeny.
Kiekvienais metais nustatoma apie 1000 naujy CF atvejy. Liga gali pasireiksti bet
kuriame amZiuje, nepriklausomai nuo lyties ir etninés grupés, vis tik dazniau CF
diagnozuojama baltosios rasés, Kaukazo etninés grupés asmenims — CF serga apie
1§ 2500 gyvy gimusiy naujagimiy (JAV- apie 1 i§ 3500). Kity rasiy atstovai CF
serga re¢iau, pvz., 1i§17 000 juodaodziy naujagimiy ir 1§ 31 000 Azijos amerikieciy


https://www.vectorstock.com/royalty-free-vector/cystic-fibrosis-one-line-vector-49180790

CISTINE FIBROZE

naujagimiy. Europos Sajungoje CF paplitimas siekia 0,737 atvejo 10 000 gyventojy.
2022 m. Lietuvoje serganc¢iy CF pacienty buvo 62. Serganciyjy asmeny skaicius
10 000 gyventojy — 0,3 atvejo. Ilgus metus CF buvo tik vaiky liga, nes sergantieji
nesulaukdavo suaugusiyjy amziaus. Taciau per keleta pastaryjy dedimtmediy
labai daugg¢ja suaugusiyjy CF serganciy asmeny. Tai siejama tiek su geresne ligos
diagnostika, tiek su ligos prieziara. Manoma, kad i§gyvenamumo trukmé ir toliau
ilgés dél geréjanciy gydymo galimybiy.

CF susergama, kai vaikas paveldi po vieng su CF susijusio cistinés fibrozés
transmembraninio laidumo reguliatoriaus (CFTR) geno mutacija i$ abiejy tévy (pa-
veldéjimo schema pateikta 2 pav.). Jei paveldima vieno i§ tévy CFTR geno mutacija,
asmuo tampa CF nesiotoju. Nustatyta, kad CF sukelian¢iy CFTR geno mutacijy
nesiotojais, esamos statistikos duomenimis, tarp europieciy yra 1 i§ 29 asmeny,
Airijoje — 1§ 17 asmeny, tarp JAV juodaodziy - 11§ 64, o JAV azijie¢iy — 11§ 90.

i
Normalus
!
pgenas |'F E IF .#
! GenassuCF
mutacija
Sveikas CF nesiotoja CF nesiotojas CF nesiotoja
Nesiotojas Nesiotojas Sveikas Sveikas Serga CF Nesiotojas Nesiotojas Sveikas

Neéra CF simptomy arba pozymiy
https://geneticeducation.co.in/how-is-cystic-fibrosis-inherited/

2 pav. CF paveldéjimo modelis

75 proc. atvejy CF nustatoma per pirmuosius dvejus gyvenimo metus. Viltinga,
kad $iuo metu daugiau nei pusé visy serganciyjy yra 18 mety ir daugiau. Jei dar
XX a. $estajame desimtmetyje vaikas, sergantis CF, retai gyveno pakankamai ilgai,
kad galéty lankyti prading mokykla, tai niidienai daugelis Zmoniy, serganciy CF, ne
tik baigia vidurine mokykla, gimnazija, bet ir aukstesnius mokslus, siekia karjeros,
susituokia ir turi vaiky. Geresné medicininé priezitira, naujas CF gydymas nors
ir neiSgydo ligos, taciau perspektyvoje tikétina leis pasiekti tokig pacdia viduting
zmogaus gyvenimo trukme, kaip ir nesergant CF.
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KAS SUKELIA CISTINE FIBROZE?

CF sukelia CFTR geno defektas (mutacija), dél ko pasikei¢ia CFTR baltymas,
veikiantis kaip kanalas judéti natrio ir chloro jonams j Iastelesir i$ jy (3 pav.). Rezul-
tatas — tirstos, lipnios gleivés kvépavimo, virskinimo ir reprodukcinéje (dauginimosi)
sistemose, padidéjes druskos kiekis prakaite.

CFTR baltymas reikalingas visiems zmonéms. Jis veikia kaip kanalas per lasteliy,
gaminanciy gleives, prakaitg, seiles, asaras ir virskinimo fermentus, membrana.
Kanalu j lgsteles ir i§ jy perneSamos neigiamo kravio dalelés — chloro jonai. Chloro
jony pernesimas padeda kontroliuoti vandens judéjima audiniuose, o tai batina
normalios konsistencijos gleiviy gamybai. Gleivés yra slidi medziaga, kuri padengia
ir apsaugo kvépavimo taky gleiving, virskinimo sistema, reprodukcing (dauginimosi)
sistema ir kitus organus bei audinius. CFTR baltymas reguliuoja ir kanaly, kuriais
per lasteliy membranas perneSamos teigiamai jkrautos dalelés — natrio jonai - funk-
cija. Sie kanalai yrabatini normaliai organy, pavyzdzZiui, plaudiy ir kasos, funkcijai.

Sutrikus CFTR baltymo kaip kanalo veiklai, chloro jonai tarsi jstringa lastelés
viduje, o vanduo nebepritraukiamas prie lastelés pavirsiaus. Esant nepakankamam
kiekiui vandens, kvépavimo takuose esancios gleivés i$sauséja ir sutirstéja, kvépa-
vimo taky epitelio blakstienélés tarsi prispaudziamos, negali judéti ir neatlicka
$alinimo funkcijos. Kadangi blakstienélés negali tinkamai judéti, gleives kaupiasi
kvépavimo takuose ir apsunkina kvépavimg. Taip sudaromos salygos tarpti bak-
terijoms ir sukelti infekcijas. Tir$tos gleivés plau¢iuose ir daznos kvépavimo taky
infekcijos yra viena i§ dazniausiy problemuy, su kuriomis susiduria CF sergantys
zmonés. Lipnios, tir§tos gleivés trikdo ir virskinamojo trakto veiklg — blokuoja
kasos latakus ir neleidzia fermentams patekti j plonajj Zarnyna virSkinti maista.
Tulzis gali tapti lipni, sukeldama lataky dirginima ir uzdegima, dél to susidaro
tulZies akmenys, gali uzsikimsti tulZies latakai. Nesuvirskintas maistas Zarnyne
gali sukelti skausma, dujy kaupimasi, riebias, sunkiai nuo klozeto nusiplaunancias
i$matas arba viduriy uzkietéjima ir Zarny nepracinamuma. Kalbant apie repro-
dukcine (dauginimosi) sistema, vyrams badingas jgimtas abipusis s¢kliniy lataky
nebuvimas, s¢kliniy pasleliy ir prielipo daliy atrofija (sumaZzéjimas, funkcijos
susilpnéjimas) arba nebuvimas, dél to ejakuliate (i$siverZusioje spermoje) stinga
spermatozoidy (obstrukciné azoospermija). Seklinés puslelés nei$skiria normalaus
skysciy kiekio, todel ejakuliatas yra daug mazesnio tario bei ragstinis. Motery,
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CISTINE FIBROZE

serganciy CF, gimdos kaklelio gleivés yra tirStos ir dél sutrikdomo spermatozoidy
judéjimo gali bati sunkiau pastoti.

Normalios gleivés Tirstos, klampios, lipnios gleivés
CFTR i ‘ ENaC l l l
|
cr Na' H,0 o Na' H,0
Esant sveikam Sergant CF

https://www.intechopen.com/chapters/76709
CF - cistiné fibrozé; CFTR - cistinés fibrozés transmembraninio laidumo reguliatorius;
CI" - chloro jonai; H,O - vandens molekulés; Na* - natrio jonai; ENaC - epitelio natrio kanalai

3 pav. Pagrindinis CF i$sivystymo mechanizmas — sutrikusi epitelio natrio kanaly veikla

ir natrio, chloro jony, vandens judéjimas

CFTR baltymo gamybg ir veikla koduoja CFTR genas, esantis septintoje
chromosomoje (Iastelés branduolio dalis, kurioje yra genetiné informacija) (4 pav.).
Zmonéms, sergantiems CF, CFTR geno mutacija salygoja maza CFTR baltymo
kiekj (arba visai jo negamina) arba sutrikusias jo funkcijas. Skai¢iuojama, kad yra
daugiau nei 2100 CFTR geno mutacijy ir apie 700 mutacijy sukelia CF. Vienos
mutacijos siejamos su lengvesne, kitos su sunkesne CF eiga. Dazniausiai nustatoma
ir su sunkia ligos eiga siejama CFTR geno mutacija yra F5S08del (nustatoma iki
85 proc. serganciyjy CF).

https://commons.wikimedia.org/wiki/File:CFTR _gene_on_chromosome_7.svg
CF - cistiné fibrozé; CFTR - cistinés fibrozés transmembraninio laidumo reguliatorius

4 pav. CFTR genas (paZzymétas raudonai), esantis septintojoje Zmogaus

chromosomoje, atsakingas uz CF atsiradima
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KAS SUKELIA CISTINE FIBROZE?

Yra septynios mutacijy klasés (kai kada VII klasé yra jvardinama kaip I klasés

atskiras pogrupis) pagal CFTR baltymo gamyba, atlickama funkcija ir stabiluma

(S pav.).

&

&

Sveiko I 1I 111 v \ VI VII
Zmogaus
CFTR
Defekty Nevyksta | Nevyksta | Baltymas | Sutrikusi | Mazesnis | Maziau | Nevyksta
tipai baltymo | baltymo | nefunk- | funkcija | baltymo | stabilus | baltymo
sintezé pernasa. | cionuoja | (sutrikes kiekis sintezé
Baltymas | (sutrikes jony (néra
nejuda CFTR | laidumas mRNR)
baltymo, | per CFTR
kaip jony | baltymo
kanalo, | kanala)
aktyvavi-
mas
Mutacijy G542X G85E V520F R117H A455E RAF508 |dele2,3 (21
pavyz- R553X A1507 5549R R334W 1680- Q412X | kb),1717-
diiai | W1282X | AFS08 | GSSID | SI235R | 886A>G 1G—A
N1303K 2657+SG>A|
Reikalingi Uitikrinti | Koreguoti | Atkurti | Atkurti | Brandin- | Didinti Neéra
metoda; | baltymo | baltymo | kanalo kanalo | ti/taisyti | baltymo | korekcijos
sintez¢ | lankstyma | laiduma | laiduma |sujungimg | stabilumg | budy
ir trans-
porta

Adaptuota pagal https://cysticfibrosis.online/genetics/
CI - chloro jonai; CFTR - cistinés fibrozés transmembraninio laidumo reguliatorius;
mRNR - informaciné ribonukleoragstis

5 pav. CFTR geno mutacijy klasés

.13.


https://cysticfibrosis.online/genetics/

KADA |TARTI?

CF dazniausiai jtariama remiantis klinikiniais simptomais, serganciojo iSoriniais
poZymiais, kartais gali bati nustatoma atsitiktinai (pvz., ieskant nevaisingumo
priezas¢iy). CF atvejy dauggéja, siejama ir su atsiradusia naujagimiy patikra.

Naujagimiy patikra

Nuo 2023 m. sausio mén. Lietuvoje gime naujagimiai tikrinami dél 12 rety ligy,
tarp jy ir CF. Jprastai kraujo imama i§ naujagimio kulno praé¢jus keletui dieny po
gimimo (3-5 gyvenimo para). Atliekamas sauso kraujo méginys (Guthrie kortelés)
(6 pav.) ir tiriamas kasos gaminamas imunoreaktyvusis tripsinogenas (IRT). Esant
padidéjusiam IRT kiekiui, paprastai 2-5 gyvenimo savaite, tyrimas kartojamas, nes
pasitaiko atvejy, kai pirma gyvenimo savaite IRT padidéjimas gali buti nesusietas
su CF diagnoze. Jei kartojant tyrima iSlieka IRT padidéjimas, atlickamas genetinis
iStyrimas dél CF, naudojant dazniausiai pasitaikan¢iy CFTR geno mutacijy rin-
kinius (3is metodas naudojamas Lietuvoje). Galimas ir kitas i§tyrimo scenarijus —
3-5 gyvenimo parg imama kraujo i§ naujagimio kulno, tiriamas IRT kiekis, jeigu
jis yra padidéjes, atlickamas prakaito méginys, pagal rezultatus sprendziama dél
genetinio tyrimo poreikio. Nerekomenduojama prakaito méginio atlikti anks¢iau
nei dvi savaités po gimimo.

- 4

https://sg.theasianparent.com/newborn-screening-in-singapore

6 pav. Sauso kraujo méginys, atlickamas naujagimiui (naujagimiy patikra)

e 4


https://sg.theasianparent.com/newborn-screening-in-singapore

KADA JTARTI?

Naujagimiams, kuriy atrankos tyrimo metu buvo gautas teigiamas rezultatas dél
CF, siekiant surinkti pakankama prakaito kiekj, tikslinga kartoti méginj ant abiejy
rankuy, kai kadikis sveria > 2kg ir yrabent 36 savai¢iy koreguoto néstumo amzZiaus.

Pagal naujagimiy patikrg, jtarus CF, pacientas siun¢iamas konsultuoti vaiky
pulmonologui ir (arba) genetikui, kurie dirba Lietuvos sveikatos moksly universiteto
ligoninés Kauno klinikose arba Vilniaus universiteto Santaros kliniky specializuo-
tuose centruose, konsultacijai dél tolesnio tyrimo, ilgalaikio stebéjimo ir gydymo.

Naujagimiams, gimusiems po 36 néstumo savaités ir esantiems> 2kg kiino
svorio, kai naujagimiy atrankos metu nustatytas IRT padidéjimas arba yra teigia-
mas prenatalinis (iki gimstant) genetinis tyrimas, rekomenduojama atlikti prakaito
méginj kuo ankséiau po desimtos gyvenimo dienos ir nevir§yti naujagimystés
laikotarpio (4 savaiciy po gimimo).

Visuotiné naujagimiy patikra dél CF yra veiksmingiausias budas anksti jtarti
CF ir siysti konsultuoti specialistams.

Simptomai ir pozymiai

Ligos simptomai jvairas ir pasireiskia priklausomai nuo paZeisto organo bei
pazeidimo apimties (7 pav.). CF gali bati nustatoma bet kada — nuo naujagimystés,
kadikystés iki suaugusiojo amziaus. Kada pasireiskia ligos simptomai, priklauso ir
nuo liga sukelianc¢ios mutacijos arba jy derinio, ta¢iau atsiradus naujagimiy patik-
rai dél CF, liga nustatoma per pirmus gyvenimo ménesius, kai dar simptomy gali
nebati, ir, tikétina, ateityje ligos nustatymo atvejai suaugusiajam bus pavieniai. CF
nustatymas suaugusiojo amziuje siejamas su lengvesne, nebﬁdinga ligos eiga, taip
pat atsitiktinai randama liga, tikslinant bronchektaziy (patologiskai issiplétusiy
bronchy), nevaisingumo, pasikartojanciy kasos arba plauciy uzdegimy kilme.
CF simptomy intensyvumas kinta — gali sustipréti (patiméti) ir vél grjzti j buvusj
(arba panasy) lygmenj.

Dazniausiai CF pazeidziamos kvépavimo ir virskinimo sistemos.



CISTINE FIBROZE

Kvépavimo sistemos paieidimo simptomai:
- Kosulys su skrepliavimu.
- Svokstimas.
— Fizinio kraivio netoleravimas.
- Pasikartojancios kvépavimo taky infekcijos.
— Sekrecija (i$skyros) i§ nosies arba uzgulusios nosies jausmas.
- Pasikartojantys sinusitai (sinusy uzdegimai).

Virskinimo sistemos paieidimo simptomai:

- Nemalonaus kvapo, riebios, sunkiai nuo klozeto nusiplaunancios iSmatos.

— DPer létas svorio ir agio prieaugis.

- Zarny nepracinamumas, ypa¢ naujagimiams (mekoninis Zarny nepraeinamu-

mas — kai nepasisalina pirmosios i§matos).
- Viduriy uzkietéjimas.
— Tiesiosios Zarnos prolapsas (isslinkimas).

~ Sinusy problemos
=¥«

:i&r Nosies polipai

Daznos plauciy infekcijos = Strus prakaitas

Sunkumas kvépuoti

A
i

Akmenys tulZies pusléje Sutrikusill'kasos funkcija
r 1

Virikinimo problemos

|

. Tirstos gleives -

~ dauginimosi sistlemoje
Riebios, sunkiai buo klozeto

nusiplaunancios,
nemalonaus kvapo i§matos

https://theconversation.com/discovering-the-ancient-origin-of-cystic-fibrosis-the-most-common-genetic-disease-in-

caucasians-100499
Blausen.com staff (2014), CC BY-SA
CF - cistiné fibrozé

7 pav. Pagrindiniai CF klinikiniai poZymiai
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https://theconversation.com/discovering-the-ancient-origin-of-cystic-fibrosis-the-most-common-genetic-disease-in-caucasians-100499
https://theconversation.com/discovering-the-ancient-origin-of-cystic-fibrosis-the-most-common-genetic-disease-in-caucasians-100499
https://upload.wikimedia.org/wikipedia/commons/9/9e/Blausen_0286_CysticFibrosis.png
http://creativecommons.org/licenses/by-sa/4.0/

KADA JTARTI?

Tadiau simptomy gali bati ir dél kity organy arba jy sistemy pazaidy. Klinikinés
i$raiskos gali skirtis, priklausomai nuo serganciojo amziaus. Kliniskai CF jtariama,
kai gimus naujagimiui nustatomas mekoninis Zarny nepracinamumas arba bina
gausios, riebios, specifinio kvapo ir i§vaizdos (pilksvos, blizgios, blogai nusiplau-
nancios, dvokiancios) i$matos, stirus prakaitas, atsilieka vaiko svorio augimas, gali
buti uZsitesusi gelta. Tolesnéje vaiko vystymosi raidoje daznai kartojasi kvépavimo
taky infekcijos, stebimas létas augimas, gali pasireiksti tiesiosios Zarnos prolapsai
(i8slinkimai). Jau vaikystéje gali atsirasti sinusitai (sinusy uzdegimai), nosies polipozé
(polipai nosyje), alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé (tai reta alerginé plauciy
liga, kuria susergama dél jsijautrinimo Aspergillus grybeliams, kolonizuojantiems
(apgyvendinatiems) kvépavimo takus, Zarny nepraecinamumas. Paauglystéje —
uzsitesia brendimas. Nepriklausomai nuo amziaus, daznai nustatoma bronchy
obstrukcija (bronchy susiauréjimas), kuri dar labiau paryskéja pasikartojanciy
infekcijy metu, o dél kasos funkcijos nepakankamumo ir malabsorbcijos (nepakan-
kamo maisto medziagy jsisavinimo), pacientai, nepriklausomai nuo suvartojamo
maisto kiekio ir kaloringumo, nepriauga svorio, jiems gali buti gastroezofaginis
refliuksas (kai apatinis stemplés raukas tinkamai neuZsiveria ir ragstus skrandzio
turinys patenka atgal j stemple), pilvo skausmas, diskomfortas arba pilvo patimas.
Kliniskai vyrauja kvépavimo ir virskinimo sistemy pazaida, ta¢iau dél sutrikusios
elektrolity (svarbiausi ir aktualiausi elektrolitai yra kalcis, magnis, chloras, fosforas,
kalis, natris) pusiausvyros gali sutrikti ir irdies veikla (prakaituojant CF sergantieji
netenka daugiau vandens, drusky nei sveiki Zmonés, pla¢iau skyriuje ,,Komplika-
cijos“ — ,Druskos netekimo sindromas®) ir prasidéti sinusiné tachikardija (greitas
Sirdies susitraukimy daZnis), ekstrasistolés (prieslaikinis $irdies susitraukimas), net
priesirdziy virpéjimas (Sirdies ritmo sutrikimas, pasireiSkiantis nereguliaria ir daz-
niausiai labai dazna Sirdies veikla). CF gali komplikuotis kraujo atkos¢jimu, plauciy
dalies atelektaze (subliuskimu), pneumotoraksu (oro susikaupimu pleuros ertméje),
kvépavimo nepakankamumu, plautine hipertenzija (padidéjes spaudimas plauciy
arterijose), epizodiniu ir létiniu distaliniy Zarny obstrukcijos (nepraeinamumo)
sindromu, storosios Zarnos striktiiromis (susiauréjimais), tiesiosios Zarnos prolapsu
(i8slinkimuy), kepeny varty venos hipertenzija, kepeny ciroze (kai pazeisty kepeny
lasteliy vieta uzpildo jungiamasis audinys, kepenys ,,randéja), tulzies paslés akmen-
lige, kitomis tulZies lataky ligomis (pvz., sklerozuojanciu cholangitu — autoimunine
uzdegimine tulzies lataky liga), kasos uzdegimu, sutrikusia gliukozés tolerancija,
cukriniu diabetu, inksty akmenlige, elgesio ir psichologiniais sutrikimais, bendru
organizmo i$sekimu, osteoporoze (sistemine kauly liga, pasirei$kiancia maza kauly
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mase dél kauly mineralinio tankio sumazéjimo) ir kt. (apie dazniau pasitaikandias
komplikacijas pla¢iau skyriuje ,Komplikacijos“). Jei CF nustatoma suaugusiam
asmeniui, dazniausiai kvépavimo organy pazaida, kasos funkcijos, kiti virskina-
mojo trakto veiklos sutrikimai yra lengvesni, lyginant su asmenimis, kuriems liga
diagnozuota anksti — naujagimystéje, kadikystéje arba vaikystéje. Vélyva CF dia-
gnostikg salygoja lengvi simptomai, dél to gydytojai dazniausiai nepagalvoja apie
Sios ligos galimybe. Suaugusiems asmenims aktualia problema tampa diabetas,
nevaisingumas, ménesiniy ciklo sutrikimai, amenoréjos (ménesiniy nebuvimas).
Tai gali bati pirmieji CF simptomai.

I§ i$vaizdos CF sergantieji daznai yra mazesnio svorio, Zemesnio agio. Kai
kuriems jy stebimi j bagno lazdelés formg panasas pirstai ir laikrodzZio stikliuka
primenantys nagai (nagy plokstelés placios, apvalios, iSgaubtos) (8 pav.), tai siejama
su létine infekcija, deguonies sumazéjimu kraujyje, ilgesne ligos trukme.

Nebatinai visi i§vardyti ligos pozymiai ir komplikacijos pasireiskia sergant CF.
Kiekvienam pacientui klinikineé i$raiska gali bati skirtinga. Istirti dél CF reikéty,
jei atsiranda ligai badingy simptomy ir (arba) $ia liga serga nors vienas i§ broliy,
sesery, ir (arba) yra teigiamas naujagimiy patikros dél CF rezultatas.

b)
Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos archyvo
Publikuojama su asmens sutikimu
Bigno lazdeliy formg primenantys pirstai ir j laikrodZio stikliukg pana$as nagai

8 pav. CF sergantiojo ranky (a) ir kojy (b) pirsty ir nagy forma
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Istirti dél CF reikia visuomet, jei yra klinikinis ligos jtarimas. Pagrindiniai dia-
gnostikos budai yra chloridy koncentracijos prakaite matavimas (prakaito méginys)
ir genetinis tyrimas. Gali bati atlieckami CFTR baltymo funkciniai tyrimai — nosies
epitelio potencialy skirtumo skai¢iavimas ir tiesiosios Zarnos gleivinés bioptato
elektroziologinio matavimo tyrimas (Lietuvoje $ie tyrimai neatliekami).

Chloridy koncentracijos matavimas prakaite (prakaito méginys) laiko-
mas vienu pagrindiniy diagnozuojant CF (9 pav.). Ligos diagnostikos algoritmai
paprastai neapsiriboja vienu tyrimu dél galimy klaidingai teigiamy arba klaidingai
neigiamy rezultaty, todél sialoma derinti keleta tyrimy, pvz., atlikti genetinj tyrima,
kiek re¢iau — nosies epitelio potencialy skirtumo arba Zarnyno srovés matavimus.

9

9 pav. Prakaito méginys: a) priemonés, reikalingos méginiui atlikti;

b) stimuliuojama pilokarpinu jontoforezés metodus; c) prakaito surinkimo ,laikrodukas®,
dedamas ant odos, pries tai stimuliuotos pilokarpinu; surinktas prakaitas i§ ,laikroduko®
i§spaudziamas ir tiriama chloridy koncentracija

Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos archyvo

0190
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Chloridy koncentracijos prakaite matavimo tyrimas susideda i§ trijy pagrin-
diniy etapy:

- Prakaito stimuliavimas.
— Prakaito surinkimas.
- Prakaito analizé.

Chloridy koncentracija prakaite < 29 mmol/I rodo, kad CF mazai tikétina;
30-59 mmol/I ribos yra tarpinés, o kai chloridy koncentracija = 60 mmol/I, CF
tikimybé didelé. Esant chloridy koncentracijai > 30 mmol/l, tikslingas tolesnis
i$tyrimas dél CF. Chloridy koncentracija prakaite svarbi ne tik nustatant liga, bet
ir stebint jos eiga (kaip biologinis Zymuo).

Prakaito méginj paprasta atlikti. Klaidingai teigiamas rezultatas gali bati gau-
namas, jei prakaitas i$garuoja arba per ilgai uZsitesia jo surinkimas, taip pat labai
prastos mitybos asmenims, kriti$kai sunkiai sergantiems asmenims, jei yra egzema
(letinis, neinfekcinis odos uzdegimas, kurio metu odos lopai tampa paraude, jskile,
nieztintys ir $iurkstas) arba kitaip paZeista oda. Yrairligy, kurios kaip ir CF yra susije
su padidéjusia chloridy koncentracija prakaite — tai autosominé disfunkcija (auto-
nominés nervy sistemos sutrikimas), Kleinfelterio sindromas (genetiné liga, kuriai
badinga mazos seklidés, hipergonadotropinis hipogonadizmas ir nevaisingumas),
mukopolisacharidoze (liga, kuria sukelia susikaupe nevisiskai suskile ragstieji muko-
polisacharidai — glikozaminoglikanai), negydomas hipotiroidizmas (dél sumazéjusios
skydliaukes hormony gamybos atsirandantis sindromas), pseudohipoparatiroidiz-
mas (per mazas kalcio kiekis kraujyje, dél prieskydinés liaukos pakitusios veiklos),
pseudohipoaldosteronizmas (endokrininis sindromas, kuriam badinga padidéjusi
hormono aldosterono sintezé antinks¢iuose). Tac¢iau pastarosios ligos daznai turi
tik joms badingg klinikinj pasireiskima ir prakaito méginys net neatliekamas. Klai-
dingai neigiamas prakaito méginio rezultatas gali bati esant edemai (pabrinkimui,
patinimui) arba gydant gliukokortikoidais.

Jei ta pacia dieng atlickami keli prakaito méginiai, diagnostikai pasirenkamas
didziausig chloridy koncentracija turintis méginys. Priimtinos chloridy koncentraci-
jos prakaite ribos — 1-160 mmol/1. Jei reik§mé virsija 160 mmol/l, rekomenduojama
istirti pakartotinai.

Genetiniai tyrimai gali bati atlickami naudojant specialias paletes su dazniau-
siai nustatomomis CFTR geno mutacijomis (1lentel¢) arba sekvenuojant visa CETR
geng (ypa¢ nuodugnus CFTR geno tyrimas, kai ieskoma ir retai pasitaikanciy
mutacijy). Genetinis iStyrimas jgauna dar didesn¢ prasme, esant gydymo CFTR
moduliatoriais, kurie kei¢ia ligos eiga, galimybéms.

*J0e



KAIP DIAGNOZUOTI?

1 lentelé. CFTR geno mutacijy, tiriamy Lietuvos sveikatos moksly universiteto
ligoninés Kauno kliniky Genetikos ir molekulinés medicinos klinikoje, sarasas
(naudojant Elucigene CF-EU2v] rinkinj)

CFTRdele2,3 711+1G>T V520F 2143delT M1101K

E60X L206W 1717-1G>A 2184delA DI1152H

P67L 1078delT G542X 2347delG R1158X

G85E R334W S549R(T>G) W846X R1162X
394delTT R347P S549N 27894+5G>A 3659delC
444del A R347H G551D Q890X 3849+10kbC>T
R117C A45SE R553X 3120+1G>A S125IN

R117H 1507del R560T 3272-26A>G 3905insT
Y122X F508del 1811+1,6kbA>G [R1066C W1282X
621+1G>T 1677delTA 1898+1G>A Y1092X(C>A) | N1303K

CFTR - cistinés brozés transmembraninio laidumo reguliatorius

Nosies epitelio potencialy skirtumo matavimas (10 pav.) atlickamas matuo-

jant jtampos skirtuma tarp nosies gleivinés (priglaudziant elektrods) ir elektrodo,
jvesto po dilbio oda. Nosies epitelio potencialy skirtumo matavimo tyrimas ilgus
metus buvo vienas pagrindiniy tyrimuy, siekiant atskirti sergan¢ius CF nuo neser-
ganciy CF asmeny. Jdomu tai, kad iki $iol neaisku, kaip vertinti nustatyta nosies

epitelio potencialy skirtuma, ir egzistuoja atskiriems tyrimy centrams specifiskos

tyrimo vertés, pagal kurias pacientas priskiriamas kaip potencialiai sergantis arba
potencialiai nesergantis CF. Nosies epitelio potencialy skirtumui jtakos gali turéti
(skirtuma mazinti) kartu esantis sinusitas, infekcija, nosies sekreto susikaupimas,

nosies operacija, rﬁkymas.

Kateterio jvedi

9

Apatiné nosies kriauklé

Kateterio jvedimas
po apatine nosies
kriaukle, esant
didZiausiam
neigiamam poten-
cialy skircumui

Viduriné nosies kriauklé

==

https://app.jove.com/t/57006/standardized-measurement-nasal-membrane-transepithelial-potential

10 pav. Nosies epitelio potencialy skirtumo matavimas:

a) iSorinis tyrimo vaizdas; b) vidinis vaizdas i§ nosies; c) kateterio jvedimo vieta

©)] e
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Tiesiosios Zarnos gleivinés bioptato elektroziologinio matavimo tyrimas
(11 pav.). Tyrimas atlickamas naudojant Zarnyno epitelio lasteles, per kurias lei-
dZiama elektros srové, kurig sukuria jony mainai, vykstantys per membrang. Sis
tyrimas dar visai neseniai pridétas prie tyrimuy, kurie padeda nustatyti CF. Tyrimo
trukmé — 1,0-1,5 val. Ribiné verté, padedanti atskirti sergancius CF asmenis nuo
nesergandiy — 34 w.A/cm?. Tyrimas imlus laikui, brangus, reikia specialios jrangos.
Zarnyno srovés matavimas naudingas tais atvejais, kai reikia atlikti nosies potencialy
skirtumo matavima, o yra nustatyta nosies liga arba paZeidimas.

Tiesioji zarna

Kateteris biopsijai atlikti

Isange
®ADANM
https://www.mountsinai.org/health-library/tests/rectal-biopsy

11 pav. Tiesiosios Zarnos biopsija

Visais atvejais diagnozuojant CF reikia jsitikinti, ar turimi duomenys atitinka
diagnostikos kriterijus, nes liga invalidizuoja, kei¢ia gyvenimo kokybe ir prognozes.
CF diagnozé nustatoma remiantis badingu klinikiniy simptomy ir su CFTR dis-
funkcija susijusiy poZymiy deriniu. 2 lentelé¢je pateikiami CF diagnostiniai kriterijai.

Asmenims, kuriems diagnozuojama CF, visada reikia iStirti CFTR geno mu-
tacijas, siekiant nustatyti, ar gali bati jiems taikomas prieinamas patogenetinis
gydymas CFTR moduliatoriais.

Klinikiniam serganciojo CF jvertinimui (ne diagnostikai) atliekami kiti tyrimai.
Vieni svarbiausiy: spirometrija plauciy funkcijai jvertinti, kasos funkcijos jverti-
nimas, radiologiniai tyrimai, siekiant jvertinti bronchy ir plaudiy struktarinius

poky¢ius.

©))e
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2 lentelé. CF diagnostiniai kriterijai

Nors vienas i $iy:

* CF budingi klinikiniai pozymiai (bent vienas):
- Létiné plauciy liga
- Virskinamojo trakto ir mitybos sutrikimai
- Létinis sinusitas
- Druskos netekimo sindromas
- Obstrukciné azoospermija
ARBA
* CF serga (sirgo) broliai, seserys
ARBA
* Teigiamas naujagimio patikros dél CF testas
PLIUS sutrikusi CFTR funkcija (bent vienas tyrimas):
* Padidé¢jusi chloridy koncentracija prakaite (> 60 mmol/I)
ARBA
* Nustatytos dvi CFTR geno mutacijos, susijusios su CF
ARBA
* DPadidéjes nosies potencialy skirtumas, badingas CF*

*tyrimas Lietuvoje neatlickamas
CF - cistiné fibrozé; CFTR - cistinés brozés transmembraninio laidumo reguliatorius.

Galimos ir kitos buklés (12 pav.), susijusios su CFTR baltymo funkcijy sutri-
kimu, kurios neatitinka CF diagnozavimo kriterijy:

Su CFTR susij¢ sutrikimai apibrézia grupe ligy, kurios yra susijusios su CF
sukelian¢iomis mutacijomis ir CFTR baltymo funkcijos sutrikimu, bet neatitinka
CF diagnostiniy kriterijy. Pasireiskia vienos sistemos paZaida, pvz., neissivystes arba
atrofiskas séklinis latakas, pankreatitas, bronchektazés.

Dirbtinio intelekto sukurtas paveikslélis

12 pav. Asociatyvi nuotrauka

.23.
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Su CFTR susijgs metabolinis sindromas apibrézia bukle, kai nustatomas
teigiamas naujagimiy patikros testas dél CF, bet véliau nepakanka kriterijy CF
diagnozei nustatyti. Su CFTR susijusio metabolinio sindromo atveju nustatomos
ribinés chloridy koncentracijos prakaite vertés ir <1 CF sukelian¢ios mutacijos arba
chloridy koncentracija prakaite yra < 30 mmol/l ir dvi CFTR mutacijos, i§ kuriy
maziausiai viena nesukelia jokiy fiziniy simptomy. Siems asmenims yra didesné
kvépavimo taky, sinusy, Zarnyno, kasos arba reprodukcinés sistemos sveikatos
problemy rizika. Kai kuriais atvejais kintami poZymiai ir simptomai, nauja infor-
macija apie CF sukelian¢ias CFTR mutacijas arba chlorido koncentracijos prakaite
poky¢iai galiausiai gali patvirtinti CF diagnoze. Turintiems su CFTR susijusj
metabolinj sindromg reikalinga bent kartg pakartoti prakaito méginj CF centre.
Rekomenduojama, kad tokie pacientai baty stebimi su CF dirbanéiy specialisty,
siekiant laiku identifikuoti kintamus klinikinius simptomus.

Plaudiy funkcijos tyrimai

Spirometrija (13 pav.) — tai pagrindinis plauciy funkcijos tyrimas, atlickamas
siekiant jvertinti, ar yra sutrikusi plauciy ventiliacija, o jei sutrikusi, tai ar yra bron-
chy obstrukcija (susiauréjimas, spazmas), plauciy restrikcija (sumazéjes kvépuojamo
plaudiy pavirsiaus plotas), ar mi$rus sutrikimas. Esant bronchy obstrukcijai, gali
bati atliekamas bronchy plétimo méginys (po 15 min. nuo trumpo veikimo bron-
chus ple¢iamyjy vaisty sukvépavimo). 14 pav. pateikiamas spirogramos, sergant

CF, pavyzdys.

Pulmonologijos klinikos nuotrauky archyvas. Publikuojama su asmens sutikimu.

13 pav. Spirometrijos atlikimas
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I$vada: sunki (ITI°) bronchy obstrukcija su sunkiu (II1°) forsuotos gyvybinés talpos sumazéjimu (misrus sutrikimas).
Pulmonologijos klinikos nuotrauky archyvas

14 pav. Spirogramos pavyzdys

Plauciy klirenso indeksas. Jj nustatant naudojamas inertiniy dujy iskvépavimo
metodas, kurio privalumas, kad jis atlickamas ramiai kvépuojant, todél gali bati
tiriami bet kokio amzZiaus CF sergantieji. Sergantis asmuo i3 rezervuaro kvépuoja
dujy misiniu su inertinémis dujomis (heliu, azotu), po keliy minu¢iy kvépavimo
tiriama likusi inertiniy dujy koncentracija — nustatomas plauciy klirenso indeksas
(LCI). Normos atveju LCI yra ne maZesnis kaip 7,5. LCI padeda vertinti plauciy
ventiliacijos homogeniskuma ir parodo, ar yra smulkiyjy kvépavimo taky poky¢iy.
Tyrimas labiau naudojamas vaikams, kai dar nepavyksta atlikti spirometrijos, retai —
lengva CF forma sergantiems suaugusiems asmenims. Normalus LCI diapazonas
yra gana pastovus (5,5-7,5) ir didéja esant plaudiy paZaidai (rodo padidéjusj venti-
liacijos nehomogeniskuma).
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Vaizdiniai tyrimai

Kriitinés lastos rentgenograma nepakankamai jautrus tyrimas nustatyti
ankstyvus CF pokycius. Nesant poky¢iy kratinés lastos rentgenogramoje, apie
65 proc. atvejy poky¢iai aptinkami atlikus kompiuterine tomografija. Vienas ba-
dingiausiy progresuojancios CF poZymiy — storasienés bronchektazés (patologiskai
i$sipléte bronchai). I§ pradziy jos bana panasios j cilindrus, véliau progresuoja, gali
tapti varikozinés (panasios j vynuogiy keke), cistinés. Yra struktariniy plauciy
poky¢iy — fibrozé (tarsi randéjimas, prastéja plaudiy funkcija). Nors CF pazeidzia
visus plaucius, vis tik kiek labiau dominuoja centrinis pazeidimas, yra vir§utiniy ir
apatiniy skil¢iy vir$aniniy segmenty pazaida. Kiti galimi poZymiai: hiperinfliacija
(plauciy issipatimas), konsolidacijos (plau¢iy audinio sutankéjimo) zonos, limfmaz-
giy padidéjimas, pneumotoraksas (oras pleuros ertméje) ir plautinés hipertenzijos
(padidéjusio spaudimo plauciy arterijose) pozymiai.

Rentgenogramoje (15 pav.) pastebimi poky¢iai: bronchektazés, hiperinfliacija,
plaudiy skilties kolapsas (subliuskimas), plauciy arterijos i$platéjimas (dél plautinés
hipertenzijos).

Pulmonologijos
klinikos nuotrauky
archyvas

Abipus plauciuose,
daugiau vir$utinése
ir vidurinése dalyse
piesinys
deformuotas,
bronchy sienelés
sustoréjusios,
matomos
bronchektazés,
dalis jy uzpildytos
turiniu.

15 pav. Serganciojo CF kratinés lastos rentgenograma
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Rekomenduojama kratinés lastos rentgenograma kartoti kasmet.

Kompiuteriné tomografija (16 pav.) neatsiecjama nuo pacienty stebésenos,

gydymo efektyvumo vertinimo. Kaip daznai tyrimas kartojamas, priklauso nuo

klinikinés ligos eigos. Bronchy uzsikimsimas gleivémis daznai nustatomas pries

CF patiméjimg ir kartais gali bati Zenklas, kad laikas keisti gydyma (skirti vaisty

nuo infekcijos, padidinti skiriamy vaisty dozg, skatinti atlikti kvépavimo pratimus,

naudoti sekreto pasiSalinimg skatinamasias priemones, prietaisus).

16 pav. Serganciojo CF kritinés lastos kompiuteriné tomografija

Poky¢iai kompiuterinéje tomografijoje:

Nuotrauka i3
Pulmonologijos
klinikos archyvo

Plautiuose

abipus dauginés
polimorfiskos
bronchektazés,

jose netolygiai
pasiskirstes turinys.
Yra centrilobuliniy
zidiniy, ypad jy
gausu desinio
plaudio apatinéje
skiltyje. Sumazéjes
oringumas,
mukostazé,
infekcijos pozymiai.

— Bronchy sieneliy ir (arba) apie bronchus esancio (peribronchinio) audinio su-

stor¢jimas, ypac ligos pradzioje.

—  Uminis infekcinis bronchiolitas (smulkiyjy kvépavimo taky uzdegimas): ypa¢

ligos pradzioje, ,sprogstanéiy pumpury Sakelés® pozymis, centrilobuliniai

mazginiai pritemimai, iésiéakojantys pritemimai.

©)7e



CISTINE FIBROZE

- Bronchektazés: laikui bégant progresuoja nuo cilindriniy iki varikoziniy, cis-
tiniy; ,Ziedo su akute® poZymis.

- Mozaikos vaizdas: susidaro dél oro spasty; geriausiai matomas iskvépimo metu.

- Bronchy uZsikimsimas gleivémis: ,,pir$ty pirstinéje“ pozymis atrodo kaip pirs-
tine.

Kompiuteriné tomografija su angiografija atlickama, kai pacientas atkosi
kraujo (atlickama ne kiekvienu atveju, o tik kai tam yra indikacijy). Tyrimo metu
gali bati nustatoma bronchy arterijos aneurizma (vietiskai pernelyg issiplétes spin-
dis), i$siplétusios bronchy arterijos arba jy pazeidimas. Esant reikalui, radus kraujo
atkoséjimo $altinj, angiografijos procedaros metu gali bati pritaikomas ir gydy-
mas — embolizacija (kraujagyslés spindZio dalies arba viso spindZio uzkimsimas).
[t Pilvo ultragarsinis tyrimas (17 pav.) —

saugus ir prieinamas diagnostikos metodas,
kuris padeda pastebéti su CF susijusias virs-
kinamojo trakto patologijas. DidZiausias
démesys skiriamas kasai, kepenims, tulZies
paslei jvertinti. Kasos hiperechogenisku-
mas yra dazniausias ultragarsinis radinys
pacientams, sergantiems CF ir turintiems
egzokrininés kasos funkcijos nepakanka-
muma. Gali bati kasos cisty, kurios pa-
prastai bana mazos — 1-3 mm skersmens.
Apie 12-24 proc. pacienty, serganciy CF,
turi akmeny tulzies pasléje arba tulzies
Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos archyvo pﬁs]é yra maza. Pilvo ultragarsinis tyrimas
17 pav. Pilvo ultragarsinis tyrimas yra pagrindinis tyrimas diagnozuojant su
CF susijusia kepeny liga ir padeda jvertinti
kepeny audinio poky¢ius, ar néra kepeny cirozés, steatozes (suriebéjimo) poZymiy,
tulZies lataky anomalijy.
Kauly mineralinio tankio (KMT) tyrimas (DEXA, densitometrija)
(18 pav.). Su CF susijusi kauly liga yra gana dazna komplikacija, todél CF sergantiems
pacientams turi bati matuojamas KMT. Tyrimas dvigubos energijos rentgeno spin-
duliy absorbcijos (DEX A) metodu (densitometrija) atlickamas visiems sergantiems
CF nuo a$tuoneriy mety amziaus. Véliau kartojama kas 1-5 metus, priklausomai
nuo klinikinés situacijos.
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https://www.carolinaarthritis.com/what-a-dxa-screening-can-tell-you-about-your-bones/
KMT - kauly mineralinis tankis; DEXA - dvigubos energijos rentgeno spinduliy absorbcija

18 pav. Densitometrija (KMT tyrimas, DEXA)

Atlikus densitometrija, vertinami T ir Z lygmenys. T lygmuo - tai tiriamo
asmens KMT nuokrypis, apskai¢iuotas standartiniy nuokrypiy skai¢iumi nuo
maksimalaus jauny sveiky tos pacios lyties asmeny KMT vidurkio. Z lygmuo -
tiriamojo KMT nuokrypis, iSreikstas standartiniy nuokrypiy skai¢iumi nuo to
paties amZiaus ir lyties asmeny KMT vidurkio. Osteoporozei diagnozuoti taikomas
T lygmuo ir priklausomai nuo jo lygmens, skiriamas gydymas. Normali kauly masé
yra kai T/Z lygmuo - yra tarp +1 ir —1; osteopenija — tarp -1 ir —2,5; osteoporo-
z¢é — T/Z lygmuo mazZesnis nei —2,5; sunki osteoporoze — T lygmuo yra lygus arba
mazesnis uz -2,5 ir yra lazes vienas arba daugiau kauly.

Transkratininé $irdies echokardio-
grama (19 pav.). CF yra daugelio organiz- :
mo sistemy liga. CF sergantys asmenys . W
serga ir $irdies ligomis, kurios daznéja ligai X

progresuojant. Sergant CF sutrinka mio-
kardo funkcija, todél atsiranda ir savoka
»su CF susijusi kardiomiopatija“. Bana tiek

Al

https://www.melbourneheartcare.com.au/services/
echocardiogram/

sistolinés, tiek diastolinés funkcijos sutriki-
mai, gali bati padidéjes spaudimas plaudiy
arterijoje bei kiti poky¢iai. Transkratinine 19 pav. Transkraitininé dirdies
Sirdies echokardiograma yra pagrindine echokardiograma
priemoné Sirdies funkcijai ir anatomijai
jvertinti, sergant CF.

Veido sinusy kompiuteriné tomografija. Sergant CF, be klampiy gleiviy,
dazniradiniai yra nosies uzgulimas, gleivingas palingas sekretas, prienosiniy sinusy
uzdegimas. Sinusy kompiuteriné tomografija padeda vizualizuoti sinusy anatomija,
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jvertinti praecinamumo poky¢ius ir drumstuma. Tai labai svarbu, jei numatoma
sinusy operacija. Kai kada reikia i$pléstiniy tyrimy, tuomet tenka atlikti magnetinio
rezonanso tomografijos tyrimag.

Endoskopiniai tyrimai

Fibrobronchoskopija (20 pav.) - tyrimas, kurio metu su lanks¢iu bronchoskopu
(specialiu prietaisu, skirtu apziaréti kvépavimo takams) apZitirimi apatiniai kvépa-
vimo takai i§ vidaus, gali biti paimamas bronchy sekretas tyrimams dél infekcijos
iriskart taikomas gydymas — $alinamas bronchuose susikaupes sekretas. Fibrobron-
choskopija atlickama, kai pacientas atkosi kraujo (ir néra poZymiu, kad kraujuoty i§
vir$utiniy kvépavimo taky, danteny). Vien tik paséliui paimti fibrobronchoskopija
jprastai neatlickama, nebent pacientas neatkosi skrepliy ir baklé blogéja (kai néra
kity aiskiy bukles blogéjimo priezaséiy).

Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos archyvo

20 pav. Fibrobronchoskopijos procediira

Fibroezofagogastroduodenoskopi-
ja (21 pav.). CF padidina vir$kinamojo
trakto (pvz., stemplés, tulzies lataky, ka-
sos, plonosios Zarnos) onkologiniy ligy
rizika, gana daZna gastroezofaginio ref-
liukso liga. Fibroezofagogastroskopijos
metu apziarima vir§utiné virskinamojo

trakto dalis, jvertinami matomi poky-

https://gastroclinic.com.sg/blog/how-do-endoscopy-and- Ciai, esant reikalui atliekami paplldoml
gastroscopy-differ/

tyrimai, pvz., biopsija.
21 pav. Fibroezofagogastroduodenoskopija
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Fibrokolonoskopija (22 pav.) — tai en-
doskopinis tyrimas, kurio metu su specialiu
prietaisu apziGirima storoji zarna ir, esant
reikalui, dalis plonosios Zarnos. CF sergan-
tiesiems padidéja storosios Zarnos (kolorek-
talinio) véZio rizika. CF serganciy Zmoniy
i$matos daznai buna tirStesnés ir lipnesnés,
tode¢l ruosiantis fibrokolonoskopijai sun-
kiau i$tustinti gaubtinés Zarnos turinj, dél
ko sergantiesiems CF reikia intensyviau
ruosti Zarnyna prie$ tyrima, nei Zmonéms,
nesergantiems CF. Fibrokolonoskopija
CF sergantiesiems rekomenduojama nuo
40 mety amziaus, tyrima kartojant kas pen-
kerius metus arba dazniau, jei pasireiskia
simptomai. Jei fibrokolonoskopijos metu
randama adenomatoziniy polipy, tuomet
kita patikra rekomenduojama po trijy mety.

Kiti tyrimai

Mikrobiologinis skrepliy tyrimas.
CF sergantieji daznai serga kvépavimo
taky infekcijomis, kurias sukelia virusai,
bakterijos arba grybeliai. Atliekant mikro-
biologinj skrepliy tyrima (23 pav.), virusai
nenustatomi; retais atvejais virusai gali bati
nustatomi atliekant virusologinius tyrimus.
Skrepliy (24 pav.) pasélis ir jautrumas pries-
bakteriniams (antibiotikams) arba pries-
grybeliniams vaistams gali padéti nustatyti
sukeléja, skirti veiksmingus vaistus konkre-
¢iai infekcijai. Tiriant dél netuberkuliozés
mikobakterijy arba tuberkuliozés mikobak-
terijy, auksinis laboratorinés diagnostikos
standartas — bakterijy iSauginimas pasélyje.

.31.

https://www.augustaendoscopy.com/gac-service/
colonoscopy/

22 pav. Fibrokolonoskopija

https://www.bronchiectasis.scot.nhs.uk/
bronchiectasis-basic-facts/sputum

23 pav. Atkoséty skrepliy méginys

Adaptuota pagal HansN. CC BY-SA 4.0,
https://commons.wikimedia.org/w/index.
php?curid=86321941

24 pav. Pseudomonas aeruginosa

augimas Petri leksteléje
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Siekiant kuo anks¢iau nustatyti bronchy kolonizacija (mikroorganizmy buvimas
ir dauginimasis ant Zmogaus kano ir jo viduje be infekcijos klinikiniy simptomy)
bakterijomis, grybeliais bei laiku skirti gydyma, tikslinga mikrobiologinj skrepliy
tyrimg kartoti kas 3—4 mén.

Jei reikalingas kvépavimo taky sekreto pasélio tyrimas, pacientas neatkosi skrepliy,
ojobukléleidzia, atlickama skrepliy indukcija. Tai tyrimas, kai su jkvepiamu didesnés
nei fiziologiniame tirpale esancios druskos koncentracijos (3 proc.) tirpalu sukeliamas
kosulys ir skrepliavimas. Skrepliai surenkami bei iStiriami. Jrodyta, kad indukuoti
skrepliai yra tinkamiausias budas jvertinti patogeny (biologinis veiksnys, sukeliantis
infekcija) kolonizacija kvépavimo takuose. Nazofaringinio (nosies ir gerklés) sekreto
i$tyrimas tikslingesnis vaikams, o ne suaugusiems asmenims.

Atliekami ir nuodugnis kraujo tyrimai. Vertinamas bendras kraujo vaizdas (dél
anemijos (mazakraujystés), infekcijos, policitemijos (eritrocity skai¢iaus padidéjimas)),
biocheminis kraujo tyrimas (C reaktyvusis baltymas, elektrolitai, kepeny ir inksty
funkcijos rodikliai, alfa amilazé, riebaluose tirpiy vitaminy koncentracijos, glikemija,
glikozilintas hemoglobinas (hemoglobino, esancio eritrocituose, dalis, susijungusi
su gliukoze, HbAlc), geleZies koncentracija, bendra geleZies suri§imo geba, feritinas,
smegeny natriuretinis peptidas, riebaluose tirpiy vitaminy (A, D, E) koncentracijos,
baltymy koncentracijos, lipidograma, mineraly, tokiy kaip kalcis ir fosforas, kraujo
kresumo rodikliai, kiti tyrimai — pagal klinikine situacija).

Arterinio kraujo dujy tyrimas (25 pav.) atlickamas jtariant arba esant kvépa-
vimo nepakankamumui. Tyrimas atliekamas pacientui kvépuojant aplinkos oru ir,
jei leidzia bakle, netiekiant papildomo deguonies.

Stipininé . 1 gy . e s o= wve sy
arterija Tyrimo rezultatai leidzia jvertinti rags¢iy ir Sarmy
/3"00_450 pusiausvyra, kraujo prisotinimg deguonimi, anglies
; dvideginiu, esantsutrikimy — spresti, ar pokyciai dél
e T kvépavimo sistemos, metaboliniy arba misriy sutri-

kimy. Tyrimus svarbu kartoti, jei yra kvépavimo
nepakankamumas, nepriklausomai nuo to, ar do-

— = minuojadeguonies trakumas, ar anglies dvideginio
- perteklius, siekiant laiku jvertinti pagalbos poreikj.

Reichman EF: Emergency Medicine I$Smatose tiriama elastazé, riebalai, lipazé.

Procedures, 2nd ed. Chapter 7. Arterial - Taj padeda jvertinti, ar paciento kasos egzokrininé

Puncture and Cannulation. .. .

McGraw-Hill, Inc., 2013 funkcija yra pakankama, ar ne. Elastazé padeda
25 pav. Arterijos punkcija skaidyti riebalus, angliavandenius ir baltymus,

arterinio kraujo dujy tyrimui kad organizmas galéty juos panaudoti energijai,
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augimuiirlsteléms atkurti. Elastaze kasa i$skiria j plonaja Zarna. Jei kasos egzokrininé
funkcija pakankama, iSmatose elastazés randama > 200 pg/g (du kartus daugiau) ir
nustatoma daug riebaly (du kartus daugiau). Dideliu riebaly kiekiu jvardijama bukle,
kai i§matose per 24 val. randama > 7 g riebaly. Lipazés tyrimas iSmatose naudojamas
reciau, nes yra maziau jautrus, vertinant kasos egzokrining funkcija. Lipaz¢ gamina
kasa, kepenys, zarnynas, liezuvis, skrandis ir daugelis kity organizmo lasteliy. Lipazés
normos ribos yra 0-160 U/l ir gali kisti priklausomai nuo i$tyrimui naudojamo me-
todo. Laikui bégant, esant egzokrininés kasos funkcijos nepakankamumui, lipazés
kiekis mazéja. Steatoréja (tustinimasis riebiomis i$matomis) atsiranda, kai kasos lipazés
kiekis sumazéja iki < S-10 proc. normos.

Gliukozés tolerancijos testas (26 pav.) — yra kraujo tyrimas, kurio metu nu-
statoma, kaip organizmas geba pasalinti gliukoze i§ kraujo. Kasa gamina insuling,
kuris padeda gliukozg paversti energija organizmui. Zmonéms, sergantiems CF, dél
nepakankamos funkcijos kasa gali gaminti per mazg insulino kiekj, tai gali sukelti
su CF susijusj diabeta arba salygoti sutrikusig gliukozés tolerancija. Gliukozés tole-
rancijos testg rekomenduojama atlikti kiekvienais metais visiems sergantiesiems CF
nuo 10 mety amziaus ir dar nesergantiems su CF susijusiu diabetu bei esant stabiliai
ligos eigai. Tyrimg atlieka Seimos gydytojas arba gydytojas (vaiky) endokrinologas.
Tyrimas atlickamas vertinant gliukozés koncentracijg pries tyrima ir praéjus 2 val. po
75 g gliukozés tirpalo suvartojimo. Jeigu gliukozés koncentracija kraujyje nevalgius
yra = 7,0 mmol/l ir po 2 val. yra ne mazesné nei 11,1 mmol/l, tyrimas kartojamas
kita diena; jei gliukozés koncentracija po 2 val. yra ne mazesné nei 11,1 mmol/l, di-
agnozuojamas su CF susijes diabetas. Gliukozés tolerancijos testo kartoti nereikia,
jei yra neabejotiny hiperglikemijos simptomy (poliurija — padidéjusi paros diureze,
polidipsija — padidéjes noras gerti) arba simptomy ir atsitiktiniy gliukozés koncen-
tracijy > 11,1 mmol/l. Gliukozés tolerancijos sutrikimas nustatomas, kai gliukozés
koncentracija veniniame kraujyje nevalgius yra maZesné nei 6,1 mmol/l, o 2 val. po
gliukozés pavartojimo — 7,8-11,1 mmol/L.

3

26 pav. Gliukozés

Prie$ tyrimg nevalgyti Geriamasis gliukozés Imamas kraujas, tolerancijos testas

ir negerti 8-12 val. (cukraus) tirpalas atliekami tyrimai . .
§ P Z (atlikimo etapai)

https://www.lalpathlabs.com/blog/glucose-tolerance-test/
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Klausimynai. Depresija ir nerimas daznai pasitaiko CF sergantiems pacientams
ir jy tévams. Psichologinés problemos susijusios su blogesniais sveikatos rezultatais
(pvz., sumazéjusia plauciy funkcija, maZesniu kiino masés indeksu (KMI), blogesniu
paskirto gydymo rezimo laikymusi, blogesne gyvenimo kokybe, daZnesniais paamé-
jimais, stacionarinio gydymo poreikiu ir didesnémis islaidomis sveikatos priezitrai).
CF sergantiesiems ir jy globéjams vertinti dél depresijos ir nerimo, kad laiku atpaZinti
ir skirti gydymga, rekomenduojama naudoti du klausimynus - PHQ-9 ir GAD-7.
GAD-7 (angl. Generalized Anxiety Disorder Questionnaire, GAD-7) (27 pav.) skir-
tas jvertinti nerimo simptomy sunkuma. PHQ-9 (28 pav.) yra paciento sveikatos
klausimyno (angl. Patient Health Questionnaire) dalis, skirta depresijai jvertinti.

Generalizuoto nerimo sutrikimo skalé-7

(GAD-7)
Kaip daznai per pastarasias 2 savaites Visai Keleta | Daugiau | Beveik
jus kamavo $ios problemos? nekama- | dieny | neipusg |kiekvieng
(Norédami pazyméti savo atsakyma vo i§ visy dieng
naudokite ,,v“) dieny
1. Nervingumas, nerimastingumas ar
1yes 0 1 2 3
didel¢ jrampa
2. Negal¢jimas sustabdyti nerimo ar jo
L 0 1 2 3
kontroliuoti
3. Per didelis nerimavimas dél jvairiy 0 1 ) 3
dalyky
4. Sunkumas atsipalaiduoti 0 1 2 3
S. Buvimas tokiam (-ai) neramiam (-iai),
R 0 1 2 3
kad net sunku ramiai pasédéti
6. Greitas susierzinimas ar dirglumas 0 1 2 3
7. Baimé, tarsi galéty nutikti kazkas baisaus 0 1 2 3

Bendras balas

https://biological-psychiatry.eu/wp-content/uploads/2019/07/BPP_2019_21t022.pdf

27 pav. Generalizuoto nerimo sutrikimo skalé-7
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Paciento sveikatos klausimynas-7

(PHQ-)

Kaip daZnai per pastarasias 2 savaites Visai Keleta | Daugiau | Beveik
jus kamavo kurios nors i§ $ig proble- nekama- | dieny | neipusg |kiekvieng
my? vo i8 visy dieng
(Norédami pazyméti savo atsakyma dieny
naudokite ,,v“)
1. Mazas susidoméjimas ar malonumas

. 0 1 2 3
atliekant dalykus
2. Jautimasis nusiminusiam(-ai), prislég- 0 1 )

. . . 3
tam(-ai) ar beviltiskiam(-ai)
3. Sunkumas uzmgti ar i$miegoti, arba per 0 1 5 3
ilgas miegojimas
4. Jautimasis pavargusiam (-ai) ar energijos 0 1 5 3
trukumas
5. Prastas apetitas arba persivalgymas 0 1 2 3
6. Prasta savijauta — pojatis, kad esate
nevykélis (-€) arba kad nuvyléte save ar savo 0 1 2 3
Seimg
7. Sunkumas susikoncentruoti ties tokiais
dalykais, kaip laikras¢io skaitymas arba 0 1 2 3
televizoriaus ziaréjimas
8. Judéjimas ar kalbéjimas taip létai, kad
kiti Zmonés galéjo pastebéti? Arba atvirks-
diai — buvimas tokiam (-ai) neramiam (-ai) 0 1 2 3
ar nenustygstan¢iam (-ai), kad judéjote
daug daugiau nei jprasta
9. Mintys, kad jums baty geriau bati mi-
rusiam (-ai) arba apie saves Zalojma kokiu 0 1 2 3
nors badu
Bendras balas

Sukaré Drs. Robert L. Spitzer, Janet B.W. Williams, Kurt Kroenke ir jy kolegos, gave edukacinj ,Pfizer Inc.“ leidimg.

Atkurti, versti, vaizduoti arba platinti leidimo nereikia.

28 pav. Paciento sveikatos klausimynas-9

Su CF susijusiy tyrimy sara$as néra baigtinis ir priklauso nuo vyraujanciy

simptomuy, jtariamos ligos. ApZvelgti dazniau atliekami tyrimai.



GYDYMO PRINCIPAI
t- - -i' : Sergant CF, gydymas yra kom-

pleksinis — tick medikamentinis
(vaistai) (29 pav.), tieck nemedika-
mentinis gydymas. Medikamenti-

nio gydymo pagrinda sudaro bron-
chy sekretg skystinantys vaistai,
bronchus ple¢iantys vaistai , kasos
fermentai, nesteroidiniai vaistai nuo
uzdegimo (NVNU), priesbakteri-
niai vaistai (antibiotikai), prie§viru-
siniai vaistai, CFTR moduliatoriai,

https://www.legalscoops.com/5-famous-class-
action-lawsuits-against-pharma-companies/ kltl vaistai CF komplikacijoms gy-

29 pav. Asociatyvi vaisty nuotrauka dyti. Nemedikamentinis gydymas:

kineziterapija, priemoniy, gerinan-

¢iy sekreto i§ kvépavimo taky pasisalinima, naudojimas, fizinis aktyvumas. Labai
svarbi dalis yra tinkama mityba, kuri atsiradus CFTR moduliatoriams, ir toliau
iSlieka aktuali (sergant CF pagrindiné problema yra mitybos nepakankamumas,
skiriant CFTR moduliatorius — atsiranda antsvorio problemos). Dél malabsorbcijos
(nepakankamo mitybiniy medZiagy pasisavinimo ir panaudojimo), ypa¢ esant kasos
nepakankamumui, pasireiskia riebaluose tirpiy vitaminy, mineraly stygius. Todél
mitybos optimizavimas, jos papildymas vitaminais, mineralais — neatsiejama dalis,
sickiant geriausiy CF gydymo rezultaty.

Vaistai

Bronchy sekreta skystinantys ir pasisalinima skatinantys vaistai, kasos fermentai,
o ne retam ir bronchus pleciantys vaistai, yra gydymo kasdienybeé. Atsiradus vaisty
kompensavimui (nuo 2024 m.), turintiems nors vieng F508del mutacij ir nesant
kontraindikacijy (kai dél tam tikry aplinkybiy negalima skirti vaisto), kasdienybe
tapo ir CFTR moduliatoriy vartojimas, koreguojantis kity vaisty poreikj (jprastai
mazinamos kity vaisty dozés arba poreikis).
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Brounchy sekretg skystinantys ir atsikoséjimg gerinantys vaistai

Délligos atsiradimo mechanizmuy, kvépavimo taky sekretas yra tirstas, klampus,
padengia kvépavimo taky sieneles, sunkiai iskosimas (30 pav.), sukelia klinikinius
simptomus, sudaro salygas dazniems CF paaméjimams. Nors galioja bendros reko-
mendacijos, kaip skystinti bronchy sekreta, pvz., pakankamas vandens vartojimas,
fizinis aktyvumas, kineziterapija, vis tik daznai to nepakanka.

Pla¢iai vartojamas vaistas, skirtas mazinti CF serganciyjy kvépavimo taky
sekreto klampuma, — jkvepiamoji dornazé alfa (Pulmozyme®). Gali bati skiriama
nuo penkeriy mety amziaus. Dornazé alfa veiksmingai skaido kvépavimo taky
sekreta, sumazina jo klampumg ir pagerina atsikoséjimg. Tyrimy duomenimis,
vartojant dornaze alfa, CF paiméjimai tampa retesni, jy eiga lengvesné, trukmeé -
trumpesné, pageréja plauciy funkcija. Vaistas jkvepiamas vieng kartg per para,
sunkesniais atvejais — du kartus per para. Skiriamas per specialy srovinj purkstuva
(ultragarsiniai purkstuvai inhaliacijoms netinka). Nepageidaujamos reakcijos pa-
prastai biina retos ir silpnos.

Kiti vaistai, kurie padeda skystinti bronchy sekreta, yra jkvepiamasis hiperto-
ninio (padidintos koncentracijos) natrio chlorido (7 proc.) tirpalas ir manitolio
milteliai (Bronchitol®). Siy vaisty veikimo mechanizmas nukreiptas j kvépavimo
taky pavir$inio sluoksnio drékinima, taip pagerinant sekreto takuma (reologines
savybes), todél palengvéja ir sekreto pa-
$alinimas kosint. Abu vaistai jkvepiami
du kartus per para, o prie§ juos kve-
puojant patartina sukvépuoti trumpo
veikimo bronchus ple¢iamuyjy vaisty,
kad i$vengti galimo bronchy spazmo
arba kvépavimo taky sudirginimo.
Tiek hipertoninis natrio chloridas, tiek
manitolis gali bati vartojami kartu su
dornaze alfa, nes jy veikimo mechaniz-
mai skirtingi ir, esant reikalui, papildo
vienas kito poveikj.

Skrepliy klampuma kiek mazina ir
jkvepiamasis N-acetilcisteinas (taip pat

¢ i i . .. . https://www.cloudninecare.com/blog/coughing-
ir geriamosios vaisto formos), ta¢iau jo conundrums-5-types-of-coughs-in-kids
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Jei CF sergan¢iam asmeniui skiriami skirtingy rasiy jkvepiamieji vaistai, reko-
menduojama laikytis tam tikros tvarkos, norint pasiekti optimalaus veiksmingumo:
pirmiausiai jkvepiami bronchus ple¢iantys vaistai, praé¢jus 5-15 min. sukvépuojami
kvépavimo takq sekretal skystinamieji ir pasiéalinima‘ gerinantys vaistai, taikoma
kineziterapija, sekreto i§ kvépavimo taky pasisalinimg skatinamosios priemonés. Jei

pacientas vartoja jkvepiamuosius priesbakterinius vaistus (antibiotikus), pastarieji
sukvépuojami paskutiniai.

Brounchus pleciantys vaistai

Bronchus ple¢iantys vaistai (31 pav.) yra sudétiné CF gydymo dalis pacientams,
kurie patiria bronchy spazmus (paprastai kliniskai pasireiskia dusuliu, o spirometrijos
tyrimo metu nustatoma bronchy obstrukeija. Sie vaistai skiriami siekiant praplésti
kvépavimo takus ir pagerinti oro srauto judéjima juose. Vaistai gali bati vartojami
ir nesant bronchy obstrukcijos, pavyzdziui, sickiant pagerinti sekreto atkosé¢jima
atliekant kvépavimo pratimus arba naudojant atsikos¢jima gerinamuosius prietaisus,
taip pat pries fizinj kravj, jei jis sukelia simptomus. Reikéty nepamirsti, kad sergant
CF, pacientas gali sirgti ir gretutinémis ligomis ir baklémis, pvz., astma, kuria sergant
daznu atveju bronchus ple¢iamieji vaistai batini.

Bronchus pleciantys vaistai gali bati tick trumpo, tiek ilgo veikimo. Trumpo
veikimo bronchus pleciantys vaistai (pvz., salbutamolis) veikia greitai (per kelias
minutes), atpalaiduoja kvépavimo taky raumenis, o veikimas tesiasi iki 4-6 val.
Paprastai Sie vaistai skiriami pagal reikalg (bet ne daugiau 8 inhaliacijy per diena,
jei dozuoja pats pacientas). Ilgo veikimo bronchus ple¢iantys vaistai uztikrina ilga-
laikj poveikj, kuris gali trukti iki 12-24 val. (nuo veikimo trukmés priklauso kiek
karty per dieng vaistai turi bati vartojami — du
kartus, ar pakanka vieno). Ilgo veikimo vaistai
vartojami ilgai. Bronchus plediantys vaistai
yra skirtingy vaisty grupiy ir veikia skirtingus
receptorius (§, adrenoreceptorius, muskarino
receptorius), esanc¢ius apatiniuose kvépavimo

takuose. Ne visi pacientai vienodai toleruoja
?' jkvepiamuosius bronchus ple¢iancius vaistus,

ne visi vaistai uztikrina vienoda gydymo po-
https://www.drmayankshukla.com/coping-

with-asthma/ veikj. Viena daznesniy nepageidaujamy reak-
31 pav. Vaisty jkvépimas per cijy skiriant 8, adrenoreceptorius veikiancius
inhaliatoriy vaistus , yra tachikardija (dazna Sirdies veikla).

(asociatyvi nuotrauka)
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Pasitaiko kalio koncentracijos serume sumazéjimo atvejy, gali pasireiksti raumeny
méslungis, tremoras (ritmingas drebulys vienoje arba keliose kano vietose), gali
daZniau skaudéti galva, ar jvyksta re¢iau pasitaikancios nepageidaujamos reakcijos,
nurodomos vaisto aprase. Jei skiriami muskarino receptorius veikiantys vaistai, pa-
cientai gali jausti burnos dziavima, gerklés sudirginima, kitus rec¢iau pasitaikancius
nepageidaujamus poveikius (galimi nepageidaujami poveikiai pateikiami vaisto
aprase). Bronchus pleciantys vaistai gali bati skiriami skirtinguose inhaliatoriuose
(prietaisuose, skirtuose vaistams jkvépti) ir skirtingomis formomis (aerozolio arba

milteliy pavidalo).

Kasos fermentai

Kasos fermentai (32 pav.) yra vienas pagrindiniy CF gydymo elementy. Pakaitiné
kasos fermenty terapija skirta gydyti sutrikusiam maistiniy medziagy, ypac riebaly,
baltymuy ir riebaluose tirpiy vitaminy (A, D, E ir K) pasisavinimui (malabsorbcijai),
sickiant pagerinti virskinima. Sergant CF dél tir$to sekreto gali uzsikimsti kasos
latakai ir virskinimo fermentai nepatenka arba patenka nepakankamas jy kiekis j
plonaja Zarna, pasireiskia kasos nepakankamumas (Zr. skyriuje , Komplikacijos®).

Kasos fermentai dalyvauja skaidant maistg j maistines medziagas, kad organiz-
mas galéty jas pasisavinti. Sergant CF, jei neskiriama kasos fermenty, gali pasireiksti
nepakankama mityba, augimo ir svorio prieaugio problemos, riebaluose tirpiy
vitaminy stygius. Kasos fermenty terapija susideda i$ keliy pagrindiniy fermenty:
- Lipazés — skaido riebalus j riebaly ragstis ir

glicerolj.
— Proteazés - skaido baltymus j aminoragstis.
- Amilazés - skaido angliavandenius j paprastuo-

sius cukrus.

Visy i§vardyty fermenty derinys apibendrintai
vadinamas pankreatinu (Kreon®, Pangrol®).

Kasos fermentai skiriami esant diagnozuotam
kasos nepakankamumui, klinikiniam kasos nepa-
kankamumo jtarimui arba esant nepakankamai
kasos funkcijai pagal laboratorinius rodmenis
(pvz.,. elastazés iémat.oslé kiékis ma.ieslni.s nei 200 }tl(t)t;zs///évz;vz/f;irtlzzrz;ﬂlzrﬁir;:;r;fcl
1g/g iSmaty arba padidéjes riebaly kiekis iSmatose).  giseases-the-role-of-nutritional-status-and-

Kasos fermentai dél specialios dangos yra ~ nuerition-therapy-in-the-management-of

pancreatitis-and-pancreatic-cancer

apsaugoti nuo skrandZio rag$éiu ir patenka tiesiai L
psaug SR Irp 32 pav. Asociatyvi nuotrauka
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j plonaja Zarna, kur jie tampa aktyvas ir padeda virskinti maistg. Vartojami su
maistu ir uzkandziais. Dozavimas pagrjstas lipazés vienetais ir priklauso tiek nuo
paciento svorio, tiek nuo suvartojamy riebaly kiekio. Jprasta pradiné dozé yra
500-2500 lipazés vienety kilogramui kiino svorio kiekvieno valgio metu. Si dozé
gali buti koreguojama atsizvelgiant j individualius poreikius, mitybos jprocius ir
vertinant elastazés kiekj iSmatose. Papildomi rodikliai didinti kasos fermenty dozes
yra daznas tustinimasis riebiomis iSmatomis, pilvo skausmas arba pilvo patimas,
augimo sulétéjimas, nepriaugantis svoris. Rekomenduojama neviryti 10 000 lipazés
vienety kilogramui kano svorio per diena, kad baty i$vengta fibrozinés kolonopa-
tijos (Zr. skyriuje ,, Komplikacijos®).

Svoriu pagrjstas kasos fermenty skyrimo metodas gali bati naudojamas bet
kuriame amzZiuje. Pradiné doz¢ jaunesniems nei ketveriy mety vaikams yra 1000 li-
pazés vienety/kg kano svorio kiekvieno valgio metu. Vyresniems nei ketveriy mety
amziaus asmenims pradiné dozé yra S00 lipazés vienety/kg kano svorio kiekvieno
valgio metu. Mazesnés dozés (pvz., nuo puseés iki trijy ketvirtadaliy valgio metu
vartojamos dozés) paprastai skiriamos uzkandziams tarp valgiy, kuriuose yra
riebaly. Kasos fermenty dozé gali bati padidinama, atsizvelgiant j kasos nepa-
kankamumo simptomus, iki didziausios — 2500 lipazés vienety/kg kino svorio
kiekvieno valgio metu.

Riebalais pagrjstas kasos fermenty skyrimo metodas naudingas kadikiams,
kurie suvalgo Zinoma pieno misinio kiekj, arba pacientams, kurie maitinami pro
zondg. Pradedama dozuoti nuo mazdaug 2000 lipazes vienety/120 ml misinio arba
kiekvieng kartg maitinant i§ kraties (mazdaug 1600 lipazés vienety/g per diena
suvartojamy riebaly). Dozé gali bati koreguojama iki ne daugiau kaip 2500 lipazés
vienety/kgkiano svorio kiekvieng maitinima, o didZiausia paros dozé yra 10 000 li-
pazés vienety/kg.

Kepeny fermentai gali bati skiriami tiek tabletémis, tiek kapsulémis. Vis tik
dauguma fermenty yra parduodami kapsulémis, o jose fermentai yra granuliy
arba mikrosfery pavidalu, tai prapledia jy vartojimo galimybes. Vyresni vaikai ir
suaugusieji paprastai praryjakapsule, o mazesniems vaikams ir kadikiams fermentai
skiriami atidarius kapsule ir mikrosferas suduodant su Sauksteliu kartu su maistu.
Maistas turi bati minkstas, kad jo nereikéty kramtyti, ir santykinai ragstus, kad ne-
i$tirpty Zarnyne tirpstantis fermenty apvalkalas. Fermenty nereikéty pilti j maista,
kurio pH didesnis nei 7,3, tokj kaip pienas, saldus kremas arba ledai, nes apsauginis
apvalkalas $iuose produktuose gali i8tirpti, o skrandZio sultys fermentus gali pada-
ryti neveikliais. Kadikiams, kurie maitinami motinos pienu arba pieno misiniais,
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fermenty granules galima jmaisyti j nedidelj obuoliy tyrés kiekj arba kitokj ragsty
kadikiy maistg ir duoti su Sauksteliu. UzkandZiaujant saldZiu maistu, kuriame yra
daugangliavandeniy, fermenty galima ir nevartoti, nes daugiausia fermenty reikia
riebalams ir baltymams virskinti. Jeigu CF sergantis asmuo kurj laikg nevalgys,
rekomenduojama skirti po 10 000 V'V kas 3—4 val., norint i$vengti Zarny obstruk-
cijos sutir§téjusiomis gleivémis. Skiriant enterinj maitinimg (Zr. skyriuje ,Mityba”
pro nazogastrinj zondg arba gastrostomg (Zr. skyriuje ,,Gastrostomy prieZiara”),
sitloma fermentq kapsulés turinj suberti j tirSta rigdty skysti, pvz., tirtas vaisiy
sultis, ir supilti pro maitinimo vamzdelj.

Ilgai valgant, pacientams gali tekti i$gerti dalj kasos fermenty dozés pradzioje, o
likusig dalj (maZdaug po 30 min.) - viduryje. Fermenty kapsuliy ir table¢iy nega-
lima traiskyti arba kramtyti nes taip baty pazeidziama apsauga ir kasos fermentai
i$siskirty ne plonajame zarnyne. Gydymo veiksminguma gali mazZinti virskinamojo
trakto pH (ragstingumo) svyravimai, kai kada jis gali kisti laikui bégant ir tam
padiam pacientui, svarbu nepamirsti to jvertinti, nes tam tikrais atvejais skran-
dZio ragstingumo slopinimas gali pagerinti pakaitinés kasos fermenty terapijos
veiksminguma. Todél kai kuriems pacientams gali prireikti vartoti rag$tinguma
slopinanciy vaisty (pvz., protony siurblio inhibitoriy).

Pakaitinés kasos fermenty terapijos veiksmingumas vertinamas pagal klinikinj
atsaka (ar yra malabsobcijai badingy simptomy, kaip pvz., viduriavimas, nema-
lonaus kvapo, riebios i§matos, pilvo patimas, dujy kaupimasis, pilvo skausmas),
elastaze iSmatose arba atlikti i$maty riebaly tyrima.

Rekomenduojama reguliariai stebéti pakaitine kasos fermenty terapija gydomus
pacientus, jvertinant jy mitybos bukle, augima. Kadikiai vertinami kiekvieng kartg
apsilankius gydymo jstaigoje, vaikai ir paaugliai kas 3 mén., suaugusieji — kas 6 mén.

Siekiant uztikrinti pakaitinés kasos fermenty terapijos veiksminguma, batinas
pacienty $vietimas, supazindinant, kam reikalingi kasos fermentai gydant CF,
motyvuojant pacientus laikytis paskirto gydymo rezimo.

Pakaitiné kasos fermenty terapija neskiriama pacientams, kuriy pakankama
kasos funkcija, nustatyta normaliu elastazés iSmaty tyrimu arba riebaly rezorbcijos
méginiu ir néra riebaly malabsorbcijos klinikiniy pozymiy. CFTR moduliatoriais
galima atkurti arba pagerinti kasos funkcija.

Priesuzdegiminiai vaistai
Sergant CF, klampus sekretas ir pasikartojancios infekcijos sukelia nuolatinj

uzdegiminj atsaka, kuris ilgainiui pazeidzia kvépavimo takus ir plaucdiy audinj.
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Gydymo prie$uzdegiminiais vaistais
(33 pav.) tikslas yra sumazinti uzdegi-
ma, gleivinés paburkima, palengvinti
kvépavimo simptomus ir létinti
plauciy funkcijos prastéjima. Priesuz-
degiminio gydymo veiksmingumas
labiau jrodytas vaikams, sergantiems
CF, o suaugusiesiems jrodymuy stinga.

Pagrindiniai vaistai, kurie slopina
uzdegima, yra NVNU ir gliukokorti-

https://www.istockphoto.com/photo/burned- koidai. NVNU daZniausiai skiriami

extinguished-matches-isolated-with-smoke-on-black- . . .

background-clipping-path-gm1279042930-377778299 geriamaja forma (paprastai ibuprofe-
33 pav. Asociatyvi nuotrauka nas), kai kada trumpalaikiam poveikiui

pasiekti gali bati skiriami leidZiamaja
forma. Nustatyta, kad ibuprofenas (dazniausiai skiriant po 200 mg 2 kartus per
diena) létina S-13 mety amziaus vaiky, serganciy CF, plau¢iy funkcijos blogéjima.
Ibuprofenas slopina uzdegima ir padeda ilgiau islaikyti geresne plaudiy funkcija.
Tadiau svarbu jvertinti ir galimas nepageidaujamas reakcijas. Didelés NVNU dozés
didina skrandzio opos, inksty funkcijos sutrikimo rizika, galima CF serganciojo
vartojamy vaisty saveika. Rekomenduojama reguliariai vertinti kraujo tyrimus.
Gliukokortikoidai vartojami jkvepiamieji arba geriamieji, kai kada gali bati skiria-
mi ir leidziamieji. Gliukokortikoidai pasizymi stipriu prie$uzdegiminiu poveikiu,
silpnina uzdegima kvépavimo takuose ir slopina imuninj atsaka. Paprastai skiriami
trumpais intervalais, i§skyrus atvejus, kai asmuo serga astma (tokiu atveju prioritetas
teikiamas jkvepiamiesiems gliukokortikoidams, nors patiméjimo metu gali bati ski-
riami ir geriamieji arba leidZiamieji). Vengiama ilgalaikio geriamyjy arba leid Zziamyjy
gliukokortikoidy vartojimo dél jy nepageidaujamo poveikio, pvz., auksto arterinio
kraujospadzio, svorio didéjimo, osteoporozés, didesnés infekciniy ligy rizikos ir k.
Tkvepiamieji gliukokortikoidai gali bati vartojami ilga laika, ju sukeliamos nepageidau-
jamos reakcijos néra tokios pacios kaip geriamujy arba leidZiamyjy gliukokortikoidy.
Ikvepiant gliukokortikoidus rekomenduojama laikytis burnos higienos, issiskalauti
burna, gerkle, i$spjauti, nenuryti, kad mazinti jkvepiamy daleliy nusédima burnoje,
gerklarykléje, taip mazinti grybeliniy burnos ligy, danty éduonies rizika, uzkirsti
kelig balso uzkimimuiir kt. Gliukokortikoidai paprastai vartojami tik esant batinybei
ir dozé mazinama iki maZiausios tinkamos pagal klinikine situacija, siekiant vengti
nepageidaujamy reakcijy, o vaikams — ir raidos bei augimo problemy.
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PrieSuzdegiminiu veikimu pasizymi ir antibiotiky klas¢ makrolidai, pvz., azi-
tromicinas. Azitromicinas turi ne tik priesbakterinj, bet ir prieuzdegiminj poveikj,
kuris padeda sumazinti neutrofily aktyvuma ir gleiviy gamyba. Azitromicinas gali
buti skiriamas kaip palaikomasis gydymas, siekiant valdyti uzdegima ir suretinti
CF pauméjimus. Deja, nuolatinis azitromicino vartojimas gali padidinti atsparuma
priesbakteriniams vaistams (antibiotikams). Ilgai vartojant svarbu stebéti kepeny
funkcijos rodmenis, tikrinti klausg.

Priesbakteriniai vaistai (antibiotikai)

Gydymas antibiotikais sergant CF yra nei§vengiamas. Gali bati susiduriama
tiek su aminémis, tiek su létinémis kvépavimo infekcijomis. Létinés infekcijos
apibrézimas skirtinguose $altiniuose gali skirtis, taciau i§ esmés tai reiskia, kad jei
per metus atlikus ne maziau kaip keturis skrepliy pasélius ir daugiau nei puséje jy
nustacius bakterijy augima, tikétina, kad yra létiné tos bakterijos sukelta infekcija.

Priesbakteriniais vaistais (antibiotikais, 34 pav.) gydomos bakterinés infekcijos.
Laiku skirtas gydymas gali padéti sutrumpinti ligos patiméjimg, mazinti letinés
infekcijos rizika, o jau esant létinei infekcijai — kiek jmanoma ja gydyti, maZinti
komplikacijy rizika, stengtis ilaikyti plau¢iy funkcija, retinti CF paiméjimy daznj.
Kiekvieng kartg nustacius aming infekcijg reikia siekti ja iSgydyti (eradikuoti) ir
mazinti galimybes tapti létine. Léting infekcija gydyti sudétinga, paprastai ji bana
susijusi su sunkesne ligos eiga, daznesniais paiméjimais, sparciau blogéjancia plauciy
funkcija ir kitomis komplikacijomis.

Sergant CF uZzdegiminiai kraujo rodmenys gali bati nepadidéje, bet asmuo gali
turéti bakterine infekcija ir gali prireikti priesbakterinio gydymo. Daznai nustatoma
daugiau nei viena bakterija. Uminiy arba létiniy patiméjusiy kvépavimo infekcijy
priesbakterinis gydymas tgsiamas 14-21 dieny, kartais dar ilgiau, daznai derinant
kelis priesbakterinius vaistus (antibiotikus). Léti-
niy infekcijy gydymas gali trukti 3-6 mén. arba
ilgiau. Priesbakteriniai vaistai gali bati skiriami -z
tick geriamieji, tiek leidZiamieji j veng arba jkve- 1;1; - # E -
piamieji. Geriamieji antibiotikai dazniau skiriami 'il.
esant lengvai infekcijai arba kaip papildomas
gydymas. Sunkesniy infekcijy metu pirmumas =
teikiamas j veng leidZiamiesiems antibiotikams.

https://www.shutterstock.com/image-

Ikvepiamieji antibiotikai paprastai skiriami photo/petri-dish-antibiotic-samples-
.. L. .. Sy . . resistance-test-2475384971

esant létinei infekcijai, nors gali bati derinami su o
34 pav. Asociatyvi nuotrauka
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leidZiamaisiais arba geriamaisiais antibiotikais CF paaméjimo metu. Jkvepiamieji
antibiotikai patenka tiesiai j plaucius, todél susidaro didesné vietiné koncentracija
ir yra mazesnis sisteminis nepageidaujamas poveikis.

Paaméjus CF, kai reikia skirti antibiotikus, atliekami mikrobiologiniai tyrimai
(pvz., skrepliy, kraujo pasélis) ir iki bus gauti jy atsakymai, skiriamas priesbakterinis
gydymas, remiantis paskutinio mikrobiologinio tyrimo duomenimis, o gavus naujo
mikrobiologinio tyrimo atsakyma, koreguojama pagal nustatytas bakterijas ir jy jau-
trumg arba atsparumg skiriamiems priesbakteriniams vaistams. Jei mikrobiologiniy
tyrimy neatlikta, tuomet priesbakterinis gydymas skiriamas remiantis dazniausiai
nustatomomis bakterijomis ir klinikine paciento bukle. Dazniausi sukéléjai yra
Staphylococcus aureus (S. aureus, dazniau nustatomas vaikams) ir Pseudomonas ae-
ruginosa (P. aeruginosa, dazniau nustatoma suaugusiesiems). Sunkéjant CF eigai,
neretai buna kitomis ligomis sergant retai pasitaikancios bakterijos, pvz., Burkhol-
deria cepacia, Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans ir kt. Gali
buati nustatoma ir grybeliné infekcija, tada skiriamas ir priesgrybelinis gydymas.

Pirma karta nusta¢ius meticilinui jautraus S. aureuns besimptome infekcija arba
lengva jos sukeltg CF paiméjima, skiriama geriamojo cefadroksilio, klindamicino
arba cefuroksimo. Esant sunkiam patiméjimui, j veng skiriama oksacilino, cefazolino
arba cefuroksimo. Jei S. aureus yra atsparus meticilinui, skiriamas vankomicinas,
nepaisant paimejimo sunkumo.

Unminei ir létinei P. aeruginosa infekcijai budinga sunkesné CF eiga, daznesni
ir sunkesni paaméjimai, didesnis mirtingumas. Gydymui gali bati skiriamas jkve-
piamojo tobramicino kartu arba be geriamojo ciprofloksacino keturiy savaiciy
gydymo kursas. Nepavykus i$naikinti bakterijos arba esant CF patiméjimui, skiriami
antibiotikai j veng. Esantlétinei P. aeruginosa infekcijai, skiriamas ilgalaikis slopina-
masis priesbakterinis gydymas jkvepiamuoju tobramicinu arba kolistinu (kolistinas
skiriamas tuo atveju, jei P. aeruginosa atspari tobramicinui arba pacientas §io vaisto
netoleruoja), geriamuoju azitromicinu. Jkvepiamasis tobramicinas vartojamas du
kartus per parg (300 mg doze per specialy purkstuva arba po 28 mg po keturias
kapsules 2 k./d., vartojant jkvepiamus miltelius per specialy inhaliatoriy) 28 die-
ny ciklais su 28 dieny pertrauka. Jei skiriamas kolistinas, tada po 1 662 S00 TV
(~ 125 mg) kolistimetato natrio druskos 2 k./d. jkvepiamyjy milteliy pavidalu.
Vartojimo trukme salygoja klinikiné situacija, mikrobiologiniy tyrimy duome-
nys. Ilgalaikis gydymas azitromicinu (vartojant 3 k./sav. 6 mén. ir ilgiau) pagerina
serganciojo plauciy funkcija, retina CF patiméjimus. Azitromicino veiksmingumo
duomeny stinga, todél sprendimas dél jo vartojimo priimamas individualiai.
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Lengva aminé infekcija gali bati gydoma ambulatoriskai (lengvai infekcijai
gydyti gali pakakti 7-10 dieny). Jei paciento baklé yra sunki arba yra poZzymiy,
kad gali pablogeéti, progresuoti infekcija, tuomet pirmumas teikiamas gydymui
ligoninéje ir gydytojo pulmonologo, turin¢io CF gydymo patirties, prieziarai.

Skiriant antibiotikus, svarbu reguliariai tirti uzdegiminius kraujo rodmenis,
inksty ir kepeny funkcijos rodmentis, vertinti dél galimy nepageidaujamy poveikiy.
Gali bati tiriamos ir kai kuriy priesbakteriniy vaisty (antibiotiky) koncentracijos
(tai atlickama gydant CF patiméjimg stacionare ir tik tam tikrose ligoninése).

Vienas i§ bakteriniy infekcijy gydymo sergant CF is$ukiy — atspariy priesbak-
teriniams vaistams (antibiotikams) bakterijy atsiradimas. Todél stengiamasi derinti
skirtingus antibiotikus, turinéius skirtingus veikimo mechanizmus, siekiant padi-
dinti gydymo veiksmingumag ir sumazinti bakterijy atsparuma. Sergant létinémis
infekcijomis, kintamos antibiotiky schemos taip pat gali padéti sumazinti bakterijy
atsparumo antibiotikams rizika. Be abejo, svarbu vengti nepagrjsto antibiotiky
skyrimo.

Priesvirusiniai vaistai
Nors CF pacientailabiau linke sirgti bakterinémis infekcijomis, kvépavimo taky
virusinés infekcijos, pvz., gripas, respiracinis sincitinis virusas, koronavirusasir t.t.
taip pat yra daznos ir gali sukelti sunkiy kvépavimo problemy. Virusai gali salygoti
tick lengva, tick sunky CF paaméjimg. Prie$virusinio gydymo galimybés ribotos dél
nuolat kintamos virusy sudéties ir nepakankamo veiksmingy priesvirusiniy vaisty
(35 pav.) pasirinkimo. Vis tik kai kurios virusinés infekcijos gydomos, nes taip pat
gali bloginti CF eiga, plauciy funkcija, prisideti prie daznesniy CF paaméjimy.
Susirgus gripu, gali bati skiriamas
geriamasis prieSvirusinis vaistas oseltami-
viras. Paskyrus vaistg per 48 val. nuo simp-
tomy atsiradimo galima palengvinti gripo
simptomus, sutrumpinti sirgimo laika.
Respiracinis sincitinis virusas ypac
pavojingas jauniesiems CF pacientams ir

tiems, kurie serga sunkia CF liga. Virusas

gali sukelti bronchiolitg (smulkiyjy kvépa-

https://www.kasaraatelier.com/blogs/news/
vimo takq, bronchioliq’ uideglmg{) arba staying-safe-in-the-face-of-ba-2-86-your-guide-to-
protection

pneumonija (plaudiy uzdegima). Didelés 3 Prictvirusinis ovd
rizikos kadikiams ir maZiems vaikams pav. FHCOVITusinis gycymas.
Asociatyvi nuotrauka
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respiracinio sincitinio viruso sezono metu kas ménesj po oda gali bati $virk§¢iamas
palivizumabas. Vyresniems vaikams arba suaugusiems asmenims jis neskiriamas.

Kita pavojinga liga, kuri gali sukelti sunkiy kvépavimo taky komplikacijy, yra
koronaviruso liga 2019 (COVID-19). Kai kuriems stacionare gydomiems pacien-
tams, esant sunkiai COVID-19, gali bati skiriamas remdesiviras. Sergant lengva
arba vidutinio sunkumo COVID-19, didelés rizikos pacientams, siekiant sumazinti
sunkios infekcijos rizika, skiriamas nirmatrelviro ir ritonaviro derinys.

Priedvirusinio gydymo tikslas yra palengvinti simptomus, sutrumpinti jy tru-
kme, uzkirsti kelig virusinés infekcijos sukeltam plauciy funkcijos pablogéjimui
arba jj letinti, retinti paiméjimus, i§vengti CF paiméjimo sukeliamy komplikacijy.
Veiksmingas priesvirusinis gydymas gali sumazinti CF pacienty hospitalizavimo
dél sunkiy virusiniy infekcijy tikimybe.

Virusiniy infekcijy prevencijai svarbus vaidmuo tenka skiepams (Zr. skyriuje

»Skiepai”).

CFTR moduliatoriai

CFTR moduliatoriy era prasidéjo nuo 2012 m., kai rinkoje atsirado pirmasis
CFTR moduliatorius ivakaftoras. Véliau atsirado daugiau CFTR moduliatoriy ir
ju deriniy. Visy CFTR moduliatoriy (36 pav.) tiek gydant vienu vaistu, tiek vaisty
deriniais, skyrimas pagrjstas tikslinémis
CFTR geno mutacijomis. Tai reiskia, kad
kiekvienas vaistas turi patvirtintg CFTR
geno mutacijy sarada, kurioms esant tikimasi
gydymo veiksmingumo. Mutacijy sarasas
nuolat papildomas, atliekami ir tolesni ty-
rimai, siekiant surasti veiksmingus vaistus
tiems, kuriems dar néra tinkamy CFTR
moduliatoriy.

CFTR moduliatoriai veikia gerinant arba
atkuriant CFTR geno mutacijy salygotas su-
trikusias CFTR baltymo funkcijas, koreguoja
CFTR baltymo sutrikimus, pvz., stabilumg
ir pan. CFTR moduliatoriai, atsiZvelgiant
i ju poveikj CFTR, skirstomi j penkias pa-

https://www.pinterest.com/ grindines grupes: potenciatoriai, korektoriai,

pin/27725353945492790/ stabilizatoriai, nuskaitytojai, stiprintuvai.

36 pav. Asociatyvi nuotrauka

o 4G
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Yra keturi CFTR moduliatoriai:
- Ivakaftoras (Kalydeco®).
— Lumakaftoras ir ivakaftoras (Orkambi®).
— Tezakftoras ir ivakaftoras (Europoje — Symkevi®, JAV — Symdeko®).
- Eleksakaftoras, tezakaftoras ir ivakaftoras (Europoje — Kaftrio®, JAV — Trikafta®).

Parenkant gydyma, pirmumas teikiamas gydymui trijy CFTR moduliatoriy
deriniu, jei jis negalimas —gydymui dviem vaistais ir tik negalint skirti kompleksinio
gydymo, svarstomas gydymas vienu vaistu. Lietuvoje nuo 2024 m. spalio meén.
kompensuojamas CFTR moduliatoriy eleksakaftoro, tezakaftoro, ivakaftoro
derinys, kuris skiriamas nuo dvejy mety amzZiaus ir turintiems bent vieng F508del
mutacija CFTR gene. Prie§ skiriant CFTR moduliatorius, svarbu jvertinti galimas
saveikas su kitais vartojamais vaistais (kai kurie vaistai gali Zymiai padidinti CFTR
moduliatoriaus poveikj, tod¢l turi bati koreguojama moduliatoriaus doze, pvz.,
kai kurie priesgrybeliniai, priesbakteriniai vaistai). Paskyrus CFTR moduliato-
rius, pirminis baklés ir galimy nepageidaujamy reakcijy vertinimas atlickamas po
1-3 mén., véliau — kas 6 mén. Svarbu, kad CF sergantysis baty nuolat priZitrimas,
jo klinikiné buklé vertinama gydytojo specialisto, turindio patirties diagnozuoti
ir gydyti CF. Skiriant CFTR moduliatorius gali tekti koreguoti gydyma (mityba,
kasos fermentus ir kt.). Svarbu pacienta stebéti dél nuotaiky poky¢iy, depresijos,
nerimo. Per pirmuosius gydymo metus kas 3 mén. vertinti kepeny funkcijos tyri-
mus (transaminaziy, bilirubiny koncentracijas kraujyje), véliau — kasmet. Tikslinga
reguliariai matuoti arterinj kraujospadj, jvertinti, ar néra reik§mingo padidéjimo.
Nepageidaujami CFTR moduliatoriy poveikiai skiriasi priklausomai nuo vartojamo
vaisto. DaZzniau pasitaiko: padidéjusi bronchy sekrecija (gydymo pradzioje), kratinés
verzimo jausmas, dusulys, virskinamojo trakto simptomai (pvz., pykinimas, pilvo
patimas, meteorizmas, kepeny fermenty padidéjimas, tulzies paslés uzdegimas
(cholecistitas) del padidéjusio tulzies nutekéjimo poveikio akmenims ir tulZies
drumzléms), sastovis (kongestija) sinusy ertmése, galvos skausmas, isbérimai. Kai
kuriems vaikams, skiriant ivakaftora, fiksuoti nejgimti akies lesiuko drumstumo,
katarakty be pasekmiy regai atvejai. Gydymas CFTR moduliatoriais yra ilgalaikis.
Néstumo laikotarpiu CFTR moduliatoriy vartojimas pagrjstas naudos ir rizikos
santykio jvertinimu, nes stinga duomeny apie jy poveikj vaisiui. Jei moteris serga CF,
vartoja CFTR moduliatorius ir maitina kratimi, CFTR moduliatoriy patenka su
pienu kadikiui. Iki $iol (2024 m.) jrodymais pagrjsty i$vady apie poveikj kadikiui
stinga. Vertinant pavienius atvejus, Zenklaus neigiamo poveikio nepastebéta, nors
vaistai pereina per placentg ir gali turéti neigiama poveikj vaisiui.
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Svarbu!

Vartojant CFTR moduliatorius, pirmais metais tiriama alanininé aminotrans-
ferazeé, asparagininé aminotransferazé ir bendro bilirubino kiekis po 1-3 mén.,
véliau — kas 6 men., jei reik§mingy poky¢iy nestebima — kartg per metus. Jei paci-
entas yra sirges kepeny liga arba turi alanininés aminotransferazés, asparagininés
aminotransferazés kiekio padidéjima, sitloma stebéti dazniau.

Jeiskiriant CFTR moduliatorius, yra reik$mingas alanininés aminotransferazés
ir asparagininés aminotransferazes kiekio padidéjimas, pvz., penkis kartus virsija
vir§utine normos ribg arba tris kartus vir$ija normos virduting riba, bet kartu yra
ir bilirubino kiekio padidéjimas daugiau nei du kartus nei vir§utiné normos riba,
CFTR moduliatoriy skyrima reikia laikinai nutraukti, kol reik§mingai sumazés labo-
ratoriniy tyrimy pokyd¢iai, ir tik tuomet spresti dél gydymo tesimo naudos ir rizikos.

Esant vidutinio sunkumo kepeny funkcijos nepakankamumui, CFTR
moduliatoriy skirti nerekomenduojama, ta¢iau jei pagal kliniking situacija nu-
sprendziama gydyma testi, stebint kepeny funkcijos rodmenis, tada vieng dieng
skiriama eleksakaftoras, tezakaftoras ir ivakaftoras 75/50/100 mg dvi tabletes ryte,
kita dieng — eleksakaftoras, tezakaftoras ir ivakaftoras 75/50/100 mg vieng tablete
ryte, kita dieng, vakare ivakaftoras neskiriamas. Jeigu prasideda sunkus kepeny
nepakankamumas, CFTR moduliatoriy skyrimas nutraukiamas.

CFTR moduliatoriy skyrima gali riboti kity vaisty, vadinamyjy CYP3A induk-
toriy, vartojimas. Vartojant silpnus arba vidutinio stiprumo CYP3A induktorius,
CFTR moduliatoriy dozés koreguoti nereikia. Stiprius CYP3A induktorius kartu
vartoti su CFTR moduliatoriais nerekomenduojama. Taip pat reikia atkreipti
démesj, jei skiriami CYP3A inhibitoriai (ne induktoriai). Jei vartojami nestipris
CYP3A inhibitoriai, CFTR moduliatoriy dozés koreguoti nereikia. Vidutinio
stiprumo CYP3A inhibitoriy skyrimo atveju, tabletes kas ryta reikia gerti pakai-
tomis: eleksakaftoras, tezakaftoras ir ivakaftoras 75/50/100 mg dvi tabletes ryte,
kita dieng — ivakaftoras 150 mg ryte, vakarais ivakaftoras neskiriamas. Jei pacientui
skiriamas stiprus CYP3A inhibitorius, skiriamas gydymas rytais, du kartus per savai-
t¢ — viena dieng eleksakaftoras, tezakaftoras ir ivakaftoras 75/50/100 mg dvi tabletes
ryte, ketvirtg dieng — eleksakaftoras, tezakaftoras ir ivakaftoras 75/50/100 mg dvi
tabletes ryte, vakarais ivakaftoras neskiriamas.

Jei atsiranda i$bérimy, kas dazniau pasireiskia moterims, vartojan¢ioms hor-
moninius kontraceptinius vaistus, reikia apsvarstyti galimybe laikinai nutraukti
gydyma CFTR moduliatoriais ir hormoniniais kontraceptiniais vaistais, jei tokie
vartojami.
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Skiriant CFTR moduliatorius, vaikams rekomenduojama atlikti oftalmologi-
nius tyrimus (tirti akis), nes yra nustatyty nejgimto akies lesiuko drumstumo atvejy.

D¢l atsargumo, rekomenduojama CFTR moduliatoriy né$tumo laikotarpiu
neskirti. Maitinimo kratimi laikotarpiu dél CFTR moduliatoriy skyrimo arba
nutraukimo sprendZiama individualiai.

Skyriuje aprasytos dazniau pasitaikancios situacijos, juy sarasas néra baigtinis ir
kiekviena klinikiné situacija sprendziama individualiai.

Kiti vaistai

Sergant CF, pasitaiko jvairiy kom-
plikacijy (zr. skyriuje ,, Komplikaci-
jos”). Dazniausios komplikacijos: su
CF susijes diabetas, su CF susijusi

kauly liga ir su CF susijusi kepeny

liga (37 pav.).

Gydant su CF susijusj diabeta,
skiriamas insulinas (trumpo’ ilgO https://criteriaforsuccess.com/6-steps-for-solving-the-
veikimo arba kompleksinis). Vaistas prospecting-puzzle/
leidZiamas po oda, doz¢ apskaiciuo- 37 pav. Asociatyvi nuotrauka

jama individualiai, pagal gliukozés

kiekj kraujyje bei suvartojamus angliavandenius. Siekiama, kad skiriant insuling
gliukozés koncentracija kraujyje tiek nevalgius, tiek po valgio buty normali. Taip
mazinama su CF susijusio diabeto komplikacijy rizika arba atitolinama jy pradzia.
Rekomenduojama reguliariai tirti gliukozés kiekj kraujyje ir atitinkamai koreguoti
insulino dozg, periodiskai vertinti HbAlc koncentracija kraujyje, o tai rodo gliuko-
zés koncentracijos poky¢ius organizme 3 meén. laikotarpiu. Kitaip nei sergant jprastu
cukriniu diabetu, CF sukeltu diabetu serganciajam neribojami angliavandeniai,
todél insulino poreikis derinamas prie mitybos. Gydymas insulinu, palyginus su
kitais vaistais, yra susijes su geresne gliukozés koncentracijos kraujyje kontrole,
didesniu svorio prieaugiu, pageréjusia plauciy funkcija.

Bisfosfonatai. Sergant CF gali bati skiriami vaistai osteoporozei gydyti. Vaistai
skiriami, kai densitometrijos (DEXA) tyrimo metu nustatomas T lygmuo yra ma-
Zesnis nei -2,5. Bisfosfonatai padeda islaikyti esama KM T arba jj padidinti, maZina
laziy del osteoporozés tikimybe. Ilga laikg vartojant bisfosfonatus KMT didéja.
Po 3-5 gydymo mety bisfosfonatais pasiektas KMT islieka dar 1-2 metus nutrau-
kus vaisto vartojimg (dél ilgalaikio vaisto kaupimosi kauluose). Gydymo poveikis
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vertinamas kas 1-2 metus matuojant KM T (gydymas veiksmingas ir tesiamas, jei
per metus KMT padidéja, nepakinta arba sumaZzéja maziau nei 2 proc.). Gydant
bisfosfonatais, batina kartu vartoti kalcio, vitamino D, kad buty uZztikrinamas
pakankamas kalcio ir vitamino D kiekis organizme. Svarbis elementai yra ir fos-
foras, magnis, fluoras, vitaminas K. Pastebéta, kad gydymas CFTR moduliatoriais
gali gerinti KMT, taciau pagrjstoms i§vadoms pateikti reikalingi tolesni stebésenos
tyrimai.

Ursodeoksicholio ragstis. Vaistas skiriamas, kai yra sutrikes tulZies nutekéji-
mas (viena i§ daugelio su CF susijusios kepeny ligos komplikacijy). Ursodeoksicholio
ragstis pagerina tulZies nutekéjima, gali slopinti kepeny uzdegima ir sulétinti kepeny
ligos progresavima, sergant CF. Tyrimy duomenimis, ursodeoksicholio ragstis gali
padéti pagerinti kepeny funkcija, nors tai ne visais atvejais apsaugo nuo kepeny
ligy. Tiriama, ar vaistas turi poveikj bendram i§gyvenamumui ir gyvenimo koky-
bei. Ursodeoksicholio rigstis skiriama kaip geriamasis vaistas, dozé koreguojama
atsizvelgiant j paciento svorj ir kepeny funkcijos bukle. Jis gali bati vartojamas
valgio metu, siekiant pagerinti maistiniy medZiagy pasisavinima. Norint jvertinti
ursodeoksicholio ragsties poveikj CF serganciyjy kepeny ligos progresavimui,
reikia reguliariai stebéti kepeny funkcijos tyrimus, atlikti vaizdinius tyrimus (pvz.,
pilvo organy ultragarsinj tyrima). Nors ursodeoksicholio ragstis neisgydo su CF
susijusios kepeny ligos, vis tik $iuo metu tai yra viena pagrindiniy farmakologiniy

galimybiy gydyti kepeny ligy komplikacijas sergant CF.

Kineziterapija

CF ir kineziterapijos naunda

Fizinio aktyvumo nauda Zinoma jau seniai ne tik fiziniam pajégumui didinti,
betir sveikatai palaikyti. Pasaulio sveikatos organizacija sveikatai gerinti ir palaikyti
rekomenduoja 150-300 min. vidutinio intensyvumo arba 75-150 min. didelio
intensyvumo i§tvermés fizinio aktyvumo per savaite. Reguliarus fizinis aktyvumas
mazina neigiamy padariniy rizikg sveikatai (pvz., nejgalumo lygis, mirtingumas),
uztikrina geresnj i§gyvenamumg. Nustatyta, kad pratimai palaiko ir atkuria or-
ganizmo homeostaze¢ (sudétingus organizmo veiklos reguliavimo procesus, kurie
palaiko pastovig viding terpe), nes skatina teigiama fiziologinj prisitaikyma, kuris
apsaugo nuo jvairiy patologiniy (nenormaliy, susijusiy su liga) bukliy.
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Kineziterapija yra svarbi serganc¢iyjy CF gydymo dalis, kuri apima kvépavimo
taky valymo technikas, pratimus raumeny sistemai aktyvinti ir pratimus bendram
organizmo stiprinimui. Taikomos kineziterapijos priemonés ne tik gerina atsiko-
s¢jima, bet didina $irdies ir kvépavimo sistemy pajéguma, raumeny jéga, gerina
kano jvaizdj, emocine gerove ir suvokiamg sveikatg. Pratimai teigiamai veikia
serganciuosius $irdies ir kraujagysliy bei kvépavimo sistemos ligomis (per endotelio
apsauga, mazindamiuZzdegiming kvépavimo taky reakcija). Tyrimai rodo, kad ilga-
laiké fiziniy pratimy programa gali apsaugoti nuo plauciy funkcijos pablogéjimo.
Atliekant pratimus mazéja dusulys ir didéja tolerancija fiziniam kraviui. Gydant su
CF susijusj diabeta, fizinis aktyvumas gerina gliukozés kiekio kraujyje kontrole bei
mazina sisteminj uidegima‘, taip pat naudingas 0steoporozes prevencijai, nes apsaugo
nuo KMT mazéjimo. Sergantieji CF ir turintys didesnj fizinj pajéguma turi didesnj
KMT. Fizinis aktyvumas mazina depresijg ir baime, gerina gyvenimo kokybe.

Kvépavimo sistemos pokyciai sergant CF ir kineziterapija

Gydant CF svarby vaidmenj turi atsikosé¢jimg gerinancios technikos, kurios
rekomenduojamos visiems sergantiesiems, kad baty palaikoma kiek jmanoma
geresné plauciy funkcija. Kvépavimo funkcija blogina létinis uzdegimas, lygiujy
kvépavimo raumeny masés padidéjimas, hipersekrecija (gausesnis sekreto i$sisky-
rimas) paprastai klampaus sekreto. Bakle sunkina sutrikes sekreto pasiSalinimas
bei daznam nustatomos bronchektazés (patologiskai i$sipléte bronchai). Padidinta
sekreto gamyba, infekcijos, uzdegiminis organizmo atsakas gali salygoti bronchy
spazma, bronchy obstrukcija. Esant bronchy obstrukcijai, reikia didesnio jkvepiamo
oro srauto ir didesnio kvépavimo raumeny aktyvumo, siekiant palaikyti plauciy
ventiliacija. -

Gydymo budai arba priemonés r
(38 pav.), kurie padeda pasalinti sekretg is
kvépavimo takuy, retina infekcijy paame-

jima, letina plaudiy funkcijos blogéjima
ir plauciy ligos progresavima, lengvina
simptomus. Kvépavimo taky valymo
technikos jungia skirtingas kvépavimo

technikas ir priemones, kurios padeda heeps://remedyfied.in/

suaktyvinti sekreto judéjimg ir pasalinti respiratory-physiotherapy. heml
sekretg i§ kvépavimo taky, dél to geréja 38 pav. Kineziterapija.

plauiy ventiliacija, lengviau atsikosima. Asociatyvi nuotrauka
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Kvépavimo pratimai keicia oro srauto judéjima kvépavimo takuose, dél padidé-
jusio kvépavimo taky blakstienéliy judéjimo daznio ir lyties jégos (susidaro veikiant
dviem lygiagre¢ioms, priesingy kryp¢iy jéegoms) poveikio kvépavimo taky epiteliui
gerina mukociliarinj klirensg (svarbi kvépavimo taky virpamojo epitelio funkcija,
kurios pagalba $alinamas susikaupes sekretas), o dél padidéjusios ventiliacijos didéja
vandens kiekis gleivése, jos skystéja.

Atsikoséjima gerinancios technikos apibaidinamos kaip bet koks metodas, kurio
metu sukuriamas poveikis plauciy tariui, dujy apykaitai, ventiliacijai, gravitacijai,
slegiy pokyc¢iams plaucdiuose ir (arba) suspaudimo jégoms, siekiant efektyvesnio
atsikosé¢jimo. Atsikosé¢jimui pageréjus, sumazeja uzdegima skatinanciy biologiskai
aktyviy medziagy, kurios tiesiogiai pazeidzia kvépavimo taky epitelj, i$siskyrimas.

Aktyvus kvépavimo ciklas (AKC) (39 pav.) susideda i§ trijy kvépavimo prati-
muy: kvépavimo kontrolés arba diafragminio kvépavimo, kratinés Iastos issiplétimo
ir forsuoto (su jéga) iskvépimo pratimy. Kiekvieno i§ AKC komponenty skaiciy ir
daznj galima keisti, ta¢iau batini visi ciklo komponentai ir jie turi bati atliekami
su kvépavimo kontrolés pratimu.

Kvépavimo kontrolé

Stiprus iskvépimas su jéga Gilus jkvépimas, krtinés lastos iplétimas

Kvépavimo kontrolé

39 pav. Aktyvaus kvépavimo ciklo schema

Kvépavimo kontrolé — tai kvépavimas, kai vir§utiné kratinés Igstos dalis ir
pediai atpalaiduoti, apatiné kratinés Iastos dalis ir pilvas aktyvas. Sios fazés tru-
kmé priklauso nuo to, kiek laiko pacientui reikia atsipalaiduoti ir pasiruosti kitam
pratimui. Paprastai trunka 5-10 sek. Kvépavimo kontrolé apsaugo nuo bronchy
spazmo ir kraujo prisotinimo deguonimi sumazéjimo, padeda pailséti arba pasi-
ruosti kitam pratimui atlikti.

Kritinés lastos iSsiplétimo pratime akcentuojamas jkvépimas, kai jkvepiama
giliai ir pilnu tariu, o iSkvépimas atlickamas be jégos. Galima uzdéti rankas ant
kratinés lastos, siekiant skatinti kratinés Iastos judesius. Kratinés Iastos iSsiplétimas
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gali bati derinamas su kratinés Iastos perkusija (stuksenimu) arba vibracija. Iimokes
pacientas gali pats atlikti vibracija ir perkusija. Kriitinés lastos i$siplétimo pratimai
gerina plaudiy ventiliacija, padeda atsipalaiduoti ir pagerina salygas sekretui i§
kvépavimo taky isivalyti. Dél padidéjusio plaudiy tario sumazéja pasipriesinimas
jkvepiamo oro srautui, tai palengvina sekreto judéjima. Rekomenduojama atlikti
keturis $io pratimo pakartojimus, didesnis skaic¢ius gali bati susijes su hiperventi-
liacija (daznu ir giliu kvépavimu) ir nuovargiu.

Pacientams po plauciy operacijos arba esant plauciy dalies subliuskimui (kolap-
sui) kvépavimo sulaikymas po jkvépimo padeda plauciams i$siplésti ir taip gerinama
plaudiy ventiliacija.

Forsuotas iskvépimas atviru antger-
kliu - tai pratimas, kai iskvépimas atlickamas
su jéga, ,O“ raide sudétomis lapomis ir neuz-
darytu antgerkliu, i$kvépimo metu tariant
garsa ,cha® arba iskvepimg atliekant kaip
»atsidusima® (40 pav.). Tai tarsi iSkvépimas
antveidrodzio arba lango, siekiant palikti rika
antstiklo. Iskvépimas atviru antgerkliu skatina
sekreto judéjima dél kratinés Iastos spaudimo
poky¢iy, yra $velnesnis ir padeda i$valyti
kvépavimo takus efektyviau nei sgmoningas

kosulys. Kosulys ne visada padeda pasalinti
https://www.saintlukeskc.org/health-library/

sekreta, o dél sunkaus kosulio kvépavimo takai coughing-techniques

gali netgi subliuksti. Jkvépimas atlickamas 40 pav. Forsuotas ikvépimas
per nosj su trumpu kvépavimo sulaikymu atviru antgerkliu
po jkvépimo, po to seka forsuotas (su jéga)
iskvépimas. Atliekami 3-5 tokie iskvépimai, kuriuos galima derinti su kvépavimo
kontrole. Forsuotas iskvépimas dar gali bati atliekamas skirtingais plauciy tariais:
nuo mazo iki vidutinio tario iskvépimas i$judina labiausiai nutolusiuose (periferi-
niuose) kvépavimo takuose esantj sekreta, o iskvépimai vidutiniu ir dideliu tariu
i$judina artimesniuose (proksimaliniuose) kvépavimo takuose susikaupusj sekreta.
Tyrimai rodo, kad AKC turéty bati atlieckama ne trumpiau kaip 10 min. kas-
dien. AKC pratimg gali atlikti visi pacientai, kurie geba laikytis instrukcijy ir jis
naudingas visiems CF sergantiesiems, nepriklausomai nuo ligos sunkumo. Sios
technikos poveikis gali skirtis priklausomai nuo individualiy paciento pastanguy,
sekrecijos aktyvumo, ligos sunkumo ir pan.
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Autogeninis drenaZas — tai dar viena atsikosé¢jimui skatinti skirta kvépavimo
technika, kai naudojamas kontroliuojamas kvépavimas, kad baty pasiektas kuo
didesnis oro srautas skirtingose plauciy dalyse ir bty sudaromos kiek jmanoma
palankesnés aplinkybés veiksmingai paalinti susikaupusj sekreta. Atliekami pasi-
kartojantys jkvépimo ir ikvépimo judesiai su 3 sek. pauze po jkvépimo. Pauzé po
jkvépimo leidZia orui patekti uz gleiviy, kad jos pajudéty link stambesniy kvépimo
taky su vélesniu i§vépimu. Vienas trijy faziy ciklas, kai kvépuojama mazu, vidutiniu
ir dideliu plau¢iy tariais, paprastai trunka 1-4 min. Technika pradedama kvépuo-
jant nedideliu plauciy tariu, bet kiekvieno kvépavimo ciklo metu atlickami tie patys
zingsniai: létas jkvépimas per nosj, kvépavimo sulaikymas 3 sek. ir iskvepiama per
nosj arba per burna, ir kvépuojama tol, kol pradedamas jausti sekreto judéjimas
kvépavimo takuose (jaudiasi susikaupe karkalai ir noras atsikoséti).

Kartojant visg kvépavimo ciklg pasiekiamas sekreto judéjimas nuo smulkiyjy
link vidutiniy kvépavimo taky ir nuo vidutiniy link stambiyjy kvépavimo taky.
Nedideliu plau¢iy tariu kvépuojama tol, kol pajuntamas intensyvesnis sekreto
traskéjimas ir atsiranda noras koséti (bronchy sekretas kaupiasi ir juda stambiyjy
kvépavimo taky link). Tada pradedama kvépuoti didesniu plauciy tariu ir galiausiai
sekretas i trachéjos pasalinamas naudojant forsuoto (su jéga) iskvépimo technika.
Rekomenduojama bendra autogeninio drenazo trukmé — 20-30 min.

S~ Teigiamo iSkvépimo slégio (angl. positive
/ h‘a_% expiratory pressure, PEP) terapija — tai meto-

Kandiklis .
l_.f.' t-;: 1_'3_‘. Jl.-' das, kai kvépavimas atlickamas per specialy PEP
— ! L_-\_‘:‘“‘Y‘ o (paprastai mazdaug 10-20 cm H,O) sukuriantj
4 - prietaisa (41 pav.). Tikslas — apie 12-15 kvépavi-
yirpesiai » ]
__x"r my. Tokie iskvépimo manevrai padeda i$stumti
Uzmezoglu B, et al. Turkish thoracis sekretg i§ labiausiai nutolusiy (periferiniy) kve-

journal, 2018.

pavimo taky j didesnio skersmens kvépavimo ta-
41 pav. PEP prietaisas kus, i§ kur jis gali buti iskoséjamas. PEP prietaisai
pagerina sekreto pasisalinimg didindami slégj uz gleiviy. Geresniy rezultaty galima
pasiekti derinant PEP prietaisa su veido kauke, kad baty i§vengta oro nutekéjimo
per vir$utinius kvépavimo takus ir burna, arba nosj uZspaudziant spaustuku.
PEP galima sukurti atlickant iskvépima per vamzdelj, kurio diametras 8 mm,
ilgis 10-20 cm ir kuris patalpintas j vandens talpa. Kvépavima su vandens pasiprie-
$inimu rekomenduojama kaitalioti su forsuoto (su jéga) iskvépimo pratimu, kad

baty skatinamas sekreto pasisalinimas.
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Atsikos¢jimui skatinti rekomenduojami ir virpesius sukeliantys prietaisai,

kurie generuoja vibracija kvépavimo takuose arba kratinés Iastos iSoréje. Teigiama
spaudimg iSkvépimo pabaigoje sukeliantys prietaisai: ,,Aerobika®", , Acapella®",
»Flutter®, ;RC-Cornet®*, Vibracija i$kvépime mechanidkai sumazina sekreto

klampuma‘, pasikartojantis iékvépimo Oro sroves greitéjimas pagerina atsikoséjimac.

»Aerobika®“ (42 pav.) - iSkvepiant per prie-
taisg, sukuriamas pasipriesinimas, kuris sukelia
teigiamga slégj, kuris i$ple¢ia kvépavimo takusir
padeda judéti gleivems j vir§utinius kvépavimo
takus, i§ kur jos gali bati iskosétos.

»Acapella®“ (43 pav.) - teigiamg iSkvépimo
slégj ir oro vibracija sukeliantis prietaisas su
nustatomu pasipriesinimo lygiu.

»Flutter® (44 pav.) — maZas prietaisas,
korpuse turintis iskvepiamo oro judinamg di-
delj metalinj rutulj. Dél staigiy iSkvepiamo oro
sukuriamy vibracijy geréja kvépavimo takuose
esancio sekreto pasiSalinimas, maZzéja sekreto
klampumas. Priklausomai nuo to, kokiu kam-
pu laikomas prietaisas, skiriasi virpesiy daznis
(6-20 Hz). Atlikimo metodika: jkvepiama
létai ir giliai per nosj, sulaikomas kvépavimas
2-3 sek. jkvépimo pabaigoje ir iSkvepiama apie
S sek. j prietaisg.

»RC-Cornet®“ (45 pav.) — rago formos
vamzdis, kuriame jtaisytas guminis vidinis
vamzdelis. Sio vidinio vamzdelio sukimosi laips-
nisrodo sukuriamal pasipriesinima. Kai Zzmogus
iskvepia per ragelj, vidinis vamzdelis i$siskleidZia
ir ritmiskai sulenkia ir i§lenkia vidinj vamzdelj.

PEP prietaisai ypa¢ veiksmingi juos naudo-
jant ilga laikg (10-12 mén.) — pageréja plauciy
taris, iékvepiamo oro srautas.

il

J

https://www.dockpharmacy.com/product/
aerobika-opep-device/

42 pav. ,Aerobika®" prietaisas

https://mcarthurmedical.com/product/
acapella-choice-vibratory-pep/

43 pav. ,,Acapella® prietaisas

https://ablehealth.com.au/product/flutter-

mucus-clearance-respiratory-device/

44 pav. ,Flutter® prietaisas

"%

v

https://www.cegla.de/en/products/
respiratory-therapy/rc-cornet/

45 pav. ,RC-Cornet®" prietaisas


https://www.dockpharmacy.com/product/aerobika-opep-device/
https://www.dockpharmacy.com/product/aerobika-opep-device/
https://mcarthurmedical.com/product/acapella-choice-vibratory-pep/
https://mcarthurmedical.com/product/acapella-choice-vibratory-pep/
https://ablehealth.com.au/product/flutter-mucus-clearance-respiratory-device/
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ISorinius kratinés lastos virpesius sukeliantis
prietaisas yra liemené (46 pav.), ji sujungta su oro
impulsy generatoriumi, kuris atlieka ritmiskai pasikar-
tojancius daznus kratinés Iastos suspaudimus (sukelia
auksto daznio vibracija), padedancius sekretui judéti
i§ labiausiai nutolusiy smulkesniy kvépavimo taky j
didesnio spindzio kvépavimo takus, kad palengvinti
atsikos¢jima. Vibruojancios oro srovés judéjimas keicia
ir sekreto klampuma, tai palengvina atsikos¢jima. Vi-
bracija sukeliama skirtingu intensyvumu ir daznumu,
ji gali bati parenkama individualiai pagal kiekvieno

https://www.hillrom.com/en/
products/the-vest-apx-system/

46 pav. Tiorinius kratinés  paciento tolerancijg spaudimui.
Pozicinis drenaZas — dar viena sekreto judéjima

gerinanti priemoné. Pacientui suteikiama atitinkama
pozicija, kurioje gravitacija padeda pasalinti susikaupu-
sj sekretg i§ kvépavimo taky (47 pav.). Remiantis bronchy medZio anatomija, sukurta
10-12 jvairiy lovos ir kiino padé¢iy. Kiekviena padétis padeda pagerinti sekreto pa-
sisalinima i$ skirtingy plauciy skiléiy arba segmenty. Procediira daznai derinama su
AKC, vibracija, perkusija. Po $iy techniky sekreto pasisalinimas gali bati pastebimas
nei$karto, kartais net pra¢jus valandai. Yraduomeny, kad pozicinio drenazo padétys,
kai galva yra Zemiau nei kojos, didina gastroezofaginio refliukso ir aspiracijos (skysty
arba kiety daleliy - sekreto, skrandZio turinio — patekimo j kvépavimo takus) rizika.

lastos virpesius sukelianti

liemené

1'.__-:;'_- i g, e i
& SNSE
Abiejy virsutiniy skiléiy 1 Abiejy virSutiniy skiliy priekiniai el
PO TSt b Segmental
vir§ininiai i pe Y L L,
T . e —» | — Abiejy apatiniy skil¢iy prickiniai
(apikaliniai) segmentai i £ Frar .
- baziniai segmentai
Vidurinés skilties lateraliniai ir s = -
medialiniai segmentai e Ei_
"3 : iy,
o = T e . = -
=N v Abiejy apatiniy skiléiy
Uzpakalinis desinés virSutinés skilties segmentas uzpakaliniai segmentai

Virutinis ir apatinis
lxczuvmcs skilties scgmcntal

S — h_ﬂ’.'--"’ﬁ}"-“

b

Uzpakalinis kairiosios vir§utinés skilties Kairiosios apatinés skilties Soninis
segmentas Able]q apatiniy skil¢iy vir§aniniai bazinis segmentas ir desinés apatinés
(apikaliniai) segmentai skilties medialinis bazinis segmentas

hteps://www.linkedin.com/posts/priyanka-bhusal-8681a3246_chestphysiotherapy-physiotherapist-posturaldrainage-
activity-7061669767887134720-Sbyj

47 pav. Pozicinio drenazo padétys

-56.
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Perkusija (stuksenimas) — tradiciné prie-

moné sekreto pasiSalinimui gerinti. Tai rit-
miski plastaky, ,,sudéty kauburéliu® (48 pav.)

judesiai, taikomi kratinés lastai arba toms
https://www.canossahospital.org.hk/en/other_

plauélq dalims; kuriose SUSikauPQS sekretas. info/health_tips/?article=chestphysiotherapy
Taip perduodama energijos banga kratinés 48 pav. Plastaky pozicija atlickant
lastai, atlaisvinamas sekretas nuo bronch erkusii

3 4 P )3

sienelés, skatinamas sekreto judéjimas prok-

simaliai (link stambiyjy kvépavimo taky) ir

kosulio metu pasalinamas. Atlickama tiek per jkvépimo, tiek per iskvépimo fazes.
Efektyvumas didesnis atlickant pozicinio drenazo padétyje.

Vibracija. Tai $velni, auksto daznio vibraciné jéga, atlickama viena arba abiem
rankomis kratinés lastai, apimant pazeista plauciy segmenta. Vibracija gerina sekre-
to judéjima i§ smulkesniy kvépavimo taky link stambesniy. Vibracija atlickama per
iskvépimo faze, pradedama jkvépimo fazés vir§anéje ir atlickama per visg iSkvépimo
faze. Kaip ir perkusija, vibracija galima atlikti pritaikius pozicinio drenazo padétj.
Tyrimai rodo, kad taikant pozicinj drenaZa, vibracija ir perkusija, geréja plauciy
ventiliaciné funkcija dél pageréjusio iskvépimo srauto greicio.

Kosulio stimuliavimas (49 pav.) - metodas, kuris tinka sunkiai atsikosintiems
pacientams. Tai klampaus sekreto Salinimo i§ kvépavimo taky metodas, taikant
specialy prietaisa, vadinamg kosulio stimuliatoriumi (pagalbininku). Per kauke
létu srautu tiekiamas teigiamo slégio oras staiga pakei¢iamas j neigiama slégj ir taip
sukeliamas kosulys. Jkvépimo ir iskvépimo slégio parametrus parenka gydytojas.

Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos archyvo
Publikuojama su asmens sutikimu.

49 pav. Kosulio stimuliavimas su kosulio stimuliatoriumi (pagalbininku)

557.



https://www.joom.com/lt/product-
s/67039albfbee9b014c752e5d?curren-
cy=EUR&utm_productid=67039albf-
bee9b014c752e5d&utm_feed=main&u-
tm_hash=c9a4ebd497e475aca0a36cc0af-
27c¢0578&variant_id=67039albfbee9be-
44c752e60&gsAttrs=ey]yZWdpb24iOi-
JMVCJ9&exp_price=M TcuNzM%-
3D&country=LT&utm_source=kainos.
[t&utm_medium=referral&utm_au-
dienceid=advertising_web_kainos_pre-
mium_2d

50 pav. Skatinamasis

spirometras
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Skatinamajj spirometra (50 pav.) dazniausiai
rekomenduojama naudoti po plaudiy, kratinés
operacijy, siekiant iSvengti arbasumazinti poope-
raciniy komplikacijy pasireiskima, atsikoséjimui
gerinti, plaudiy tariui didinti, kvépavimo rau-
menims aktyvinti. Pacientas ramiai, apspaudt;s
lapomis kandiklj, per nosj jkvepia. Jkvépimo metu
matoma, kaip kyla kamuoliukai, esantys spirome-
tre, uzlaikomas jkvépimas su pakeltais kamuoliu-
kais iki 3 sek., ir ramiai i$kvepiama ne j kandiklj.
Su skatinamuoju spirometru galima aktyvinti ir
iskvépima, kai sukeliamas kamuoliuky judéjimas
atliekant i$kvépima j treniruoklio kandiklj, todél
rekomenduojama ir sergantiesiems CF aktyvinti
iSkvépima ir gerinti asikoséjima.

Mukociliariniam klirensui gerinti ir klampiam
sekretui pasalinti taikomi pratimai, kai skirtingo
tario ir gylio kvépavimo judesiai derinami su

aktyviais galiiniy judesiais (51 pav.), tai keiia slegj ir jéga kvépavimo takuose,

sukelia Slyties jegas plaudiy parenchimoje. Kartu su atsikosé¢jimo technikomis tai-

komi fiziniai pratimai padidina forsuoto ikvépimo tarj per pirmg sekunde (FEV).

wﬁxmﬂh\

https://www.shutterstock.com/image-vector/people-workout-silhouette-sport-vector-1385121608

51 pav. Fizinis aktyvumas, pratimai. Asociatyvi nuotrauka

Néra vienos geriausios atsikosé¢jimg gerinancios technikos, todél rekomen-

duojama jas taikyti individualiai, atsizvelgiant j kiekvieno paciento bukle, amziy,

socialines aplinkybes. Atsikos¢jima skatinancias kineziterapijos priemones rekomen-

duojama taikyti kiekvieng dieng. Kai kuriy tyrimy duomenimis, hipertoniniy arba

izotopiniy fiziologiniy tirpaly panaudojimas inhaliacijoms papildomai pagerina


https://www.shutterstock.com/image-vector/people-workout-silhouette-sport-vector-1385121608
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atsikos¢jima. Inhaliacijy taikyma galima derinti su AKC, autogeninio drenaZo pra-
timais, teigiamo iékvépimo slégio priemoniy panaudojimu. Vaisty vartojimo laikas
ir eiliskumas batini siekiant uZtikrinti didZiausig nauda, t. y. bronchus bronchus
plec¢iantieji arba bronchy plediamieji (taip man anks¢iau aiskindavo i§ redakcijos)
vaistai ir mukolitikai vartojami prie§ atsikoséjimo procediras, o antibiotikai ir
jkvepiamieji gliukokortikoidai turéty bati skiriami atlaisvinus kvépavimo takus,
t. y. po atsikoséjimo procedary.

Sergantieji CF turi ne tik kvépavimo ir virskinimo sistemy simptomy, bet ir
fizinio pajégumo sumazéjima, susijusi su raumeny disfunkcija, tai salygoja mazes-
ne periferiniq raumeny jega ir mase, palyginti su sveikais asmenimis, ir mazesne
fizinio kravio tolerancija. CF serganciyjy fizinio kravio apribojimo patogenezé
yra daugiaveiksné, susijusi su $irdies ir kraujagysliy, raumeny ir kvépavimo sis-
temy pokyciais. Mazas fizinis aktyvumas salygoja daznesnius ligos paaméjimus,
blogesne gyvenimo kokybe ir ligos prognoze. Periferiniy raumeny disfunkcija gali
buati antriné ligos pasekmé, atsirandanti dél nepakankamo raumeny naudojimo,
tai sukelia laipsniska raumeny jégos mazéjima. Kiti veiksniai, kurie turi reik§més
raumeny disfunkcijai, yra nepakankama mityba, uzdegimas, ligos patméjimai,
gliukokortikoidy vartojimas.

Sergantiesiems CF rekomenduojami ir reguliaris, aerobiniai (bet kokia fiziné
veikla, kurios metu ilgesnj laika padaznéja Sirdies ritmas ir kvépavimas) ir raume-
ny jéga lavinantys pratimai, kurie didina $irdies ir kraujagysliy, plauiy sistemy
ﬁzini pajéguma, raumeny jégg ir iStverme, nes uz deguonies pernasa atsakinga
koordinuota $irdies ir kraujagysliy, plauciy sistemy veikla. Aerobiniai pratimai
mazina dusuljir palaiko geros savijautos jausma. Jy metu aktyvuojamos stambiosios
raumeny grupés, atlickamas pasikartojantis, nuo lengvo iki auksto intensyvumo
fizinis aktyvumas. Aerobiniams pratimams priskiriamas éjimas, bégimas, $okiai,
vaziavimas dviradiu, plaukimas, Sokinéjimas per virvute, vazinéjimas riedudiais. Sie
pratimai didina maksimaly deguonies sunaudojima, mazina Sirdies susitraukimy
daznj. Sergantiesiems CF aerobiniai pratimai (¢jimas ir bégimas) atliekami 70 proc.
nuo maksimalaus Sirdies susitraukimy daznio, tris kartus per savaitg, pagerina ne tik
aerobine i§tverme, betir kvépavimo raumeny iStverme. Aerobiniai pratimai pagerina
atsikos¢jima ir forsuota iskvépima, didina minuting ventiliacij. Sunkiai sergantiems
pacientams rekomenduojami adaptuoti pratimai pagal juy sveikatos ir funkcing
bukle. Fiziologinis pratimy poveikis aiskinamas sumazéjusiu skrepliy mechaniniu
pasipriesinimu, padidéjusiu iskvépimo srauto grei¢iu, dél ko suaktyvinamas kosulys.
Einant, bégant aktyvesni liemens judesiai taip pat turi poveikj atsikosé¢jimui. Taciau
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zmonéms, sergantiems CF, rekomenduotinas fiziniy pratimy intensyvumas gali bati
per sunkus, didinti ir taip didele kasdienio gydymo nasta, ir gali bati netinkamas
dél keliy veiksniy, jskaitant ,laiko stygiy®, suintensyvéjusius dusulio ir raumeny
nuovargio simptomus, kraujo prisotinimo deguonimi sumazéjima, pasireiékianéius
fizinio kravio metu. Todél fiziniam pajégumui didinti gali bati taikomos ir auksto
intensyvumo intervalinés treniruotés. Toks aktyvumas susideda i§ trumpy periody
didelio intensyvumo pratimy ,darbo®, derinamo su poilsio pertaukomis. Poilsio
pertraukos metu praeina dusulys, raumeny nuovargio simptomai. Jau po astuoniy
savaidiy tris kartus per savaite atliekant auksto intensyvumo treniruotes pastebimas
teigiamas poveikis fiziniam pajégumui, gyvenimo kokybei, pasitenkinimo jausmui,
nerimui ir depresijai. Sunkiai sergantiems pacientams rekomenduojami adaptuoti
pratimai pagal jy sveikatos ir funkcinj bukle.

Raumeny jéga lavinantys pratimai — tai trumpos trukmés aktyvumas, kai
energijai gauti nenaudojamas deguonis. Tokiems pratimams priskiriami svorio
kelimo pratimai, sprintas, didelio intensyvumo intervalinés treniruotés. Raumeny
jega lavinantys pratimai didina raumeny jéga ir tonusa, liesaja kiino mase, stiprina
kaulinj audinj, padeda priaugti svorio. Kauly tankiui didinti rekomenduojami pra-
timai panaudojant savo kiino svorj 20-30 min. tris kartus savaitéje. Nepakankama
raumeny jéga susijusi su sumazéjusia tiek vaikq, tiek suaugusiyjy tolerancija fiziniam
kraviui. Didesné raumeny jéga ne tik stiprina raumenis, bet sumazina ventiliacijos
poreikj fizinio kravio metu ir taip pagerina irdies ir kraujagysliy sistemos pajéguma.
Fiziniy pratimy nauda sergant CF:

- Ger¢ja fizinis pajégumas.

- Geréja gyvenimo kokybe.

- Mazéja sisteminis uzdegimas.

- Geréja mitybiné bakle.

- Ger¢ja gliukozés kiekio kraujyje kontrole.

- Didé¢ja kauly tankis.

- Ger¢ja atsikoséjima gerianciy techniky efektyvumas.
- Didina i$kvépimo srauta.

- Didina vandens kiekj skrepliuose.

- Lengvina atsikos¢jima.

Néra nustatytos geriausios fizinio aktyvumo formos, rekomenduojama taikyti
tieck aerobinius, tiek raumeny jéga lavinandius pratimus. Aerobiniy ir raume-
ny jéga lavinandiy pratimy derinys yra naudingas raumeny funkcijai (52 pav.).
Programa, j kurig jeina skirtingo pobtadzio pratimai: acrobiniai, raumeny jéga

60



GYDYMO PRINCIPAI

lavinantys, lankstumo pratimai gerina sekreto
pasisalinima skirtingais mechanizmais per
mechanine vibracija, hiperventiliacija, kosulj
bei sekreto klampumo sumazéjima. Jrodyta,
kad bégimas ant takelio taip pat gerina sekreto
pasidalinima, nes padidéja maksimalus iskve-
pimo srautas ir sumazéja mechaninis skrepliy
pasipriesinimas. Rekomenduojama, kad CF
sergantieji bty panasiai fiziskai aktyvas kaip
ir jy bendraamziai, nebent bty individualios
i$imtys, atsizvelgiant j konkrecig situacija. Vis
tik sergantieji CF yra nepakankamai fiziskai

https://favpng.com/png_view/skeleton-
skeletal-muscle-muscular-system-human-

skeleton-human-body-png/4ph62Fxs

52 pav. Asociatyvi nuotrauka

aktyvas, tai prisideda prie greitesnio ligos progresavimo.

Atliekant pratimus galimos ir nepageidaujamos reakcijos, todeél reikia atsar-

gumo, parenkant tinkamas treniravimo priemones. Galimas kraujo prisotinimo

deguonimi sumazéjimas, ypa¢ pacientams sergantiems sunkia CF forma, Sirdies

aritmijos, nepakankama mityba. Fiziniai pratimai gali turéti jtakos hidratacijai ir

elektrolity pusiausvyrai, ypac¢ kar§tomis, drégnomis salygomis. CF sergantiesiems

ypa¢ nepalankus padidéjes natrio netekimas su prakaitu fizinio kravio metu ir

galimai sumazéjes troskulys.

Laikysena ir CF

Laikysena — tai taisyklinga skeleto padétis,
apsauganti atramines kano struktiras nuo
suzalojimy ir progresuojanciy deformacijy.
Esant optimaliai laikysenai raumenys ir sana-
riai yra tinkamai i$sidéste erdvéje ir Sios pade-
ties i$laikymas nereikalauja dideliy pastangy,
salygoja optimalig raumeny ir kauly sistemy
bukle. D¢l pakitusios nervy ir raumeny
kontrolés, sergant CF, stuburas tampa labiau
pazeidziamas, gali atsirasti laikysenos ir skeleto
raumeny problemy, sutrikti suburo stabilu-
mas. Laikysenos pokyc¢iai sergantiesiems CF
bina peciy juostoje, dubenyje, gali bati kifoze
(stuburo iskrypimas j stuburo puse — kupros
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53 pav. Laikysena:

a) netinkama, b) tinkama.
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susidarymas) kratininéje stuburo dalyje. Padidéjusi kratininés dalies kifozé blogina
kvépavimo funkcija. Laikysenos poky¢iai gali bati susije su kratinés skausmu, pa-
sunkéjusiu atsikoséjimu, pablogéjusia gyvenimo kokybe ir sumazéjusiu aktyvumu.
Sergantiesiems CF prasideda antrinés skeleto raumeny sistemos komplikacijos,
susijusios su maZesniu kauly tankiu, didesne ilgyjy kauly, slanksteliy ir $onkauliy
laziy rizika. Déllaikysenos pokyciy prasideda kompensaciniai prisitaikymai, svorio
centras pasislenka uz atraminés asies, kad iSlaikyty vertikalig kano pozicija. Siems
pacientams sumaZzinus atramos plota arba uzsimerkus labai pablogéja pusiausvyra.
Tyrimy duomenimis, pacientai, kuriy plau¢iy funkcija blogesné, turi didesne stubu-
ro laziy ir kifozinés laikysenos rizikg. Dél létinio uzdegimo, padidintos sekrecijos,
sumazéjusio kvépavimo taky elastingumo progresuoja bronchy obstrukcija. Kvépa-
vimas vyksta vis didesniu plauciy tariu, kad bty kompensuotas kvépavimo taky
skersmens ir elastingumo sumazéjimas. Keiciasi kratinés Iastos forma, jai badinga
hiperinfliacija (padidéjes plaudiy oringumas). Kratinés Iastos hiperinfliacija blogina
jkvépimo raumeny jéga ir $iy raumeny mechanines savybes, o sumazéjusi plauciy
talpa neigiamai veikia kvépavimo funkcija. Dél pablogéjusios diafragmos funkcijos
ir nepakankamy judesiy neefektyviai susitraukia pilvo raumenys.

Laikysena koreguojamieji kompleksiniai pratimai pagerina kvépavimo raumeny
jega ir kratinés lastos paslankuma. Tempimo pratimy ir mobilizacijos taikymas
gydant kratining kifoze pagerina kvépavimo darba, o neuroraumeninis treniravi-
mas pagerina peciy juostos, kratininés stuburo dalies, kratinés Iastos paslankuma
ir laikysena.

Kvépavimo sistemai ir liemens kontrolei yra svarbis liemens raumenys. Diafrag-
ma kartu su dauginiais, skersiniu pilvo ir dubens dugno raumenimis veikia kaip
vienas vienetas, sukuria hidraulinj efekta pilvo ertméje, kuris padeda stabilizuoti
stuburg, sumazinti kravj juosmeninei stuburo daliai.

Kvépavimo pratimai daznai derinami su liemens ir galtiniy judesiais bei liemens
stabilumo pratimais dél sinerginio $iy pratimy poveikio kvépavimui ir liemens
kontrolei. Kvépavimo pratimai kaip maksimalus i$kvépimo treniravimas, jkvépimo
raumeny treniravimas, kvépavimo raumeny su pasiprieSinimu treniravimas gerina
liemens stabilumag ir fizinj pajéguma. Jkvépimo raumeny treniravimas ne tik pa-
gerina jkvépimo raumeny funkcija, bet gerina dinaming laikysena ir ¢jimo greitj.

Sergantiesiems CF pasitaiko $lapimo nelaikymo atvejy. Tai susije su létiniu
kosuliu, padidéjusiu kraviu dubens dugno raumenims atliekant atsikos¢jimo
arba fizinius pratimus. Tokiais atvejais pacientai mokomi sutraukti dubens dugno
raumenis koséjant, juokiantis, ¢iaudant, atlickant aktyvius koséjimo pratimus, kad
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i$vengti §lapimo istekéjimo. Rekomenduojamas ir dubens dugno apatinés pilvo
dalies raumeny treniravimas. Pacientai turéty bati mokomi optimalios padéties
atliekant atsikosé¢jimo technikas sedimoje padétyje, kai kojos sulenktos 90° per
kluby ir keliy sanarius, pédos ant Zemés ir neutrali stuburo padétis, kuri pagerina
dubens dugno funkcija. Jei jau¢iamas nei$vengiamas istekéjimas, pacientas turéty
rankomis suspausti dubens dugno sritj arba sukryZiuoti kojas, jei stovi, kad i8laikyty
Slapimo puasles kontrole.

Mityba

Mitybos uztikrinimas yra labai svarbus CF gydymo komponentas, sickiant ge-
riausiy gydymo rezultaty. Tinkama mityba padeda islaikyti arba priaugti reikiama
kano svorj, gerina plau¢iy funkcija, stiprina imunitetg ir gerina bendra sveikata bei

gyvenimo kokybe.

Serganciyjy CF didZiausi mitybos is$ukiai:

1) Malabsorbcija — sutrikes maistiniy medZiagy pasisavinimas ir jy panaudojimas.
Sutrikus kasos fermenty i$siskyrimui, sutrinka ir riebaly, baltymy, angliavan-
deniy, riebaluose tirpiy vitaminy (A, D, E, K) pasisavinimas.

2) Padidéjes kalorijy poreikis: CF sergantiems pacientams paprastai reikia
20-50 proc. daugiau kalorijy nei sveikiems asmenims dél didesniy energijos
sanaudy kvépavimo pastangoms ir kovojant su infekcijomis.

3) Apetito problemos. Sergant CF gali varginti pykinimas, pilvo patimas ir nuo-
vargis, tai maZina apetitg, todél sunku patenkinti mitybos poreikius.
Pagrindiniai mitybos tikslai:

- Pakankamas kalorijy kiekis, siekiant palaikyti augima ir ilaikyti sveika svorj.
Mityba orientuojama j kaloringa maista.

- Pakankamas makroelementy (riebaly, baltymy ir angliavandeniy) kiekis.
Prioritetas teikiamas riebaly dietoms, nes riebalai yra koncentruotas kalorijy
$altinis. Baltymai, sergant CF, svarbais raumenims islaikyti ir atkurti. Anglia-
vandeniai — greitas energijos $altinis, nors reikia stebéti cukraus kiekj kraujyje
dél su CF susijusio diabeto rizikos.

- Mikroelementai. Siekiama skirti pakankama riebaluose tirpiy vitaminy (A, D,
E ir K) ir mineraly, tokiy kaip cinkas, geleZis ir kalcis, kiekj.
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Rekomenduojama kaloringa dieta, daug kalorijy turintys produktai yra pvz.,
rie$utai, aliejus, avokadai, riebais pieno produktai ir kt. Svarbu daznai maitintis ir
nepamirsti uzkandZiauti. Valgymas kas 2-3 val. gali padeti pasiekti tikslinj kalorijy
skai¢iy. Patenkinus bendra paros energijos poreikj, reikia ilaikyti subalansuota
baltymy ir riebaly suvartojima.

Riebalai. Dietoje riebaly kiekis neribojamas, nebent pacientas yra nutukes.
Riebalai turi sudaryti 35-40 proc. paros energijos kiekio. Vyresnis nei penkeriy
mety amziaus vaikas turi gauti 3-4 g/kg riebaly, i$ jy du tre¢daliai turi bati au-
galinés kilmés. Nepakankamai augant svoriui, galima skirti maisto papildy, kuriy
sudétyje yra daug vidutinés grandinés trigliceridy, nes jy rezorbcijai nereikalingos
tulZies ragstys ir reikia maziau lipazés. Sergant CF organizme daZzniau stinga nepa-
kei¢iamyjy riebaly rag§c¢iy - linolo (omega-6) ir ypac a-linoleno (omega-3) rags¢iy.
Nepakeic¢iamujy riebaly rag$ciy stygius dazniau bana kadikiams ir pacientams,
kuriems yra kasos funkcijos nepakankamumas. Sios riebaly ragstys organizme
negaminamos, todél jy batina gauti su maistu arba maisto papildais. Skatinama
vartoti produktus, kuriuose gausu nepakei¢iamyjy riebaly ragsciy, jskaitant Zuvis
ir augalinius aliejus (pvz., liny, rapsy arba sojy). Linolo ragsties yra darzovése, s¢-
klose, rieSutuose, sémenuy, saulégrazy, sojos, Zemés rieSuty aliejuose, o o-linoleno
ragsties — sémeny aliejuje, sojos produktuose ir Zuvy taukuose bei riebioje Zuvyje.
Zuvq taukai yra metaboliskai aktyviy omega-3 riebaly ragsciy, dokozaheksaeno
ragsties Saltinis. Specialiy rekomendacijy, kiek nepakei¢iamy riebaly rags¢iy CF
sergantysis turéty gauti su maistu arba maisto papildais, néra, ta¢iau patariama j
dienos raciong jtraukti daugiau $iy riebaly rags¢iy turinéiy maisto produkty arba
vartoti maisto papildy. Neaisku, ar omega-3 riebaly rag$¢iy papildai yra naudingi
CF sergantiesiems, kuriems nestinga nepakei¢iamyjy riebaly rags¢iy. Rekomenduo-
jama, kad i§ paros suvartojamy kalorijy kiekio kadikis gauty 4 proc. linolo ragsties
ir 0,5 proc. a-linoleno ragsties, mazas vaikas — 3 proc. a-linoleno ragsties, vyresnis
vaikas ir suauges zmogus — 5—8 proc. linolo ragsties ir 1-2 proc. a-linoleno ragsties.

Baltymy poreikis kiek padidéja dél malabsorbcijos sindromo ir greitesnio balty-
my skaidymo sergant CF, taciau papildomai jy vartoti nereikia, pakanka gaunamy
sumaistu. Svarbu, kad racione bty tiek gyvinings, tiek augalinés kilmés baltymy.
Baltymy gausu tokiuose maisto produktuose, kaip mésa, zuvis, kiausiniai, pieno
produktai, ankstinés darzovés, kruopos. Rekomenduojamas baltymy kiekis toks
pat kaip ir sveikiems asmenims: kadikiams - 2,1-2,4 g baltymy/kg kano svorio,
1-3 mety vaikams — 1,1-1,5 g baltymuy/kg kiino svorio, vyresniems nei trejy mety
vaikams ir suaugusiesiems — 1-0,9 g baltymy/kg kano svorio.
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Angliavandeniai turéty sudaryti 40—45 proc. paros energijos poreikio, is ju
paprastieji angliavandeniai — maziau nei 10 proc. paros maisto davinio energines
vertés. Vaikas angliavandeniq turéty gauti apie 8-15 g/ kg kano svorio per para,
suauges asmuo — 5—-10 g/kg ktino svorio per parg arba tiek, kiek reikia, kad pacientas
gauty pakankamg kiekj energijos. Angliavandeniy riboti nereikia, nes jie greitai
papildo energijos atsargas, yra lengviau virskinami ir tausoja baltymus ir riebalus.
Angliavandeniams virskinti papildomai skirti fermenty taip pat nereikia.

Kad baty lengviau virdkinti ir jsisavinti maistines medZiagas, daugumai CF ser-
ganciy pacienty skiriama pakaitiné kasos fermenty terapija (kasos fermentai skiriami
kiekvienu valgio ir uzkandzio metu, 7r. skyriuje ,Vaistai“—, Kasos fermentai).

Kalorijy suvartojimui padidinti gali bati skiriami kaloringi kokteiliai, milteliai
arba gérimai. Ne maziau svarbu pakankamai gerti vandens.

Sergant su CF susijusiu diabetu turi bati atidZiai stebimas angliavandeniy suvar-
tojimas, i$laikant pakankama kalorijy kiekj. Sergant CF yra didesné osteoporozés
rizika, todél reikia optimizuoti kalcio ir vitamino D suvartojimg. Tiems, kuriems
nepavyksta uztikrinti pakankamo kalorijy suvartojimo valgant, gali bati dedamas
gastrostominis vamzdelis papildomam maitinimui (Zr. skyriuje ,Gastrostomy
priezitira®).

Parenteriné mityba yra pakankamai retas pasirinkimas, sergant CF. Gali pri-
reikti tam tikrose situacijose, kai valgymas arba maitinimas per zonda, gastrostoma
nejmanomas arba nepakankamas. Parenteriné mityba yra maistiniy medziagy
(gliukozés, aminorags¢iy, lipidy, vitaminy ir mineraly) tiekimas tiesiai j krauja
per kateterj j vena, aplenkiant virskinamajj trakta. Parenteriné mityba gali bati
dviejy tipy: pilna, patenkinanti visus dienos mitybos poreikius, arba daling, kai
papildomai skiriami geriamieji papildai arba enteriné mityba.

Parenteriné mityba skiriama, kai yra sunki malabsorbcija (sutrikes maistiniy me-
dziagy pasisavinimas), virskinamojo trakto komplikacijos (Zarny nepraeinamumas,
sunkus pankreatitas, dél ko asmuo netoleruoja enterinio maitinimo), po pilvo ope-
racijy, kai laikinai reikia apeiti virskinamajj trakta, CF paiméjimo metu arba ligai
progresavus, kai Zymiai padidéja energijos sanaudos ir nepavyksta to kompensuoti
kitais badais, sergant su CF susijusia kepeny liga su komplikacijomis, pvz., portine
hipertenzija, kuri gali sutrikdyti Zarnyno funkcija ir maistiniy medziagy jsisavinima.

CF parenterinés mitybos komponentai:

- Makroelementai (angliavandeniai, tiekiami kaip dekstrozé energijai gauti,
baltymai, tieckiami kaip aminoragstys, kad biity i§vengta raumeny issekimo,
lipidai — nepakei¢iamosios riebaly ragstys energijai ir Iasteléms atkurti).
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- Mikroelementai (vitaminai, ypa¢ riebaluose tirpts vitaminai (A, D, E, K),
mineralai, tokie kaip kalcis, magnis, cinkas, selenas, varis).
- Elektrolitai (natrio, kalio, chloridy ir fosfaty kiekis koreguojamas atsizvelgiant

j paciento poreikius ir j didesnj CF elektrolity netekima).

- Skysdiai.

Parenteriné mityba turi ir tam tikry riziky. Galimos infekcijos dél ilgalaikio j
veng jvesto kateterio naudojimo, kepeny paZeidimas, metabolinés komplikacijos
(hiperglikemija, elektrolity pusiausvyros sutrikimai), psichologinis poveikis (gali
turéti jtakos gyvenimo kokybei).

Nepaisant to, kaip uztikrinama mityba, svarbu jos veiksmingumo vertinimas
laikui bégant: matuoti svorj, raumeny mase, stebéti gliukozés kiekj kraujyje, kepe-
ny funkcijos rodmenis, elektrolity ir mikroelementy kiekj. Jei pacientui skiriama
parenteriné mityba, tikslinga stengtis kuo grei¢iau pagal galimybes pereiti prie
maitinimo per burng arba per zonda, gastrostomg.

Rekomenduojama reguliari stebésena: matuoti gj, sverti, vertinti mitybos
bukle pagal iSmatas, pilvo patima. Tikslingi reguliaras vizitai pas Seimos gydytoja,
gydytoja specialista.

Tinkama mityba yra gyvybiskai svarbi CF gydyti, nes ji tiesiogiai veikia plauciy
funkcijg, imunitetg ir bendrg gyvenimo kokybe. Optimizuota mityba, nuolatiné
stebésena gali padéti CF sergantiems pacientams ilgiau i§vengti baklés blogéjimo,
patirti lengvesnius CF paaméjimus ir grei¢iau po jy atsigauti.

Siekiant uztikrinti pakankama mityba, pradedama nuo pritaikyto mitybos
plano, geriamyjy papildy. Paprastai teigiamas poveikis biina asmenims, turintiems
lengva arba vidutinio sunkumo mitybos nepakankamuma. Kitas Zingsnis — enteri-
né mityba, kai maistas arba misiniai skiriami per specialy zonda, jkisama per nosj
j skrandj, ar per specialiai suformuotg gastrostoma (vamzdelj, jkiama j skrandj
per pilvo sieng). Toks papildomo maitinimo badas pasirenkamas vis re¢iau, nes
jis nemalonus pacientams, o ir esant naujy gydymo galimybiy nepakankama mi-
tyba pasitaiko re¢iau. Tacdiau vis tik kai kuriems pacientams ji batina, dazniausiai
néstumo laikotarpiu arba laukiant plaudiy transplantacijos. Pirmumas teikiamas
polimeriniams misiniams, véliau pereinant prie hidrolizuoty arba elementiniy
misiniy.

Pakankama mityba svarbi nuo pat CF serganciojo pirmujy gyvenimo dieny.
Pastebéta, kad CF sergantieji trumpiau ir nepakankamai maitinami motinos pienu,
todél labai skatinamas Zindymas, vertinant mitybos bakle ir prireikus, papildant
specialiomis priemonémis. Kadikiai primaitinami kaip ir nesergantieji CF - tai
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reiskia pridedant kitus nei motinos pienas arba pieno misiniai skysc¢ius ir kietg
maistg. Tai rei$kia, kad jie neturi bati papildomai jvedami ne anksc¢iau nei 4 mén.
amZiaus ir ne véliau kaip 6 mén. amziaus. Svarbu sukurti tinkamg mitybos elgesio
modelj, nes tai tampa pagrindu visam gyvenimui.

Ilgéjant CF serganciyjy amZiui, vis aktualesniu klausimu tampa sveikesné mity-
ba, ne tik siekiant pakankamo kalorijy kiekio (tema vis aktualesné skiriant CFTR
moduliatorius). Tyrimy duomenimis, mityba yra susijusi su didesniu neinfekciniy
ligy dazniu. Septynios i§ desimties pagrindiniy mirties priezas¢iy pasaulyje yra
neinfekcings ligos ir, ilgéjant i§gyvenamumui, jos daznéja. Vis didesnis démesys
telkiamas j sveika ir subalansuotg mityba, vengiant daug cukraus, so¢iyjy riebaly,
druskos, didinant vaisiy ir darZoviy, skaiduly, kuriy yra pvz., gradinése kultarose
(viso grido), suvartojima.

Vitaminai, maisto papildai

Tiek vitaminai, tiek mineralai yra svarbios tinkamo organizmo funkcionavimo
sudétinés dalys. Sergant CF organizme daznai stinga riebaluose tirpiy vitaminy (A,
D, E, K) ir mineraly (54 pav.) dél malabsorbcijos ir kasos nepakankamumo, nors
gali pasireiksti ir be jy. Papildai skiriami vartoti kartu su riebiu maistu ir kasos
fermentais, sickiant geresnés absorbcijos (pasisavinimo), i§skyrus papildus, kurie
yra vandenyje tirpiy formy. Riebaluose tirpiy vitaminy kiekis plazmoje turi bati
tiriamas bent karta per metus. Atsargiai vertinti vitaminy ir mineraly kiekius,
nustatytus CF paiméjimo metu.

Mazas vitamino A kiekis siejamas su prastesne plaudiy funkcija, daznesniais
CF pataméjimais, $io vitamino reikia imuninei sistemai kovojant su infekcijomis.
Vitaminas A reikalingas sveikai odai,
normaliai regai, geram Zarnyno funk-
cionavimui. Vitamino A stygius gali
sukelti naktinj akluma, odos sutriki-
mus, padidinti infekcijy rizikg. Mazas
vitamino A kiekis gali bati susijes su
cinko trakumu, kuris gali sutrikdyti

augima. Siekiant koreguoti stygi
g K . . 8 . yg l:b https://www.istockphoto.com/photo/retro-vintage-

skiriama vitamino A papildy. Reikia apothecary-glass-bottles-gm2066867395-564324437

nuolat tirti vitamino A kiekj kraujyje ir 54 pav. Vitaminai, maisto papildai.

Asociatyvi nuotrauka
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vengti jo perdozavimo, taiypac svarbu asmenims po tranplantacijos ir gydomiems
CFTR moduliatoriais.

Vitamino A yra gyviininiuose maisto produktuose, tokiuose kaip kepenys,
kiaudiniai (kiau$iniy tryniai), pienas, sviestas, Zuvis (lasiSa, skumbré, menkiy
kepeny aliejus), tamsios spalvos vaisiuose ir darZovése, pvz., morkos, saldZiosios
bulvés, abrikosai, persikai, $pinatai, brokoliai, molitigai, mangai, papajos. Gyvani-
nés kilmés produktuose yra retinolio — vitamino A aktyvi forma, augalinés kilmés
produktuose — beta karoteno (provitaminas A).

Vitamino D stygius vis dar yra serganciyjy CF problema, netgi skiriant jo
papildomai. Vitamino D stygius daznai yra riebaly malabsorbcijos rezultatas,
taCiau jtakos turi ir kiti veiksniai: bloga mityba, nepakankamas buvimas sauléje,
sutrikes vitamino D hidroksilinimas (virtimas aktyvia forma), nesilaikymas paskirto
vitamino D vartojimo rezimo. Vitaminas D yra labai svarbus kalcio homeostazei
ir optimaliai skeleto sveikatai, jo stygius sergant CF gali sukelti osteopenija, oste-
oporoze. Vitaminas D yra labai svarbus jsisavinant Zarnyne kalcj, o $io vitamino
stygius yra vienas i keliy veiksniy, galin¢iy sumazinti KMT. Vitamino D daznai
stinga maziems vaikams, sergantiems CF netgi nepriklausomai nuo to, ar yra kasos
nepakankamumas, ar jo néra. Suaugusiesiems CF sergantiems asmenims, kuriems
stinga vitamino D, yra didesné su CF susijusio diabeto rizika.

Vitaminas D gaunamas su saulés $viesa (natarali jo sintezé vyksta odoje
veikiant saulés spinduliams), bet daznai nepakankamai, ypa¢ sergant CF.
Vitamino D maisto $altiniai: lasi$a, skumbré, konservuotos sardinés, tunas, pienas,
gridai, kiausiniai. Bet ir su maistu gaunami kiekiai daznam CF serganciajam
nepakankami, todél skiriami vitamino D maisto papildai. Dazniausiai skiriama
vitamino D forma - cholekalciferolis (vitaminas D3). Geriausias vitamino D
biklés rodmuo - 25-hidroksi-vitamino D kiekj kraujyje. Jei 25-hidroksivitamino
D kiekis kraujyje virsija 20 ng/ml, sumazéja su CF susijusio diabeto progresavimo
rizika. Asmenys, kuriy 25-hidroksivitamino D kiekis kraujyje yra < 20 ng/ml
(< 50 nmol/l), turi vitamino D stygiy. Siektina riba yra > 30 ng/ml (> 75 nmol/I)
(optimalus 25-hidroksivitamino D kiekis kraujyje yra 30-50 ng/ml (75-125 nmol/I),
nerekomenduojama vir§yti 100 ng/ml (250 nmol/I). Jei skiriant papildus,
nepavyksta palaikyti 25-hidroksivitamino D kiekio kraujyje ne maziau kaip
30 ng/ml (= 75 nmol/l) ir pacientas laikosi paskirto papildy vartojimo reZimo,
tikslinga gydytojo endokrinologo konsultacija. Pakankamas vitamino D kiekis
pasiekiamas skiriant papildus (dozés ir formos aprasytos 3 lentel¢je). Néscios moterys
turi papildomai vartoti 600 TV (15 mg) dienai.
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Vitamino E stygius gali turéti sunkiy klinikiniy pasekmiy, jskaitant hemolizing
anemija, nervy ir raumeny, tinklainés ir kognityvinius (paZzintinius) sutrikimus.
Pakankamas vitamino E kiekis gyvybiskai svarbus plauciy sveikatai ir antioksidaci-
niams procesams. Vitaminas E yra antioksidantas, tai reiSkia, kad jis apsaugo orga-
nizme esancius junginius nuo susijungimo su deguonimi. Kaijunginiai oksiduojasi,
jie tampa kenksmingi organizmui. Vitaminas E padeda gaminti raudonuosius kraujo
kanelius ir palaiko sveika nervy ir imunine sistemas. Viso reikalingo vitamino
E kiekio sunku gauti vien i§ maisto. Kai kuriuose produktuose vitamino E yra
nedaug, o kituose visai néra (pvz,. mésos produktuose). Siek tiek yra migdoluose,
Zemés rieSutuose, majoneze, brokoliuose, margarine, viso griido duonoje ir kvie¢iy
gemaluose. Jei yra didelis vitamino E stygius, padés tik maisto papildai.

Rekomenduojama reguliariai papildomai vartoti vitaming E («-tokoferolj -
pagrindinis vitamino E junginys), siekiant palaikyti normaly a-tokoferolio kiekj
serume — daugiau nei 0,28 mmol/l. Vitamino E pasisavinti reikia tulZies rags¢iy,
todél esant cholestazei, reikia vartoti vandenyje tirpy preparata.

Vitamino K stygius turi jtakos kres¢jimui ir kauly sveikatai. Néra bady stebéti
vitamino K kiekj kraujyje. I$skirtinis démesys turi bati skiriamas naujagimiams ir
CF sergantiesiems, turintiems su CF susijusia kepeny liga.

Vitaminas K batinas kres¢jimo faktoriy (II, VII, IX, X) sintezei kepenyse, jo
stingant galimas ilgalaikis kraujavimas, lengvai atsiranda mélyniy. Vitaminas K sa-
veikauja su vitaminu D, kad reguliuoty kalcio nusédima, uzkertant kelia minkstyjy
audiniy kalcifikacijai. Vitaminas K aktyvina tokius baltymus, kaip osteokalcinas,
kuris sujungia kalcj su kauly matrica, taip prisidedant prie kauly mineralizacijos.
CF sergantiems pacientams yra didesné osteopenijos ir osteoporozes rizika, o vi-
taminas K labai svarbus kauly metabolizmui. CF sergantiems pacientams daznai
stinga vitamino K dél riebaly malabsorbcijos, Zarnyno floros sutrikimy, susijusiy
su plonosios Zarnos bakterijy pertekliaus sindromu arba daznu antibiotiky vartoji-
mu. Ypac $io vitamino stinga pacientams, sergantiems su CF susijusia kepenq liga.

Su maistu vitamino K galima gauti vartojant tamsiai zalias lapines darzoves,
pvz., brokolius, $pinatus, lapines salotas, Zirnius, briuselio kopastus, lapinius kale
kopustus.

* (9.
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3 lentelé. Riebaluose tirpiy vitaminy skyrimo gairés CF sergantiems asmenims,
turintiems kasos nepakankamuma

Vitaminas

Skyrimo rekomendacijos

Siekiamos koncentracijos kraujyje ir
stebésenos daznis

kadikiams (1 mg = 1,49 TV).

Vitaminas | Kiekiai priklauso nuo esamos koncen- | Normalios koncentracijos ribos pri-
A tracijos kraujyje ir skiriamo papildo: klauso nuo laboratorijos ir naudojamo
- Retinolis: tyrimo metodo.
* Pradéti nuo mazy doziy Retinolio koncentracija tirti kasmet ir
* Greitai pasiekiamas reikiamas kiekis | kiekviena karta praéjus 3-6 mén. po
kraujyje vaisto dozés pakeitimo, taip pat planuo-
- Beta karotenas (provitaminas A): jant néstuma.
* Skiriama 1 mg/kg/d. (didZiausia
dozé - 50 mg/d.) 12 sav.
* Testi palaikomaja doze
(didziausia 10 mg/d.).

Vitaminas | Priklauso nuo koncentracijos kraujyje, | Sickiama, kad kraujyje 25-hidroksivita-
D kuri skiriasi nuo vartojamo maisto ir | mino D koncentracija buty ne mazesné
buvimo sauléje trukmés. Vitamino D | nei 20 ng/ml (50 nmol/I).

forma - cholekalciferolis (vitaminas | Tirti kasmet ir kiekvieng karta praéjus
D3): 3-6 mén. po vaisto dozés pakeitimo.
- Pradiné dozé
Kadikiams 400 TV/d. (iki vir$utinés | Pastaba. Gydymo veiksmingumui
1000 TV/d. ribos) jtakos gali turéti ir vitamino D forma.
Visiems kitiems — 800 T'V/d. (vir$utiné | Jei nepakankamai veiksminga aliejiniu
riba 2000 TV/d. 1-10 mety vaikams ir | pagrindu, tai galima skirti vandens
4000 TV/d. vyresniems asmenims) pagrindu arba milteliais.
- Palaikomoji dozé, vertinant kon-
centracijos kraujyje svyravimus, ypac
ménesiais, kai maziau saulés
Vitaminas | «-tokoferolio dozavimas: Siekiant jvertinti vitamino E koncen-
E (tokofe- | -100-400 TV/d. tracija, kraujyje tiriama o-tokoferolio
rolis) - 50 TV/d jaunesniems nei 12 mén. | koncentracija.

Vitaminas Eyra tirpus riebaluose, todél
jo kiekis gali koreliuoti su lipidy kiekiu
kraujyje.

Tikslesnis vitamino E koncentracijos
jvertinimas, sergant CF, yra vitamino E
ir bendros lipidy koncentracijos santy-
kis. Tikslinis vitamino Eir cholesterolio
santykis: > 5,4 mg/g.

Tirti kasmet ir kiekvieng kartg praéjus
3-6 mén. po vaisto dozés pakeitimo.
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Vitaminas | Skyrimo rekomendacijos Siekiamos koncentracijos kraujyje ir
stebésenos daznis

Vitaminas | Vitaminas K, (fitomenadionas, filochi- | Vitamino K atsargos tiesiogiai neverti-

K nonas - vitamino K forma): namos. Kartais tiriamas netiesioginis
- Kadikiams: 0,3-1,0 mg/d.. vitamino K kiekis pagal protrombino
- Vyresniems vaikams ir suaugusiesiems: | kiekj, ta¢iau tai netikslu, nes rodmuo
1-10 mg/d. sumazéja tik labai stingant vitamino

K. Jei protrombino kiekis normalus,
papildomai skirti vitamino K nereko-
menduojama.

CF - cistiné fibrozé; TV - tarptautiniai vienetai.

Dazniausiai CF sergantiems asmenims vandenyje tirpiy vitaminy kiekis, jei
pacientas valgo jvairius vaisius ir darzoves, bina normos ribose ir papildomai jy
skirti nereikia. Esant nekomplikuotai CF, vandenyje tirpiy vitaminy (vitamino B,
ir vitamino C) stygius yra labai retas. Vitamino B, stygius gali atsirasti pacientams,
kuriems buvo atlikta plati terminalinés klubinés Zarnos rezekcija dél komplikuoto
mekoninio Zarny nepraeinamumo. Vitamino C papildy gali prireikti tiems, kurie
mazai vartoja vitamino C turin¢io maisto (ypaé darZoviy ir vaisiy). Tokiais atvejais
reikia laikytis mitybos rekomendacijy, prireikus, skirti vitamino C papildy.

Yra sukurtos specialios CF serganciajam reikalingy vitaminy ir mineraly for-
mos, siekiant sumazinti nuryti reikiamy tablec¢iy arba kapsuliy skai¢iy ir pritaikant
jvairioms amZiaus grupéms (pvz., DEKAs).

CF sergantiesiems elektrolity, mineraly ir mikroelementy poreikis atitinka
sveiky asmeny rekomendacijas, i§skyrus natrio, kalcio, geleZies, cinko, seleno, kar-
tais fluoro poreikius, kurie gali bati didesni dél padidéjusio prakaitavimo, Zarnyno
malabsorbcijos ir létinio uzdegimo.

Natris. Per didelis druskos netekimas su prakaitu gali salygoti natrio traku-
mg. CF sergantys asmenys daug natrio neteka per prakaita. Natris yra svarbus
makroelementas organizmo vandens pusiausvyrai palaikyti. Stingant natrio, gali
varginti bendras silpnumas, pykinimas, orientacijos sutrikimai, galvos skausmai.
Jeistygius labai ryskus, galimi traukuliai ir sgmonés praradimas. Rekomenduojama
reguliariai papildyti maista druska, atsizvelgiant j paciento amziy ir klimato salygas.
Stingant natrio, gali sutrikti kadikiy augimas. Be to, natrio kiekis motinos piene
ir standartiniuose kadikiams skirtuose miiniuose yra palyginti mazas, jo mazai ir
pirmuosiuose kadikiams skirtuose maisto produktuose. Tod¢l rekomenduojama
individualiai jvertinti kadikiy natrio papildy poreikj. Daugeliu atvejy 1-2 mmol/
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kg kano svorio natrio per dieng yra pakankamas kiekis, nors esant kar§tam orui
gali prireikti ir daugiau. CF sergantys kadikiai turéty natrio gauti ne daugiau kaip
4 mmol/kg kano svorio per dieng. Druskos (natrio chlorido) reikia duoti maZomis
porcijomis, praskiedus vandeniu arba pieno misiniu. Vyresniems vaikams, suau-
gusiems asmenims natris gali bati papildomas gausiau sadant maista, tam tikrais
atvejais - lasinami natrio tirpalai jvena.

Natrio poreikis: kadikiams 0—6 mén. amZiaus — 300-600 mg natrio per diena,
6-12 mén. - 600-1200 mg/d., vaikams 1-5 mety — 800-1600 mg/d., vyresniems
kaip penkeriy mety — 1800-2400 mg/d.

Kalcis - tai pagrindiné kauly ir danty sudedamoji dalis, taip pat reikalinga re-
guliuojant nervinio impulso laidumg, raumeny susitraukimus. Rekomenduojama,
kad kasdienis kalcio kiekio suvartojimas atitikty sveiky asmeny kalcio normas. CF
sergantiems pacientams kalcio stygius gali atsirasti stingant vitamino D ir kalcio
maiste. Kiti veiksniai, prisidedantys prie neigiamo kalcio disbalanso, yra zarny
malabsorbcija ir padidéjes endogeninio kalcio netekimas su iSmatomis. Pacientai,
kurie nesuvartoja pakankamo kalcio kiekio, turéty padidinti kalcio suvartojima
su maistu (daugiau pieno produkty, tokiy kaip siris), arba vartoti kalcio papildus.
Kad organizmas galéty veiksmingai jj pasisavinti, turi bati ir pakankamas vitamino
D kiekis. Svarbu vartoti ir pakankama kasos fermenty kiekj, sickiant, kad kalcis
nepasisalinty su i$matomis. Kalcio suvartojimas turéty bati vertinamas bent kartg
per metus, o vaikams, kuriy augimo tempas sulétéjes, neauga svoris — dazniau.

Kalcio poreikis: kadikiams 0-6 mén. amzZiaus — 200 mg kalcio per diena,
7-11 mén. — 280 mg/d., vaikams 1-3 mety — 450 mg/d., 4-10 mety — 800 mg/d.,
11-17 mety — 1150 mg/d., suaugusiems asmenims 18-25 mety — 1000 mg/d., vy-
resniems nei 25 mety asmenims — 950 mg/d.

Gelezies stygiy gali sukelti keli veiksniai, jskaitant malabsorbcija, léting infekcija
ir uzdegima, létinj kraujo netekima ir nepakankama gelezies kiekj maiste. GeleZies
yra daugelyje maisto produkty, ypa¢ raudonoje mésoje (jautienoje, versienoje), su-
bproduktuose - kepenyse, liezuvyje ir kt.). Nustatyta, kad sergant CF geleZies labiau
stinga esant P. aeruginosa infekcijai. Gelezies kiekio stebéseng sunkina infekcija,
kuri daro jtaka feritino ir transferino kiekiui serume. Stingant geleZies, kraujyje
nustatomas padidéjes transferino ir sumazéjes feritino kiekis. CF sergantiems pa-
cientams, kuriems stinga gelezies, pirmiausia reikia stengtis suvaldyti uzdegiminius
procesus, o papildomai skirti geleZies preparatus tik tuo atveju, jei stygius islieka.
Rekomenduojama kasmet atlikti tyrimus, jvertinant, ar néra anemijos. Jai esant,
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nustatyti feritino, gelezies kiekj serume, siekiant atskirti geleZies stygiaus anemija
nuo létinio uzdegimo anemijos.

Cinko stygiy galima jtarti, esant augimo atsilikimui, pasikartojan¢ioms infek-
cijoms, véluojanc¢iam lytiniam brendimui, regos problemoms ir anoreksijai, kurig
sukelia sumazéjes skonio pojatis. Pacientas, valgantis gyvaninés kilmés maisto pro-
duktus, cinko pakankamai gauna su maistu. CF sergantiems pacientams, kuriems
gresia cinko stygius, rekomenduojama papildomai vartoti cinko preparatus. CF
sergantiems kadikiams ir jaunesniems nei dvejy mety vaikams, kurie blogai auga,
nepaisant pakankamo energijos ir kasos fermenty suvartojimo, sialoma empiriskai
skirti cinko papildy (6 mén. po 1 mg elementinio cinko kilogramui kiino svorio per
dieng), suaugusiems CF sergantiems asmenims — 25 mg per dieng 6 mén. Labora-
torinio tyrimo cinko stygiui nustatyti nera.

Selenas yra svarbus formuojantis imuniniam atsakui. Kai kuriems CF ser-
gantiems pacientams seleno kiekis serume gali sumazéti dél mazo seleno kiekio
dirvozemyje ir Zemés tkio produktuose. Ta¢iau CF sergantiems pacientams nere-
komenduojama reguliariai vartoti seleno papildy dél nustatyty mirties atvejy po
neorganinio seleno papildy vartojimo.

CF sergantiems asmenims danty sveikatai reikia tokio pat kiekio fluoro, kaip
ir sveikiesiems. Vitaminuose, skirtuose CF sergantiems pacientams, paprastai néra
fluoro. Fluoro papildai turéty bati skiriami atskirai nuo 6 mén. amziaus, jei fluoro
kiekis vartojamame vandenyje nepakankamas. Tiek vaikams, tiek suaugusiesiems
per parg rekomenduojama gauti 1,5-4,0 mg fluoro.
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lengviau sirgti ligomis, kuriy galima
i$vengti arba bent susilpninti jy poveikj.
Rekomenduojama laikytis skiepy saraso
pagal nacionaling imunizacijos progra-
mg rekomendacijy.

Sergant CF, i$skirtinis démesys

o Visus CF serganciuosius ne jaunesnius
SS. pav’.Sklep at. nei 6 mén. amzZiaus rekomenduojama
Asociatyvi nuotrauka kasmet skiepyti nuo gripo. Gripas yra
labai uzkre¢iama kvépavimo taky liga,
kurig sukelia gripo virusas. Sergantiesiems CF uzsikrétus gripu, gali pasireiksti CF
paaméjimas, pablogeti plaudiy funkcija, komplikuotis ligos eiga.

Pneumokokuy (Streptococcus pneumoniae) sukeliama infekcija siejama su dideliu
mir§tamumu, todél nors ir néra labai paplitusi infekcija, sergant CF, imunizacija nuo
pneumokoky gali padéti i$vengti $ios bakterijos sukelto plauciy ligos paiméjimo.
Skiepas nuo pneumokoko jau jeina j Lietuvos nacionaling imunizacijos programa,
todél neskiepyti gali bati suaugusieji ir vyresni CF sergantys vaikai.

Vaikams tikslingas ir skiepas nuo respiracinio sincitinio viruso. Sisvirusas gana
daZnas, todél skiepijimas gali padéti i$vengti jo sukeltos apatiniy kvépavimo taky
ligos, dél kurios reikia hospitalizuoti. Skiriamas profilaktiskai vaikams, kuriems yra
didelé respiracinio sincitinio viruso infekcijos rizika. 2023 m. Europos Sajungoje
patvirtinta pirmoji vakcina nuo respiracinio sincitinio viruso, tinkama kadikiams
iki 6 mén. amziaus, taip pat dvi vyresnio amziaus Zmonéms skirtos vakcinos.

Vakciny prie§ dazniausiai nustatomus ir su sunkesne CF ligos eiga susijusius
patogenus (pvz., P. aeruginosa), sergant CF, kol kas néra, ta¢iau tikimasi, kad ne-
tolimoje ateityje jy atsiras. Svarbi ir vakcinacija nuo COVID-19, nes pacientams,
sergantiems CF, padidéja sunkiy COVID-19 simptomy, komplikuotos ligos eigos
rizika. Pirminis vakcinacijos kursas rekomenduojamas visiems 6 mén. ir vyresniems
asmenims.
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SKIEPAI

Skatintina socialiné atsakomybé laikytis rekomenduojamo skiepy saraso dél
plintanéiy infekciniy ligy, nes taip galima padéti sau ir maZinti infekciniy ligy
plitima. Atsakingas pozitiris — siekiamybe.

Atskiras klausimas — skiepai keliautojams. Rekomenduojama i§ anksto pasi-
dometi, kokie skiepai rekomenduojami vykstant j vieng arba kit $alj (imunizacijai
gali prireikti ir 4-6 sav.). Kai kada skiepai yra batini norint patekti j $alj, bet svarbu
pasidométi ir nebatinais skiepais, kurie galéty padeéti jaustis saugiau keliaujant po
$alj. Daugiau informacijos, kokie skiepai rekomenduojami vykstant j vieng arba
kita $alj galima rasti internetiniu adresu https://nvsc.lrv.It/It/skiepai-keliautojams.



KA DARYTI, KAI LIGA PAUMEJA?

CF linkusi periodiskai patméti
(56 pav.). CF paaméjimas jprastai
suprantamas kaip kvépavimo simp-
tomy suintensyvéjimas: suintensy-
véja kosulys, skrepliavimas (didesnis
skrepliy taris, tir§tumas, spalvos
pasikeitimas), paryskéja dusulys, ypaé

fizinés veiklos metu arba ir ramybéje,

https://www.istockphoto.com/photo/the-day-the-world- kratinés skausmasir Veriimas, paste—
changed-concept-gm922735808-253293093

bimas energijos lygio sumazéjimas ir
56 pav. Stilizuotas CF patiméjimy ir stabilios bendras silpnumojausmas, pablogéja
eigos vaizdavimas. Asociatyvi nuotrauka apetitas, bendra sveikata, sumazéja
kano masé. Jvertinama plaudiy
funkcija, dazniausiai pagal FEV, (badingas plau¢iy funkcijos pablogéjimas). CF
patméjimai gali bati jvairaus sunkumo. Jprastai ligos paaméjimus sukelia viru-
siné (pvz., rinovirusas, respiracinio sincitijaus virusas, gripo, paragripo virusai,
adenovirusai, koronavirusai), bakteriné (aminé arba létiné paaméjusi) infekcija
(pvz., P. aeruginosa, S. anreus ir Haemophilus influenzae). Paiméjima gali sukelti ir
grybeline infekcija, pvz., Aspergillus fumigatus, Candida spp. Grybeliné infekcija
daZnesné esant sunkios eigos CF arba susilpnéjus imuninei sistemai. CF paiméjima
gali paskatinti ir oro tar$a, alergeny poveikis, paskirto gydymo rezimo nesilaikymas,
kvépavimo taky sekreto pasiSalinimg skatinanciy pratimy neatlikimas, nepakan-
kamas skys¢iy vartojimas, bloga mityba ir kt.

Paaméjimo diagnostika remiasi paciento simptomais, objektyviu iStyrimu ir
plaudiy funkcijos tyrimais. Svarbi dalis tenka skrepliy (atkoséty, o nesant skreplia-
vimo, vienas i§ galimy varianty — skrepliy indukcija su hipertoniniu natrio chlorido
tirpalu) arba bronchy sekreto (paimto fibrobronchoskopijos metu) mikrobiologi-
niam tyrimui (paséliui). Tepinélis i§ gerklés paimtas kosint yra abejotinos vertés ir
atliekamas i$skirtiniais atvejais, paprastai vaikams. Svarbu gautus tyrimo duomenis
derinti su klinikine simptomatika. Ankstyvojoje vaikystéje dazniausiai bana bakte-
rija S. aureus ir jos paplitimas iki 10 mety amziaus grupéje yra apie S0 proc. Daznai
vaikams nustatoma Haemophilus influenzae, suaugusiems asmenims — kiek reciau.
Pastariesiems pagrindinis ir vienas daugiausiai problemy sukeliantis sukeléjas yra
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P. aeruginosa, antras pagal daini — 8. aurens. Kiti patogenai biina re¢iau, nors kai
kurie salygoja sunkesne CF eiga — tai Burkholderia cepacia komplekso bakterijos,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans, ne tuberkuliozinés
mikobakterijos, grybeliai. Retesniais atvejais, jtariant kraujo infekcija, atlickamas
kraujo mikrobiologinis tyrimas. Bakterijy arba grybeliy i$auginimas pasélyje padeda
nustatyti CF paiméjima sukélusig priezastj, jvertinti, ar pasireiskus paaméjimui
skirti priesbakteriniai vaistai (antibiotikai) yra tinkami, ar reikia juos keisti. Virusai
jprastai netiriami, i$skyrus keleta pagrindiniu, jei yraklinikinis poreikis (pvz., gripo,
koronaviruso). Papildomos informacijos gali suteikti kratinés Iastos rentgenograma
arba kompiuterinés tomografijos tyrimas. Juos atlikus galima pastebéti naujus arba
progresuojancius jau buvusius plaudiy pokycius, gleiviy kamséius, uzdegiminius,
infekciniam procesui badingus poky¢ius. Kraujo tyrimai, vertinant uzdegiminius
rodmenis, ne visuomet rodo CF paiiméjima, nors tam tikroje situacijoje gali suteikti
papildomos informacijos ir kartais padeda parinkti gydyma. DaZzniausiai atlickami
tyrimai yra C reaktyvusis baltymas, leukocity skaicius, prokalcitoninas, eritroci-
ty nusedimo greitis, vertinami ir elektrolitai (pvz., kalio, natrio kiekis), kepeny
fermentai, mitybos bukleé (pagal albumina), imunoglobulino E kiekis (galvojant
apie alerging bronchopulmoning aspergilioze). C reaktyvusis baltymas, leukoci-
ty skaicius ir prokalcitoninas padeda jvertinti, ar pa@méjimas yra bakterinés, ar
virusines kilmés, gali suteikti papildomos informacijos sprendziant, ar skiriamas
priesbakterinis gydymas veiksmingas.

CF paaméjimy klasifikavimas pagal sunkumag yra svarbus, norint parinkti tin-
kamiausia‘ gydyrna‘, prognozuoti rezultatus. Tad¢iau néra visuotinai pripazintos CF
paaméjimy sunkumo klasifikavimo sistemos. Klinikiné praktika daznai priklauso
nuo simptomy vertinimo, plauciy funkcijos tyrimy ir gydymo poreikio.

Lengvam patméjimui priskiriamas padaznéjes kosulys, skrepliavimas, lengvas
dusulys, kurie neturi reik§mingos jtakos kasdienei veiklai.

Vidutinio sunkumo patméjimu jvardijama CF serganciojo bukle, kai yra aki-
vaizdus kvépavimo simptomy pablogéjimas, sumazéjes fizinio kravio toleravimas
ir galimas kasdienés veiklos sutrikdymas.

Sunkiam paaméjimui priskiriama Zymus kvépavimo sutrikimas, reik§mingas
plaudiy funkcijos sumazéjimas, hipoksemija (deguonies sumazéjimas kraujyje),
akivaizdus kasdienés veiklos apribojimas. Esant sunkiam paaméjimui pacientg
batina gydyti ligoninéje.
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Vertinant sunkumg pagal plauciy funkcija, kliaujamasi FEV, verte. 10-15 proc.
sumazéjimas nuo pradinio lygmens rodo vidutinio sunkumo paaméjima, o didesnis
nei 15 proc. sumazéjimas — sunkq patimejimg.

Klinikinégje praktikoje paiméjimo sunkumas kiekvienu konkreciu atveju
vertinamas priZiarin¢io gydytojo, atsizvelgiant j paciento pradine sveikatos bukle,
simptomy progresavimg ir atsakg j skiriamg gydyma. Individualus poZiaris uztik-
rina, kad gydymas pritaikomas pagal kiekvieno paciento poreikius.

Geriamieji antibiotikai gali bati skiriami esant lengvam CF paaméjimui. |
veng antibiotikai skiriami esant sunkesniems patiméjimams, jprastai ligoninéje.
Pradzioje skiriami antibiotikai empiriSkai (remiantis gydytojo patirtimi, turimomis
ziniomis apie galimus sukéléjus bei jy jautruma antibiotikams, jvertinant buvusius
paaméjimus ir jy sukeléjus), véliau koreguojami pagal pasélio rezultatus, klinikinj
veiksminguma. Paprastai gydymas tesiamas 14-21 dieng, tadiau trukmé kiekvienu
atveju gali skirtis, priklausomai nuo priezastinio CF paiméjima sukélusio veiksnio,
paciento buklés, klinikiniy simptomuy, plau¢iy funkcijos. Esant sunkiai gydomoms
infekcijoms, pirmumas teikiamas antibiotiky deriniams. Gali bati skiriami ir jkve-
piamieji antibiotikai, tokie kaip tobramicinas, siekiant tiesiogiai veikti bakterijas
(pvz., P. aeruginosa) ten, kur jos ir yra — kvépavimo takuose. Jei nustatoma grybeliné
infekcija, skiriamas priesgrybelinis gydymas. Paiméjimo metu didelis démesys tei-
kiamas kvépavimo pratimams, priemonéms, kurios gerina sekreto i§ kvépavimo taky
pasisalinima. Tam tikrais atvejais gydant CF gali bati skiriami priesuzdegiminiai
vaistai, pvz., gliukokortikoidai, NVNU (pvz., ibuprofenas). Gliukokortikoidai gali
padéti silpninti uzdegima, ta¢iau dél nepageidaujamy reakcijy skiriami trumpai.
Didelés ibuprofeno dozés taip patslopina uzdegiminius procesus. Jo vartojimas pri-
klauso nuo gydymo atsako ir individualaus toleravimo. Siekiant atverti kvépavimo
takus, kai yra bronchy obstrukcija, arba pagerinti sekreto pasisalinimg i$ kvépavi-
mo taky, gali bati skiriami bronchus ple¢iantieji vaistai. Nepamirsti adekvataus
skys¢iy skyrimo, mitybos, stebéti del galimy komplikacijy ir jas gydyti. Dél dazny
arba sunkiy paaméjimy ilgainiui plau¢iy pazeidimai progresuoja ir blogéja plauciy
funkcija. Pacientams, vartojantiems CETR moduliatorius, CF paaméjimai bana
retesni ir lengvesni.
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Beveik visi CF sergantys asmenys
ilgainiui patiria kvépavimo, virs-
kinamojo trakto arba kity organy
komplikacijy (57 pav.). AmZius,
kada prasideda komplikacijos, ir jy
sunkumas kiekvienam Zmogui gali
labai skirtis, kaip ir klinikinis pasi-
reiskimas, eiga ir baigtys. Dazniau
pasitaikanciy komplikacijy pasireis-
kimo daZnis pateikiamas 4 lenteléje.

https://www.istockphoto.com/photo/strong-man-pushing-
big-rock-uphill-surreal-concept-gm1257169887-368332553

57 pav. Stilizuotas komplikacijy vaizdavimas.

4 lentelé. Dazniau pasitaikanciy
komplikacijy pasireiskimo daznis

Asociatyvi nuotrauka

Simptomai Apibadinimas Pasireiski- | Pasireiski-
mas iki 18 | mas vir§ 18
mety am- | metyam-

Ziaus (proc.) | Ziaus (proc.)

Artropatijos Skauda didZiuosius sanarius (keliy, kulks- 0,5 6,2

niy, riesy, alkaniy ir pe¢iy)

Kauly liga Osteoporozé ir opsteopenija 1,9 26,0

Kepeny ligos Ciroz¢ ir ne su ciroze susije kepeny ligos 5,8 75

Kvépavimo taky | Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé 2,6 75

ligos Astma 30,5 334

Kraujo atkoséjimas 0,8 5,9
Sinusy ligos 22,7 53,8

Psichikos ligos | Depresija ir nerimas 77 474

Su CF susijes Dazniausiai pasireiikia suaugusiesiems, 5,3 31,0

diabetas sergantiems CF

Virskinamojo Distalinés Zarnyno dalies obstrukcijos 2,0 2,6

trakeo ligos sindromas

Gastroezofaginio refliukso liga 36,1 39,6
Anamnezéje buvusi Zarnyno operacija 3,6 1,5
(dazniausiai dél perforacijos, jvykusios dél

uzsikimsimo iSmatomis)

.79.
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Pagal https://cystic-fibrosis.com/complications

Kvépavimo sistemos komplikacijos (abécelés tvarka)

Sergant CF, kvépavimo organy sistema paZeidziama visada. Atskiras démesys
skiriamas kvépavimo taky infekcijos paiméjimui, kuris gali reik§mingai pablo-
ginti paciento savijauta, prisidéti prie spartesnio ligos progresavimo, plauéiq
funkcijos blogéjimo, naujy komplikacijy ir kt. Toliau apraSomos komplikacijos:
alerginé bronchopulmoniné aspergilioz¢, astma, kraujo atkoséjimas, kvépavimo
nepakankamumas, netuberkuliozés mikobakterijy (NTM) sukelta plauciy liga
(NTMPL), plautiné hipertenzija, pneumotoraksas, respiracinés infekcijos paame-
jimas, su CF susije bronchektazés, pateikiama informacija, kaip $ias komplikacijas
nustatyti ir tinkamai gydyti. Tai néra baigtinis galimy komplikacijy sarasas.
Kiekviena klinikiné situacija turi bati vertinama individualiai.

Alerginé bronchopulmoniné aspergiliozé - tai buklé, kai dél kvépavimo
takuose esanciy jvairiy Aspergillus rusies grybelio rasiy pasireiskia imunoglo-
bulino E (IgE) sukeltas padidéjusio jautrumo imuninis atsakas, kuris skatina
atsirasti kvépavimo taky uzdegima, bronchy spazmg ir bronchektazes. Kliniki-
niai simptomai: bendras silpnumas, kar¢iavimas, $vokstimas, kraujo arba rusvy
skrepliy atkoséjimas. Sergant CF alergine bronchopulmoning aspergilioze jtarti
i§ klinikiniy simptomy gali bati sudétinga dél panasiy su CF simptomy, todeél
daliai pacienty $iliga licka nediagnozuota. Tyrimai diagnozei patvirtinti: kratinés
lastos kompiuteriné tomografija, plauciy funkcijos tyrimai, odos dario méginiai
sudspergillus fumigatus (A. fumigatus) alergenu, tiriamas bendras IgE ir speciniy
IgE antikiny pries 4. fumigatus kiekis kraujo serume. Sergant alergine broncho-
pulmonine aspergilioze nustatomi speciﬁniai precipituojantys 4. fungﬂm: anti-
kanai serume arba 4. fumigatus imunoglobulinas G. Rekomenduojama kasmet
nustatyti bendra IgE kiekj serume (kaip atrankinis tyrimas). Jei IgE > 500 IU/ml,
tikslinga iStirti dél alerginés bronchopulmoninés aspergiliozés, jei > 250 kU/I,
stebéti daZnesniais intervalais.

Alerginés bronchopulmoninés aspergiliozés diagnostiniai kriterijai pateikiami
S lentel¢je.
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5 lentelé. Alerginés bronchopulmoninés aspergiliozés diagnostiniai kriterijai

Privalomi kriterijai (turi bati abu):

A. fumigatus specifinis IgE > 0,35 kU/l arba teigiamas Aspergillus odos dirio méginys
Bendrojo IgE kiekis serume > 500 IU/ml

Kiti kriterijai (ne maziau kaip du):

Aspergillus specifinis IgG > 27 mgA/1

Eozinofily skai¢ius kraujyje > 0,5 x10°/1 gliukokortikoidy nevartojantiems pacientams (gali
bati ir anamnezés duomenys)

Radiologiniai poky¢iai, badingi alerginei bronchopulmoninei aspergiliozei

A. fumigatus — Aspergilus fumigatus, IgE — imunoglobulinas E; IgG — imunoglobulinas G;
IU/ml - tarptautiniai matavimo vienetai mililitre; kU/1 - kilovienetai litre;
mgA /] - miligramai antigenui specifiniy antikiny litre.

Gydymo tikslas — kontroliuoti CF simptomus. Gydymas turi bati savalaikis,
sickiant i§vengti komplikacijy arba maZinti jy rizika. Dazniausia gydymo strategija
yra pradiné 0,5 mg/kg prednizolono dozé parai 14 dieny, po to - 0,5 mg/kg kas
antrg diena, toliau mazinant iki nutraukimo po 3 mén. vartojimo. Priesgrybelinis
gydymas itrakonazoliu arba varikonazoliu skiriamas tada, jei nepavyksta s¢kmingai
sumazinti gliukokortikoidy dozés arba pasireiskia alerginés bronchopulmoninés
aspergiliozés patiméjimas. PrieSgrybelinis gydymas skiriamas iki 16 sav. Kontrolé
vykdoma stebint kliniking bukle, kas 1-2 meén. tiriamas bendrojo IgE kiekis, atlie-
kami vaizdiniai tyrimai. Gydymas veiksmingas, jei i$nyksta vaizdiniai poky¢iai
(pritemimai), o bendrasis IgE kiekis serume sumazéja maziausiai 35 proc. Pacien-
tams, kuriy pradinis IgE yra maZesnis nei 2500 IU/ml, gali sumazéti maziau nei
35 proc. Jei bendrasis IgE kiekis serume bet kuriuo metu padvigubéja, tai gali bati
alerginés bronchopulmoninés aspergiliozés paiméjimo poZymis.

Astma. ] astmg pana$as simptomai yra gana dazni sergant CF, ta¢iau tikroji
astma, kaip atskira diagnozé, nustatoma reciau. Yra vienijanciy ligy pozymiy -
letinis kvépavimo taky uZzdegimas ir bronchy obstrukcija. Tiek sergant CF, tiek
sergant astma gali pasireiksti Svokstimas, dusulys, kosulys. Tirstas sekretas, uz-
kem3antis kvépavimo takus sergant CF, gali sukelti laiking bronchy obstrukcija.
Kai kuriems CF sergantiesiems badingas bronchy hiperreaktyvumas (neadekvati
bronchy reakcija j dirgiklius), tai reiskia, kad juy kvépavimo takai stipriai reaguoja j
tokius veiksnius kaip $altas oras, kitus dirgiklius, badingus ir astmai.

e8]
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Kai kurie sergantieji CF, vis tik gali sirgti ir astma. Pastaruoju atveju bronchy
hiperreaktyvumas yra dél imuninio atsako ir susijes su konkrediais alergenais arba
dirgikliais.

Daugeliui CF serganéiy pacienty yra naudingi bronchus pleéiantys vaistai, kurie
gali padeti atpalaiduoti aplink kvépavimo takus esanéius raumenis ir palengvinti
kvépavimai. Tai ypac naudinga CF sergantiesiems, kuriems yra j astmg panasus
kvépavimo taky hiperreaktyvumas. Jkvepiamieji gliukokortikoidai naudingi
sergant CF ir esant astmai ar esant sunkiam kvépavimo taky uzdegimui — padeda
nuslopinti uzdegiminius procesus. Gydymo veiksmingumas vertinamas pagal
individualy klinikinj atsaka.

Sergantastma ir CF, skiriamas individualizuotas gydymas. Islicka CF gydymui
skiriami vaistai, bet prisideda astmai gydyti skirti vaistai.

Kraujo atkoséjimas. Sergant CF daznai bina patologiskai i$siplétusiy bronchy
dél dazny infekcijy, uzdegiminiy procesy ir struktariniy poky¢iy. Suplonéjusios
bronchy sienelés, pakitusi bronchy gleiviné sudaro salygas kraujo atkos¢jimui. Krau-
jo atkoséjimas dazniau pasitaiko CF paiméjimo metu. Jei kraujo atkosima negausiai
(iki 100 — 200 ml atkosimo kraujo kiekis per para), tai situacija néra gyvybei grésmin-
gair galima pacientg stebéti. Visuomet tikslinga nuraminti, testi skirtag CF gydyma,
jeiyraligos patiméjimas — reikia papildomai skirti priesbakterinius vaistus. Sergant
CF dél vitamino K stygiaus gali sutrikti kraujo kre$¢jimas, todél atkosint kraujo
reikia iStirti kraujo kre$¢jimo rodmenis. Jei kreséjimo rodmenys pakite, skiriama
vitamino K, prireikus, traneksamo ragsties arba laginama $vieZiai $aldytos plazmos.
Gausiau atkosint kraujo, jei Zinoma, kuriame plautyje yra arba gali bati kraujavimo
Saltinis, pacientas guldomas ant to $ono (visuomet pacientg reikia paguldyti ant
Sono, kad neuzspringty), palaikoma valdoma hipotenzija (mazZesnis kraujospudis,
sickiant mazinti kraujavimg), tiriamos galimos kraujavimo prieZastys, atlickami
diagnostiniai tyrimai, pvz., fibrobronchoskopija, kratinés Iastos rentgenograma,
kratings Igstos kompiuteriné tomografija, plauciy kraujagysliy angiografijair k. Jei
nustatomas gausaus kraujavimo $altinis, kraujavimas stabdomas specialiomis prie-
monémis, pvz., bronchoskopijos metu uzpilant kraujavimo $altinj $altu fiziologiniu
tirpalu, adrenalinu, konkretus bronchas gali bati uzdaromas silikoniniu kams¢iu
arba atlickama intubacija j sveikajj pagrindinj broncha. Jei atlickant kratinés Iastos
kompiutering tomografija su angiografija nustatoma kraujagysle, i$ kurios aktyviai
kraujuoja, gali bati atliekama bronchy arterijos embolizacija (kraujagyslés spindzio
dalies arba viso kraujagyslés spindZio uzkimsimas). Sunkiais atvejais gali prireikti
chirurginio gydymo, pasalinant dalj plaucio. Kraujo atkoséjimo laikotarpiu laikinai
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nutraukiami jkvepiamieji vaistai, nevykdomos jprastos bronchy sekreto pasisalinima
gerinancios procedﬁros arba mazinamas jy intensyvumas.

Kvépavimo nepakankamumas (7r. skyriuje ,,Gydymas deguonimi, neinvaziné
ventiliacija namuose®).

NTMPL sergant CF nustatoma 6-13 proc. atvejy ir liga daznéja. Dazniausiai
nustatomos N'TM sergant CF yra Mycobacterium avium kompleksas ir Mycobacte-
rium abscessus kompleksas. Atsizvelgiantj tai,kad NTM yravisur, NTM i$skyrimas
i$ kvépavimo taky méginio néra tolygus NTMPL diagnozei ir nebtitinai rodo, kad
reikia pradéti gydyma. Pagal $iuo metu egzistuojanéius NTMPL nustatymo krite-
rijus, turi bati du arba daugiau skrepliy méginiy arba bent vienas bronchy i$plovy
méginys, kuriame iSauginamos N'TM, arba NTM randama vertinant plauciy audi-
nio biopsija, yra badingi klinikiniai simptomai ir radiologiniai poky¢iai bei néra kity
priezas¢iy, galinciy pasireiksti panasiais klinikiniais simptomais ir radiologiniais
poky¢iais. Sergant CF, NTMPL diagnostika sunkina tiek klinikiniai simptomai, tick
radiologiniai radiniai, kurie yra panasas tiek sergant NTMPL, tieck CF, ypa¢ esant
nustatytoms P. aeruginosa ir S. aureus infekcijoms. Nustacius ne maziau kaip du
teigiamus méginius del N'TM, svarbu jvertinti, ar yra badingy ligos simptomy. Apie
NTMPL pagalvoti, jei be ai$kios priezasties blogéja plauciy funkcija, suintensyvéja
arba naujai atsiranda kvépavimo simptomai (kosulys, skrepliavimas, dusulys, kraujo
atkoséjimas), pasireiskia simptomai, tokie kaip kar$¢iavimas, nuovargis, naktinis
prakaitavimas, svorio kritimas, progresuoja radiologiniai poky¢iai, kurie galimi
esant NTMPL. Radiologiniai radiniai yra nespecifiniai, pvz., mazgeliai ir centrilo-
buliniai mazgeliai, ,, sprogstanciy pumpury Sakelés pozymiai (siejama su infekcija).
Kavitacijos (irimo ertmiy) buvimas yra svarbiausias radiologinis radinys. Nustacius
NTMPL gydymas skiriamas ne visuomet, tai nusprendzia gydytojy konsiliumas,
jvertines ir paciento pageidavima. Nusprendus gydyti, gydymas paprastai trunka
ilgai (ne maziau 12 mén. nuo to laiko, kai pas¢liai tampa neigiami), ne vienu vaistu.
Vaisty deriniai priklauso nuo nustatomos N'TM rasies, atsparumo ir ligos sunkumo,
nuolat stebint dél galimy gydymo nepageidaujamy reakcijy ir toksiskumo.

Rekomenduojama kasmet tikrinti CF serganciuosius dél NTM.

Plautiné hipertenzija vis dazniau nustatoma CF sergantiems pacientams
ir sicjama su progresuojancia liga. Daugeliu atvejy CF pacientams, sergantiems
plautine hipertenzija, nustatomas sunkus plauciy funkcijos sutrikimas, pvz., FEV,
< 40 proc. norminio dydzio, hipoksemija (sumazéjes deguonies slégis arteriniame
kraujyje) arba hiperkapnija (padidéjes anglies dvideginio slégis arteriniame krau-
jyje). Plau¢iy hipertenzija apibréziama kaip vidutinis plau¢iy arterinis spaudimas
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> 20 mm Hg ramybés basenoje. Desiniyjy Sirdies ertmiy kateterizacija (tiesiogiai
plaudiy kraujagyslése iSmatuojamas spaudimas) yra auksinis standartas plautinei
hipertenzijai diagnozuoti, nes Sirdies echokardiografija yra netiksli, ypa¢ pacien-
tams, ilgai sergantiems plauciy liga. Desiniyjy $irdies ertmiy kateterizacijos metu
i$matuojami spaudimai desiniosiose Sirdies ertmése ir plauciy arterijoje. Tyrimas
yra invazinis ir klinikinéje praktikoje atlickamas, jei yra jtarimas, kad plauting hi-
pertenzija sukélé ne CF. Plautinés hipertenzijos, atsiradusios dél CF, gydymas yra
toks pats, kaip desinés Sirdies nepakankamumo (pagrindiniai vaistai — diuretikai),
taCiau svarbu lygiagrediai testi ir optimaly CF gydyma, siekiant sulétinti ligos pro-
gresavima. Plautiné hipertenzija yra blogos prognozés zenklas.

Pneumotoraksas (oras pleuros ertméje) yra gana dazna komplikacija sergant
CF. Gali jvykti tiek be aiSkios priezasties, tiek dél letiniy procesy, pvz., nuolatiniy
infekcijy sukeltas plauciy paZeidimas ir padidéjusi mechaniné jrampa dél oro srau-
to obstrukcijos, trikusios plauciy bulos bei kity priezas¢iy. Simptomai, kuriuos
jprastai patiria pacientai, jvykus pneumotoraksui: atsirades arba sustipréjes dusulys,
skausmas kratinéje, sunkus arba padaznéjes kvépavimas, pagreitéjes Sirdies darbas,
gali ipilti Saltas prakaitas, Zymiai sumazéti arterinis kraujo spaudimas, atsirasti
odos, lapy, gleiviniy cianozé, auskultuojant pneumotorakso puséje vezikulinis
alsavimas yra susilpnéjes arba visai neisklausomas. Apie pneumotoraksg reikia
pagalvoti visada, kai staiga pablogéja buklé, atsiranda kvépavimo nepakankamu-
mas. Paprastai pneumotoraksas jvyksta esant ligos patiméjimui ir gali salygoti
kvépavimo nepakankamuma, re¢iau — sudaryti salygas pleuros empiemai (paliams
pleuros ertméje) atsirasti. Svarbu pneumotoraksg atpazinti ir gydyti, nes gali grésti
pavojus gyvybei, ypa¢ jei pacientas turi P. aeruginosa, Burkholderia cepacia arba
Aspergillus infekcija, taikomas enterinis maitinimas (tai baltymy, energijos, elek-
trolity, vitaminy, mikroelementy ir vandens tieckimas specialiai paruo$to misinio
pavidalu per zondg j vir$kinamajj trakta), kuriems diagnozuota alerginé broncho-
pulmoniné aspergilioze, turéje masyvy kraujo atkoséjima arba yra bloga plauciy
funkcija. Struktariniai pokyc¢iai ir pakitusi oro srauto dinamika CF serganciyjy
plauciuose yra pagrindiniai rizikos veiksniai, ta¢iau jkvepiamieji vaistai ir neinvaziné
ventiliacija teigiamu slégiu gali padidinti pneumotorakso rizika. Pneumotoraksas
padidina CF serganciyjy trumpalaikj ir ilgalaikj sergamuma ir mir§tamuma, labai
pablogina jy gyvenimo kokybe. Diagnozuojama remiantis klinikiniais simptomais
ir radiologiniais radiniais. Kraitinés lastos rentgenograma yra papras¢iausias badas
diagnozuoti pneumotoraksg. Vien rentgenogramos pneumotoraksui nustatyti gali
nepakakti, jei pacientas plauciuose turi cisty, buly. Kratinés lastos kompiuteriné
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tomografija palengvina ne tik diagnozg, bet ir tinkamo gydymo parinkima. CF
serganciy pacienty gydymo tikslas — saugiai ir veiksmingai pasalinti pneumotoraksg
ir uzkirsti kelig jo pasikartojimui. Nedidelis pneumotoraksas (< 2 cm vir§anése)
be simptomy gali bati stebimas arba aspiruojamas ($virk$tu iStraukiamas oras),
kitais atvejais taikomas pleuros drenaZas (j pleura, kur yra oras, jkiSamas vamzdelis,
kuris sujungiamas su specialia sistema, kad oras galéty saugiai pasi$alinti). Didesné
problema yra uZsiteses (> 1 sav.) oro kaupimasis pleuros ertméje arba pasikartojantys
pneumotoraksai, tada taikomas operacinis gydymas (vaizdo torakoskopijos arba
torakotomijos metu $alinama plaudio dalis, per kuria vyksta nuotékis, arba atlie-
kama pleurodezé (pleuros lapeliy sulipinimas), pleurektomija (pasieninés pleuros
dalies pasalinimas)). Kurj operacinj metodg pasirinkti, vertinama individualiai.
Vis tik chirurginio gydymo vengiama, nes tai gali bati kontraindikacija plauciy
transplantacijai ateityje. Jei pacientui taikoma neinvaziné ventiliacija ir pasireiskia
pneumotoraksas, rekomenduojama ja nutraukti (jei leidZia klinikiné situacija).
Taikant pleuros drenaZa, gali varginti skausmas pjavio vietoje, todél skiriami vaistai
skausmui mazinti (paprastai NVNU).

Respiracinés infekcijos paiméjimas (7r. skyriuje ,Ka daryti, kai liga pat-
méja?)

Su CF susijusios bronchektazés — tai patologiskai iSsipléte bronchai, susi-
formuojantys dél letiniy kvépavimo taky uzdegimy ir pasikartojanciy infekcijy.
Bronchektazés sudaro palankias salygas daznesnéms infekcijoms, ilgiau trunkan-
tiems uzdegimams bei tolesniam bronchy pazeidimui. Bronchektazés pagal forma
skirstomos j cilindrines (siejama su lengvesne ligos eiga), varikozines (siejama su
vidutinio sunkumo liga) ir cistines (badinga esant sunkios eigos ligai). Bronchy
formos pokytis sutrikdo mukociliarinj klirensg ir sunkina sekreto pasisalinimag i$
apatiniy kvépavimo taky. Nors jprastai bronchetazés susidaro po persirgty arba
pakartotiniy kvépavimo taky infekcijy ir gali pasireiksti bet kuriame amziuje,
daZniau jos nustatomos vyresniame amziuje. Su CF susijusios bronchektazés nu-
statomos jauname amziuje, badinga, kad jos labiau pazeidZia vidurines ir vir$utines
plaudiy dalis. Bronchektazés diagnozuojamos remiantis klinikiniais simptomais ir
radiologiniais tyrimais (aukso standartas — kratinés Iastos kompiuteriné tomogra-
fija). Bronchektazéms budingi simptomai: kosulys, skrepliavimas, pasikartojancios
apatiniy kvépavimo taky infekcijos, gali bati kraujo atkosé¢jimas. Kompiuterinés
tomografijos tyrime matomi i$sipléte bronchai, forma, lokalizacija (labiau centrinése,
vir$utinése ir vidurinése dalyse), badingas simetriskumas, gali bati mozaikiniai plau-
¢iy oringumo pokyciai (dél oro spasty), gleiviy kams¢éiai bronchuose. Atliekamas
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skrepliy arba bronchy i$plovy mikrobiologinis tyrimas. DaZzniausiai nustatoma
bakterija — P. aernginosa. Gydoma priesbakteriniais vaistais (daznai tenka gydyti
2-3 sav. irilgiau), atliekami bronchy sekreto pasiSalinimg gerinantys pratimai ir tik
labai retais atvejais, kai bronchektazés labai blogina ligos eiga, yra lokalios, daznai
kartojasi infekcijos, sprendZiama apie chirurginio gydymo galimybe.

Virskinamojo trakto komplikacijos (2bécélés tvarka)

Sergant CF gali pasireiksti virskinamojo trakto komplikacijos, kuriy neatpazjs-
tant ir negydant, CF gali bati sunkios eigos, o skiriamas gydymas nepakankamai
veiksmingas. Toliau pateikiama informacija apie CFTR moduliatoriy sukeltg ke-
peny pazeidima, kepeny steatoze, distalinés zarnyno dalies obstrukcijos sindroma,
fibrozing kolonopatija, gastroezofaginio refliukso liga, kasos nepakankamuma,
mekoninj Zarny nepraeinamuma, naujagimiy cholestaze, pankreatita (aminj ir
létinj), plonosios Zarnos bakterijy pertekliaus sindroma, porting hipertenzija, su
CF susijusig kepeny liga, viduriy uzkietéjima, Zidinine biliaring ciroze¢. Tai néra
baigtinis galimy komplikacijy sarasas. Kiekviena klinikiné situacija turi bati ver-
tinama individualiai.

CFTR moduliatoriy sukeltas kepeny pazeidimas. CFTR moduliatoriai
pakeite CF gydymag ir ligos prognozes, ta¢iau galimas nepageidaujamas poveikis,
jskaitant vaisty sukelta kepeny pazeidima (pasitaiko 5-10 proc. atvejy). Kepeny
pazeidimas dél CFTR moduliatoriy, nors ir nedaznas, gali svyruoti nuo lengvo
transaminaziy padidéjimo iki sunkaus hepatotoksiskumo ir hepatito (kepeny
uzdegimo). Tikslas mechanizmai, kuriais CFTR moduliatoriai sukelia kepeny
paZeidimg, dar neZinomi. Manoma, kad tam jtakos gali turéti tiesioginis toksinis
poveikis ir vartojamy vaisty tarpusavio reakcijos. Kepeny pazeidimui dél CFTR
moduliatoriy labiau badingas asparagininés ir alanininés aminotransferaziy nei
Sarminés fosfatazés ir bilirubino kiekio padidéjimas. Kepeny fermenty padidéjimas,
vartojant CFTR moduliatorius, pasireiskia maZesnei daliai pacienty, paprastai
bana Iengvas ir praeinantis. Pacientai, kuriems yra buvusi nustatyta su CF susijusi
kepeny liga, vartojant CFTR moduliatorius, yra didesné hepatotoksinio poveikio
rizika. Pradedant skirti CFTR moduliatorius turi bati jvertinami asparagininés
transaminazés, alanininés transaminazés, $arminés fosfatazés ir bilirubino kiekiai
kraujyje. Rekomenduojama reguliariai tikrinti kepeny funkcija, paprastai po
1-3 mén. paskyrus CFTR moduliatorius, véliau — kas 6 mén. pirmus metus, jei
reik§mingy pakitimy nestebima — karta per metus. Gali prireikti dazniau tirti pa-
cientus, sergancius kepeny liga. Didelis kepeny fermenty kiekio padidéjimas (pvz.,
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asparagininés aminotransferazés arba alanininés aminotransferazés padidéjimas
daugiau kaip tris kartus nuo vir$utinés normos ribos arba bilirubino kiekis daugiau
nei du kartus didesnis nei vir$utiné normos riba) gali rodyti kepeny pazeidima. Gali
buti svarstomas laikinas vaisto vartojimo nutraukimas arba dozés koregavimas, jei
alanininés aminotransferazés arba asparagininés aminotransferazés kiekis padi-
déja daugiau nei penkis kartus vir§ virutinés normos ribos arba bilirubino kiekis
padidéja daugiau nei du kartus. Normalizavus kepeny fermenty veikla, galima
bandyti vél vartoti mazesne doze. Kepeny fermentus, kol jie normalizuojasi arba
nusistovi, reikia tikrinti dazniau (pvz., kas 2—4 savaites). Sunkaus arba nuolatinio
kepeny pazeidimo atvejais gali prireikti visam laikui nutraukti CFTR moduliato-
riy vartojima ir jvertinti alternatyvius gydymo badus arba palaikomajg prieZiara.
Batina jvertinti kity vaisty, galin¢iy turéti poveikj kepenims, vartojima, ir esant
galimybei juos nutraukti, siekiant sumazinti bendrg rizika kepenims.

Distalinés Zarnyno dalies obstrukcijos sindromas nustatomas apie 5-10-
20 proc. CF sergantiyjuy, labiau budingas sergantiems kasos nepakankamumu,
ir gali epizodiskai kartotis visg gyvenima. Distalinés Zarnyno dalies obstrukcijos
sindromu apibadinama baklé, kai tirstos, lipnios iSmatos ir gleivés blokuoja distaling
plonosios Zarnos dalj, ypa¢ klubine Zarng ir (arba) aklaja Zarna. Gali susiformuoti
dalinis arba visiskas Zarny nepracinamumas. Distalinés Zarnyno dalies obstrukci-
jos sindromas paprastai pasireiskia pilvo skausmu, daznai apatinéje pilvo dalyje,
pilvo patimu, pykinimu ir vémimu, viduriy uzkietéjimu arba i§maty nebuvimu.
Kartais aplink i$maty kliatj Zarnyne gali prasiskverbti nedidelis vandeningy i$maty
kiekis. Ciuopiant pilva, desiniajame apatiniame pilvo kvadrante gali bati ¢iuopiama
i$maty mase. Diagnozei nustatyti remiamasi badingais klinikiniais simptomais,
jvertinama, ar anks¢iau yra buve distalinés Zarnyno dalies obstrukcijos sindromo
epizody. Atliekama apzvalginé pilvo rentgenograma, kuri gali parodyti issiplétu-
sias plonosios zarnos kilpas, oro ir skysc¢io pavirsius ir susikaupusiy iSmaty mase
desiniajame apatiniame pilvo kvadrante. Gali bati atlickamas ir kompiuterinés
tomografijos tyrimas bei ultragarsinis tyrimas, jei reikia papildomos informacijos
diagnozei patvirtinti bei jvertinti paZeidimo apimtj bei paneigti kitas galimas
priezastis. Svarbu atskirti distalinés zarnyno dalies obstrukcijos sindroma nuo kity
pilvo skausmo ir Zarny nepraeinamumo priezasciy, tokiy kaip apendicitas, zarnyno
invaginacija (liga, kurios metu vienas Zarnos segmentas jlenda j kita) arba fibroziné
kolonopatija (baklé, pasireiskianti Zarny susiauréjimu ir atsirandanti dél neteisingo
kasos fermenty vartojimo).
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Gydymui skiriamas pakankamas skysciy kiekis (tiek skiriant j vena, tiek atliekant
nazogastrinj lavaza — kai skysciai skiriami per zonda, jkista per nosj j skrandj), ko-
reguojamas elektrolity balansas. Sios priemonés gali padéti suminkstinti iSmatas ir
palengvinti jy pasi$alinimg. Skiriami osmosiniai vidurius laisvinantys vaistai (pvz.,
polietilenglikolis, diatrizoato meglumino ir natrio diatrizoato tirpalas), pritrau-
kiantys vandenj j i$matas, kad suminkstinty ir palengvinty jy judéjima. Jei minétas
gydymas nepakankamai veiksmingas, skiriama klizma per tiesiaja zarna. Klizmos
skiriamos tik tuomet, jei nepadeda gydymas skysciais ir geriamaisiais vidurius
laisvinandiais vaistais. Svarbu optimizuoti skiriamy kasos fermenty dozes, siekiant
pagerinti virskinima ir sumazinti nesuvirskinty maisto medziagy, kurios prisideda
prie i$maty tario didinimo, kiekj. Rekomenduojama perziaréti mitybg. Maiste turi
buti pakankamas skaiduly kiekis, reikia vartoti pakankamai vandens. Svarbu bati
kiek jmanoma labiau fiziskai aktyviems, ypa¢ Zzmonéms, kuriems distalinés Zarnyno
dalies obstrukcijos sindromas linkes kartotis. Chirurginis gydymas svarstomas tik
tuomet, jei nepadéjo auksciau jvardytas gydymas arba jei pasireiske komplikacijy,
pvz., Zarnyno perforacija (pratrakimas), zarny uzsisukimas.

Tiek po konservatyvaus (ne chirurginio), tiek po chirurginio gydymo rekomen-
duojama skirti vidurius laisvinanciy vaisty (prioritetas teikiamas polietilenglikoliui,
gali bati skiriama laktulioze). Tiksliy rekomendacijy, kiek tai turéty trukti, néra,
siiloma vertinti pagal kliniking bakle ir veiksminguma, toliau tgsiant koreguota
kasos fermenty terapija, skatinant pakankamai vartoti maistiniy skaiduly ir skys¢iy,
bati fiziskai aktyviems.

Fibroziné kolonopatija yra reta, bet sunki virskinamojo trakto komplikacija
sergant CF, kuriai badinga storosios zarnos sieneliy randéjimas (fibroze) ir susto-
réjimas. Dél Sios bukles gali susiauréti gaubtiné Zarna, pirmiausia pazeidziama
kylancioji dalis, gali atsirasti Zarny nepracinamumas. Manoma, kad fibroziné
kolonopatija yra susijusi su didelémis kasos fermenty dozémis, kurios dazniausiai
skiriamos CF pacientams, turintiems kasos nepakankamuma. Fibrozinés kolono-
patijos simptomai gali bati panasas j kitas zarny nepracinamumo formas. Gali bati
pilvo skausmas, padidintas jautrumas desiniajame apatiniame pilvo kvadrante, pilvo
patimas, viduriavimas arba tustinimasis skystomis i$matomis (simptomai i§ pradziy
gali batilengvi, véliau sunkéti progresuojant fibrozei), pykinimas, vémimas (daznas
dél Zarny nepraeinamumo esant storosios zarnos susiauréjimui), sutrikusi raida,
svorio netekimas. Diagnostikai atlickama pilvo rentgenograma, kuri gali parodyti
Zarny nepraeinamumo poZymius, nors storosios Zarnos susiauréjimas nebiitinai bus
matomas. Daugiau informacijos apie Zarnyno sienelés sustoréjima ir fibrozés apimtj
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suteikia pilvo ultragarsinis tyrimas ir kompiuterinés tomografijos tyrimas. Storosios
zarnos susiauréjima ir apimtj gali padéti jvertinti bario klizma, derinama su radio-
loginiais tyrimais. Tiesiogiai storoji Zarna apZitirima kolonoskopijos metu. Tyrimo
metu galima paimti ir biopsija, kuri galutinai patvirtinty fibroze. Vis tik tyrimas yra
ne pirmojo pasirinkimo ir atlickamas tik tuomet, jei nepakanka duomeny diagnozei
nustatyti, nes esant dideliam Zarnos susiauréjimui didéja perforacijos (trikimo)
rizika. Pacientams, kuriems diagnozuota fibroziné kolonopatija, pirmasis Zingsnis
paprastai yra sumazinti arba koreguoti skiriamy kasos fermenty doze iki saugesniy
riby. Kai kuriems pacientams gali prireikti visiskai pakeisti fermenty rezimg. Dabar
nerekomenduojama vir§yti 10 000 lipazés vienety kilogramui kiino svorio per diena,
kad sumazéty fibrozinés kolonopatijos rizika. Pastebétina, kad lipazé yra tik viena
sudedamoji skiriamy kasos fermenty dalis, todél tai netolygu skiriamo pankreatino
dozei. Butina uztikrinti tinkamga mitybg ir pakankamg suvartojamy skysciy kiekj,
ypac jei yra maistiniy medziagy jsisavinimo (malabsorbcijos) problema arba mazéja
kano svoris. Esant Zarnos susiauréjimui, gali prireikti pazeistos gaubtinés Zarnos
segmento pasalinimo. Chirurginé pagalba teikiama sunkiais atvejais, kai konserva-
tyvus (ne chirurginis) gydymas yra nepakankamai veiksmingas ir yra reik§mingy
zarny nepraeinamumo simptomy. Tam tikrais atvejais, jei labai sumaZzinamos arba
nutraukiamos didelés kasos fermenty dozés, gali prireikti papildomo gydymo, kad
buty galima valdyti malabsorbcija (sutrikusj maistiniy medziagy pasisavinima) ir
uztikrinti tinkama vir$kinima.

Gastroezofaginio refliukso liga (GER L) daznai nustatoma sergant CF ir gali
reik§mingai paveikti CF serganciy pacienty kvépavimo taky sveikatg ir bendrg
gyvenimo kokybe. Apskai¢iuota, kad apie 30-80 proc. CF serganciyjy patiria
GERL simptomus. GER L sergant CF yra susijusi su pablogéjusia plauciy funkcija,
padidéjusia plauciy ligos paimeéjimo rizika ir gali sunkinti CF gydyma. CF sergan-
tiesiems sutrinka apatinio stemplés sfinkterio (sutraukiamojo raumens) funkcija,
todél skrandzio turinys lengviau patenka j stemple. Sis sutrikimas gali bati susijes su
letiniu kosuliu, kuris laikui bégant gali toliau silpninti sfinkterio funkcija. Daznas
kosulys ir padidéjes intraabdominalinis (pilve) spaudimas yra dazni sergant CF ir
gali skatinti GER L. Sergantiesiems CF daZnai véluoja skrandzZio i$situstinimas, tai
padidina GERL rizika. Daugelis $iy pacienty vartoja daug kalorijy turintj maista,
kuriame yra daug riebaly, kad patenkinty didesnius energijos poreikius. Riebus
maistas létina skrandzio iStustéjima ir gali pabloginti GERL. Kasos nepakanka-
mumas taip pat didina GERL rizika. Pacientams, sergantiems CF ir GERL, gali
pasireiksti ir klasikiniai, ir nebadingi simptomai. Klasikiniai GERL simptomai
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yrarémuo, ragstaus turinio atpylimai, kritinés skausmas, ragstus skonis burnoje,
gali pasireiksti ir kvépavimo simptomai: létinis kosulys, $vokstimas, daznesni CF
paaméjimai. Vaikai gali nepakankamai priaugti svorio dél sumazéjusio apetito,
pykinimo ir vémimo, kadikiams badingi dazni atpylimai, atsisakymas valgyti,
dusulio priepuoliai, apnéjos (nekvépavimo) epizodai. Diagnostika prasideda kli-
nikiniy simptomy jvertinimu ypa¢ pacientams, kuriems yra Zinomy su CF susi-
jusiy virskinamojo trakto komplikacijy. Stemplés pH stebésena laikoma auksiniu
standartu diagnozuojant GER L sergantiesiems CF. Matuojamas raggsties poveikis
stempléje, tai padeda kiekybiskai jvertinti refliukso sunkuma. Endoskopiné (jvedant
specialy prietaisg) virSutinés vir§kinamojo trakto dalies apZiara yra naudinga norint
jvertinti ezofagita (stemplés uzdegima, kuris daznas esant GER L), galimus stemplés
susiauréjimus arba Bareto stemple (ikivéZiné stemplés liga, paveikianti stemplés
gleivine). Sis tyrimas jprastai neatliekamas vien GERL diagnostikos tikslu. Gali
buati atliekamas elektrinis impedansas — tyrimas, kurio metu stempléje matuojama,
kaip skystis ir oras juda stemple. Procedaros metu per stemple jkisamas plonas
zondas, kuris registruoja, kaip skirtingi turiniai (pvz., ragstis, maistas arba oras)
keliauja aukstyn ir Zemyn stempléje. Jprastai GER L diagnozuoti uztenka badingy
simptomy ir teigiamo atsako j ragstinguma mazinancius vaistus.

Mazesni suvartojamo maisto kiekiai, daznesni valgymai, riebaus maisto vengi-
mas gali padéti sumazinti GER L simptomus (problema ta, kad CF serganciyjy mi-
tyba visuomet yra su daugiau riebaly, nes siekiama islaikyti kino svorj ir uztikrinti,
kad pakakty maisto medziagy, todél riebaly mazinimo rekomendacijos galioja ne
kiekvienam; vartojant CFTR moduliatorius, riebaly kiekj galima maZinti). Paci-
entams naudinga maZiau vartoti kofeino, gazuoty gérimy, maisto produkty, kurie
skatina GERL. Rekomenduojama neguléti iskart po valgymo, o gulint — gulétiant
kairiojo $ono. Lovos galviigalio pakélimas gali padéti sumazinti naktinj refliuksa.
Ruagstinguma maZinantys vaistai, pvz., protony siurblio inhibitoriai, mazina
skrandzio rags¢iy gamyba, simptomus ir stemplés dirginimg. Tadiau ilgalaikis
protony siurblio inhibitoriy vartojimas sergant CF gali padidinti vir$kinamojo
trakto infekcijy, jskaitant Clostridium difficile, rizika. H, receptoriy antagonistai
skiriami lengvesniais atvejais arba kartu su protony siurblio inhibitoriais, jei simp-
tomy kontrol¢ yra nepakankama. Gydymo trukmé — 6-8 sav., o kartais ir ilgiau.
Tam tikrais atvejais gali bati skiriami vaistai, skatinantys skrandZio i§situ$tinima
(prokinetiniai vaistai, pvz., metoklopramidas), ta¢iau dél nedidelio veiksmingumo,
nepageidaujamy reakcijy ir sgveikos su CF gydymui skiriamais vaistais reguliariai
vartoti nerekomenduojami. Chirurgini gydyma‘ galima apsvarstyti pacientams,
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kuriems dél GERL atsiranda komplikacijy, pvz., erozinis ezofagitas, stemplés su-
siauréjimas, nepakankama raida arba nekontroliuojama kvépavimo taky liga, kai
gydymas vaistais nepakankamas.

CF pacientus, serganc¢ius GERL, reikia reguliariai stebéti, kad baty galima
kontroliuoti simptomus ir galimas komplikacijas. Svarbu nuolat vertinti plauciy
funkcija, nes laikui bégant GERL gali paveikti kvépavimo taky bakle.

Kasos nepakankamumas (egzokrininés funkcijos sutrikimas) — tai didelés
kasos egzokrininés funkcijos dalies praradimas, dél ko sutrinka normalus virskini-
mas ir maisto medziagy absorbcija (pasisavinimas). Tai dazniausia serganciyjy CF
virskinamojo trakto komplikacija, kuri paveikia mazdaug 85 proc. pacienty. Dél
sumazéjusios kasos fermenty gamybos sutrinka riebaly pasisavinimas, bana riebios
(sunkiai nuo klozeto nusiplaunancios, nemalonaus kvapo) i$matos, atsiranda rie-
baluose tirpiy vitaminy (A, D, E ir K) stygius (gali pasireiksti $iy vitaminy stygiui
badingi klinikiniai simptomai), gali kristi kiino svoris, varginti pilvo skausmas, dujy
kaupimasis, varginti viduriavimas arba viduriy uzkietéjimas. Kadikiams, kuriems
yrasunkus negydomas kasos nepakankamumas, kartais pasireiskia edemos sindro-
mas, hipoproteinemija (sumazéjes baltymuy kiekis kraujyje), elektrolity netekimas ir
anemija dél makroelementy ir mikroelementy malabsorbcijos. Yra dvi CF pacienty
kategorijas, priklausomai nuo kasos funkcijos: tie, kuriy kasos funkcija pakankama
(10-15 proc. pacienty) ir tie, kuriy kasos funkcija nepakankama. Pacientai, kuriy
kasos funkcija nesutrikusi arba minimaliai sutrikusi paprastai serga ir ne tokia sunkia
plaudiy liga, jy mitybos buklé geresné nei ty pacienty, kuriy kasos funkcijos sutri-
kimas yra sunkesnis. Nors kai kuriy pacienty kasos funkcija gali bati pakankama,
sergant CF kasa nebtina visiskai sveika. Kasos nepakankamumas nepasireiskia,
kol neprarandama daugiau nei 95 proc. egzokrininés kasos dalies. Kasos funkcija
skiriasi priklausomai nuo paciento amziaus ir laikui bégant ji linkusi blogeti. Apie
60 proc. CF serganciy naujagimiy gimimo metu jau turi kasos nepakankamuma,
075-90 proc. kasos nepakankamumas i$sivysto iki vieneriy mety amzZiaus. Sergan-
¢iyjy CF kasos funkcija labai koreliuoja su CF lémusiomis mutacijomis (pvz., kasos
nepakankamas gana anksti i$sivysto esant FS08del, N1303K, G542X ir G551D
mutacijomis, o pvz., R117H arba A445E mutacijos buvimas siejamos su pakankama
kasos funkcija). Kasos pazeidimas, sergant CF, aiSkinamas kasos lataky uzsikim-
$imu dél susikaupusio tirsto sekreto kams¢iy, endocitozés (pernasos) slopinimu
liaukinio epitelio lastelése, uzdegiminiais pokyciais, membranos lipidy pusiaus-
vyros sutrikimais. Kasos funkcijai vertinti tiriamas kasos elestazés kiekis iSmatose.
Atliekant tyrima nereikia nutraukti pakaitinés kasos fermenty terapijos. Elastazés
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i$matose kiekis mazZesnis nei 200 ug/g rodo kasos nepakankamuma (vidutinis kasos
nepakankamumas diagnozuojamas, kai elastazés kiekis iSmatose yra100-200 ug/g,
sunkus — kai maZiau nei 100 pg/g). Tyrimas gali padéti jvertinti pakaitines kasos
fermenty terapijos veiksminguma. Rezultatus reikia derinti su klinikiniais kasos
nepakankamumo simptomais. Chimotripsino arba lipazés i$matose tyrimai gali bati
naudojami kasos nepakankamumui diagnozuoti, tadiau jie yra maziau jautris nei
elastazé iSmatose. Atliekant $iuos tyrimus reikia pries kelias dienas nutraukti kasos
fermenty vartojima. Tiksliausias tyrimas kasos nepakankamumui diagnozuoti yra
riebaly rezorbcijos méginys. Tyrimas néra patogus atlikti: 72 val. Zymimas suvalgytas
maistas (reikia, kad maiste baty tam tikras kiekis riebaly — kadikiams 5 g/kg svorio,
maziems vaikams 4050 g, vyresniems asmenims > 70 g per parg), renkamos i§matos
ir vertinama, kiek gramy riebaly suvartota ir kiek i$skirta su iSmatomis. Kadikiams
iki 6 mén. normalu, jei riebaly rezorbcija > 85 proc., o vyresniems asmenims riebaly
turéty bati pasisavinama > 95 proc. Gali bati naudinga koprograma (nustatomas
padidéjes neutraliyjy riebaly kiekis iki 2—4 baly). Jei aprasyty tyrimy nepakanka
diagnozei nustatyti arba atmesti, gali bati atlickamas endoskopinis tyrimas, kurio
metu i§ dvylikapir$tes Zarnos surenkamos kasos i$skiriamos sultys pries ir po sti-
muliacijos (veiklos paskatinimo) ir nustatomas sumazéjes fermenty, skysciy kiekis,
elektrolity (chloridy, bikarbonaty) kiekis.

Esant kasos nepakankamumui, gydymui skiriami kasos fermentai (didZiyjy,
gali bati ir mazyjy valgymy metu) — pakaitiné kasos fermenty terapija. Skiriami
riebaluose tirpas vitaminai jy stygiui kompensuoti. Vartojant CFTR moduliatorius,
kasos funkcija gali atsikurti.

Kepeny steatozé, arba suriebéjusios kepenys, yra dazna kepeny komplikacija,
sergant CF, ir daZznai laikoma su CF susijusios kepeny ligos dalimi. Nustatoma
40-70 proc. CF serganciyjy. Kepeny steatozei badingas riebaly kaupimasis kepe-
ny lastelése, dazniau, kai yra kasos nepakankamumas ir nepakankamas maistiniy
medziagy jsisavinimas. Dél kasos nepakankamumo, kuriuo serga iki 85-90 proc.
CF sergan¢iyjuy, sutrinka virskinimas ir riebaluose tirpiy vitaminy bei nepakei-
¢iamuyjy riebaly ragsciy pasisavinimas, tai skatina riebaly kaupimasi kepenyse.
Kalorijy ir baltymy trakumas gali prisidéti prie kepeny suriebéjimo sergant CF, nes
netinkama mityba sutrikdo normalig riebaly apykaitg ir skatina lipidy kaupimasi
kepeny lastelése. Keiciasi tulzies sudétis, sumazéja tulzies nutekéjimas, atsiranda
tulZies lataky obstrukcija, kuri netiesiogiai skatina steatoz¢. Nenormalus tulZies
nutekéjimas pablogina kepeny gebéjima skaidyti ir eksportuoti riebalus. Sergant
CF, letinis uzdegimas gali pakeisti kepeny metabolizma, skatinti riebaly kaupimasi
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hepatocituose (kepeny lastelése). Kepenys kompensuoja malabsorbcija (nepakanka-
mg maistiniy medziagy pasisavinima) ir energijos tritkuma, kaupdamos daugiau
riebaly, padidindamos steatozés rizika. Létinis sisteminis uzdegimas sergant CF
dél pasikartojanciy infekcijy skatina riebaly kaupimasi kepenyse ir prisideda prie
kepenq paieidimo. Kepeny steatozé sergant CF daZnai yra besimptomé, ypac anks-
tyvose stadijose, ta¢iau negydoma ji gali progresuoti ir sukelti sunkesniy kepeny
ligy komplikacijy. DaZniausiai kepeny steatozé nustatoma kepeny ultragarsiniu
tyrimu, matomas padidéjes kepeny echogeniskumas, tai rodo padidéjusj riebaly
kiekj kepenyse. Jautresnis uz ultragarsinj tyrimg yra magnetinio rezonanso tomo-
grafijos tyrimas, kuris padeda tiksliau nustatyti, kiek daug yra riebaly, jei tai svarbu
diagnostikai. Vertinami ir kepeny fermentai (pvz., alanininé aminotransferaze,
asparagininé aminotransferaz¢), gali bati saikus jy kiekio padidéjimas, bet esant
kepeny steatozei gali bati ir visiskai normalus kepeny fermenty kiekis. Todél dia-
gnostika remiasi radiologiniais, o ne kraujo tyrimais. Kepeny elastografijos (tyrimo,
vertinancio kepeny standumg ir padedancio jvertinti kepeny fibrozés sunkumg)
tyrimas gali padéti jvertinti kepeny standumg ir riebaly kiekj bei padéti atskirti
paprasta steatoze nuo progresuojancios kepeny ligos. Neaiskiais atvejais gali bati
imama ir kepeny biopsija.

Gydant kepeny steatoze, svarbu uztikrinti tinkamga kalorijy kiekj ir rieba-
luose tirpiy vitaminy (A, D, E, K) suvartojimg. Pacientams, kuriems yra kasos
nepakankamumas, reikia perziaréti skiriamy kasos fermenty dozes, siekiant, kad
virskinamajame trakte baty lengviau pasisavinami riebalai. Tyrimy duomenimis,
antioksidaciniai vitaminai (pvz., vitaminas E) gali sumazinti oksidacinj stresa (ba-
kle, kai organizme sutrinka pusiausvyra tarp lasteliy gaminamy laisvyjy radikaly
ir organizmo gebéjimo neutralizuoti jy kenksminga poveikj) kepenyse ir palaikyti
kepeny sveikata, nors sergant CF jrodymy yra nedaug.

Pacientams, kuriems yra kepeny steatoze, ir ypa¢ kuriems yra kasos nepa-
kankamumas arba kity su CF susijusiy kepeny ligos rizikos veiksniy, turéty bati
reguliariai atlickami kepeny funkcijos tyrimai ir radiologiniai tyrimai, stebima
dél kepeny suriebéjimo ir galimo progresavimo iki sunkesnés kepeny ligos. Svarbu
valdyti kaino svorj, subalansuoti mityba, kad baty kiek maZiau paprastyjy cukry
ir riebaly, ta¢iau pabréztina, kad Sios rekomendacijos yra bendros, o specifinés
rekomendacijos sergant CF - tobulinamos. Todél mitybos korekcijos gali bati
atlickamos tik jvertinus naudos ir zalos santykj.

Mekoninis Zarny nepracinamumas yra naujagimiy Zarny nepraeinamumas,
atsirandantis dél tir$ty, lipniy pirmyjy kadikiy i$maty (mekonijaus). Daznai tai yra
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ankstyviausias CF pasirei$kimas ir nustatomas apie 10-20 proc. kadikiy, serganciy
CF. Paprastai matomas pilvo issipatimas, atsirandantis dél Zarny nepraeinamumo.
Per pirmasias 24—48 val. po gimimo naujagimis nepasitustina, gali vemti turiniu,
panasiu j tulZj, nustatomas skysciy ir elektrolity pusiausvyros sutrikimas. Ciuopiant
pilva, desiniajame apatiniame pilvo kvadrante ¢iuopiamos kietos i§maty masés, o
tiriant tiesiajg Zarng pirStu, randama tik gleiviy, ta¢iau mekonijaus beveik nebana.
Sunkiais atvejais gali bati grésmingy gyvybei komplikacijy, pvz., Zarnyno apsisu-
kimas, perforacija (pratrakimas) ir peritonitas (sunki, gyvybei pavojinga bukle,
pasireiSkianti tminiu visos pilvaplévés arba jos dalies uzdegimu), todél reikia skubios
pagalbos. Diagnostikos tikslais atliekama pilvo organy rentgenograma, kurioje ma-
tomi poky¢iai, panasis j ,muilo burbulus® arba ,,matinio stiklo“ vaizdg desiniajame
apatiniame kvadrante (taip nutinka dél oro burbuliuky tarp mekonijaus). Vandenyje
tirpi kontrastiné klizma gali parodyti uzsikimsusia Zarnos dalj, nes Zemiau kliaties
formuoja siauros zarnos vaizda. Gydymui skiriama speciali klizma (hiperosmosiné
kontrastiné klizma), kuri gali padéti suardyti mekonijaus sluoksnj ir sumazinti
kliaties dydj. Sis gydymo metodas veiksmingas apie 50-75 proc. nekomplikuoto
mekoninio Zarny nepracinamumo atvejy. Jei minétas gydymas nesékmingas arba
yra komplikacijy, gali prireikti operacijos. Chirurginés galimybés apima Zarnos
atverimg ir mekonijaus pasalinima, Zarnyno dalies pasalinima ir jungties suforma-
vimg (Zarna su Zarna), sunkiais atvejais gali bati sukurta laikina ileostoma, kai dalis
plonosios Zarnos nukreipiama j pilvo pavirsiy ir sudaroma stoma (anga), per kurig
skiriasi i$matos j pritvirtintg maiselj. Véliau, esant galimybei, stengiamasi atkurti
zarnyno vientisumg. Jei po chirurginio gydymo pasalinama didelé dalis Zarnyno,
gali prasidéti trumposios Zarnos sindromas.

Dauguma kadikiy, patyrusiy mekoninj Zzarny nepracinamuma, pasveiksta, vis
tik $i komplikacija siejama su sunkesne CF eiga.

Naujagimiy cholestazé (sutrinka tulZies nutekéjimas tulzies latakais ir didéja
tulZies ragsciy kiekis kraujyje) pasireiskia gelta ir sutrikusia kepeny funkcija. Nau-
jagimiy cholestazé paprastai pasireiskia per pirmasias kelias gyvenimo savaites. Kli-
niskai: odos ir baltosios akiy dalies pageltimas, tamsus $lapimas ir blyskios iSmatos.
Apciuopos metu gali buti randamos padidéjusios kepenys. Létéja svorio prieaugis,
raida. Diagnostikai atlickami kepeny funkcijos tyrimai, vertinant bilirubino,
kepeny fermenty kiekj. Naujagimiy cholestazé yra vienas i§ galimy pirmyjy CF
pasireiskimo simptomy, todél batina toliau tirti dél CF. Siekiant jvertinti kepenis
ir tulzies latakus, atskirti nuo kity galimy cholestazés priezasciy, atlickamas pilvo
ultragarsinis tyrimas. Kitos naujagimiy cholestazés priezastys: tulzies lataky atrezija
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(bakle, kai tulzies latakai yra nepraeinami), alfa-1 antitripsino trakumas (pavel-
dimas medziagy apykaitos sutrikimas), infekcija. Dauguma cholestaze serganciy
naujagimiy turéjo ir mekoninj Zarny nepracinamumga. CF sergantiems kadikiams
cholestazés rizikg didina ilgalaikis parenterinis maitinimas arba anksciau atlikta
pilvo operacija. Tinkama mityba yra baitina, norint uZtikrinti naujagimio augima.
Daznai reikalinga pakaitiné kasos fermenty terapija, ypa¢ jei yra kasos nepakan-
kamumas. Mityba papildyti riebaluose tirpiais vitaminais (A, D, E, K). Gali bati
skiriama ursodeoksicholio ragsties, siekiant gerinti tulzies nutekéjima ir sumazinti
kepeny uzdegima. Svarbu reguliariai stebéti kepeny funkcijg ir augimo rodmenis,
nes kai kuriems kadikiams gali progresuoti kepeny liga. Daugeliu atvejy naujagi-
miy cholestazé, sergant CF, yra laikina ir gali i$nykti taikant palaikomajj gydyma.

Pankreatitas. Pacientams, sergantiems CF, yra didesné aminio ir létinio
pankreatito bei jy sukelty komplikacijy rizika. Pankreatitas paprastai prasideda
vélyvojoje paauglystéje arba ankstyvojoje pilnametystéje, tam tikrais atvejais gali
bati pirmas CF klinikinis pozymis. Dazniau pasireiskia CF sergantiesiems, kuriy
kasos funkcija nesutrikusi. Uminiam pankreatitui baidingas vietinis ir sisteminis
uzdegiminis atsakas. Dazniausi simptomai: stiprus pilvo skausmas (paprastai
prasideda staiga, dazniau lokalizuotas vir§utinéje pilvo dalyje, gali plisti j nugarg ir
trukti valandomis, netgi dienomis), pykinimas, vémimas. Sergant CF, pilvo skausma
galima supainioti su kitomis vir§kinamojo trakto problemomis, dazniausiai su dis-
talinio Zarny nepraeinamumo sindromu. Kai kuriems CF sergantiems pacientams
aminio epizodo metu gali pasireiksti pilvo patimas, iSmaty konsistencijos poky¢iai
arba padideti riebaly kiekis i$matose (steatoréja). Nors ir re¢iau, iminj pankreatitg
gali lydéti kar$¢iavimas ir bendro negalavimo, nuovargio jausmas. Uminis pankre-
atitas gali pasireiksti lengvais, savaime praeinanciais simptomais, taciau gali bati ir
sunki eiga dél sisteminio uzdegimo, gali jvykti kasos nekrozé (kasos audinio des-
trukcija), organy nepakankamumas ir iStikti mirtis. Pankreatito diagnozei svarbu
laboratoriniai kraujo tyrimai, badinga ne maziau nei tris kartus normg virsijantys
amilazés ir (arba) lipazés kiekiai kraujyje, gali padidéti uzdegiminiai rodmenys (pvz.,
leukocitai, C reaktyvusis baltymas), sutrikti elektrolity pusiausvyra bei pakisti kiti
kraujo rodmenys, priklausomai nuo komplikacijy. Pagrindiniai vaizdiniai tyrimai:
pilvo organy ultragarsinis tyrimas ir pilvo kompiuterinés tomografijos tyrimas.
Uminis pankreatitas gydomas j veng skiriant skys¢iy, slopinant skausma vaistais
nuo skausmo, gydant komplikacijas, jei tokios pasireiskia. Vaiky pankreatitui
gydyti skiriama griezta dieta, vyresniems vaikams ir suaugusiesiems — badas, jei
leidZia klinikiné situacija, su salyga kuo anks¢iau atnaujinti maitinima, kai i$nyksta
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skausmas, vémimas ir amilazés kiekis priartéja prie normos. Dél su CF susijusios
malabsorbcijos ir didelio CF pacienty energijos poreikio pirmenybé teikiama mity-
bai palaikyti, sunkiais atvejais gali prireikti enterinio arba parenterinio maitinimo
(kai visi maisto komponentai — baltymai, riebalai, angliavandeniai, elektrolitai,
vitaminai, mikroelementai laginami j vena). Uminio epizodo metu, atsiZvelgiant
j klinikinj atsaka ir simptomy sunkuma, gali prireikti koreguoti skiriamy kasos
fermenty dozes. Antibiotikai skiriami tais atvejais, jei yra infekuoto pankreatito
arba pankreatino su kasos audinio destrukcija pozymiai. Jei paiméjimai kartojasi,
svarbu skirti riebaluose tirpiy vitaminy ir kity batiny maistiniy medziagy. Siekiant
mazinti paaméjimy pasikartojimo rizika, svarbu koreguoti gyvenimo badg (pvz.,
rekomenduojama vengti gausaus riebaus maisto vartojimo, tai sunku jgyvendinti
sergant CF, tac¢iau alkoholio, rakymo vengimas, skys¢iy ir elektrolity pusiausvyros
palaikymas, vaisty, kurie praeityje yra sukéle pankreatita, nevartojimas, gali mazinti
pankreatito atkry¢io rizika).

Létinis pankreatitas sergant CF yra sunki komplikacija, kuri prasideda dél
progresuojancio kasos audinio pazeidimo, fibrozés ir daznéja su amziumi. Sibakle
daZniau pasitaiko pacientams, kuriy kasos funkcija pakankama. Dél kasos fibrozés
susilpnéja kasos funkcijos, atsiranda tokiy simptomy kaip malabsorbcija ir gliukozés
netoleravimas. Badingas nuolatinis arba pasikartojantis pilvo skausmas, pasireiskia
steatoréja (riebios iSmatos), svorio mazéjimas ir riebaluose tirpiy vitaminy (A, D, Eir
K) stygius. Diagnozuoti létinj pankreatita, sergantiesiems CF, gali bati sudétinga,
nes $ie pacientai daznai jaucia jvairiy virskinamojo trakto simptomy. Diagnostika
remiasi radiologiniais tyrimais: pilvo ultragarsiniu tyrimu, pilvo kompiuterine
tomografija, magnetinio rezonanso tyrimu, siekiant nustatyti kalcifikacija, lataky
anomalijas, fibroz¢. Gali buti atlickami kasos fermenty tyrimai, siekiant jvertinti
egzokrining kasos funkcija. Sergant létiniu pankreatitu, amilazés ir lipazés kiekis
serume daznai bana normalus arba tik nezymiai padidéjes, netgi pasireiskus
simptomams. Gydant svarbu valdyti skausma (pvz., acetaminofenu, NVNU arba
opioidais (narkotiniais vaistais skausmui mal$inti)). Daznai reikia papildomai vartoti
kasos fermentuy, kai kasos funkcija blogéja, ypa¢ norint valdyti malabsorbcija ir pa-
gerinti mitybos bakle. Svarbu atidZiai stebéti mitybos bukle ir papildyti riebaluose
tirpiais vitaminais bei pagrindinémis maisto medziagomis. Létinis pankreatitas
siejamas su kasos nepakankamumu arba jo pasunkéjimu. Pacientams, sergantiems
CF ir pasikartojan¢iu pankreatitu, dél pablogéjusios kasos funkcijos ir sutrikusio
maistiniy medZiagy pasisavinimo (malabsorbcijos) gali atsirasti mitybos proble-
my, kano svorio netekimas arba augimo problemy. Chirurginé pagalba, sergant
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pankreatitu, taikoma re¢iau nei medikameninis gydymas. Pasikartojancio arba
létinio pankreatito ir kasos latako obstrukcijos atvejais gali prireikti endoskopinés
arba chirurginés intervencijos.

Tikimasi, kad CFTR moduliatoriy atsiradimas sumazins sergamuma pankre-
atitu ir jo sunkuma.

Dazna létinio pankreatito komplikacija sergant CF yra su CF susijes diabetas,
prasidedantis dél pazeisty insuling gaminanciy kasos lasteliy.

Plonosios Zarnos bakterijy pertekliaus sindromas — tai dazna CF komplika-
cija, ji atsiranda dél padidéjusio bakterijy kiekio plonojoje zarnoje. Plonosios Zarnos
bakterijy pertekliaus sindromas nustatomas iki 35 proc. CF serganciy pacienty.
Bakterijos gali paversti jprastas maistines medZiagas j nejsisavinamas ir toksiskas
medziagas, sukeldamos enterocity (Zarny epitelio lIasteliy) pazeidimus, malabsor-
bcijg (netinkamas, nepakankamas maistiniy medziagy jsisavinimas) ir galiausiai
netinkamg mityba. Tir$tos gleivés Zarnyne, pakites Zarnyno judrumas, kasos
nepakankamumas ir daznas antibiotiky vartojimas skatina pasireiksti plonosios
zarnos bakterijy pertekliaus sindroma. Sindromas gali pabloginti malabsorbcija,
sustiprinti uzdegiminius procesus, sustiprinti kitus virskinamojo trakto simptomus.
Sumazéjes skrandzio ragstingumas (pvz., vartojant rag$tinguma mazinancius
vaistus), sumazina nataraly barjera bakterijy kolonizacijai plonojoje Zarnoje, to-
dél plonosios Zarnos bakterijy pertekliaus sindromo rizika yra didesné. Sindromo
simptomai: pilvo skausmas ir patimas, viduriavimas arba tustinimasis skystomis,
riebiomis, sunkiai nuo klozeto nusiplaunancéiomis i$matomis, nepakankamos mi-
tybos pozymiai, kiino svorio netekimas. Diagnozei nustatyti gali bati atlickamas
vandenilio kvépavimo testas, kurio metu iskvéptame ore matuojamas vandenilio
lygis po suvartoty angliavandeniy (laktuliozés arba gliukozés). Padidéjes vandenilio
kiekis rodo, kad plonojoje Zarnoje vyksta bakterijy fermentacija (procesas, kurio
metu bakterijos skaido organines medZiagas, dazniausiai angliavandenius, ir ga-
mina energija bei $alutinius produktus, tokius kaip ragstys, dujos, alkoholis). Gali
bati atliekamas metano kvépavimo testas: iSkvepiamame ore matuojamas metano
kiekis, nes kai kurios bakterijos gamina metang, o ne vandenilj. Badingas padidéjes
metano kiekis. Tiesioginis méginiy émimas i§ plonosios zarnos endoskopu (specialiu
prietaisu, jkiSamu j plonaja zarna) leidzia aptikti kiekybines bakterijy kultaras,
kurios gali patvirtinti pernelyg intensyvy bakterijy augima. Tadiau $is metodas
yra invazinis (jvedamas j kiing) ir taikomas re¢iau. Pacientams, sergantiems CF,
ir kuriems pasireiskia plonosios Zarnos bakterijy pertekliaus sindromui badingi
simptomai, skiriami plataus veikimo spektro antibiotikai (jy skyrimas tinkamas kaip
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diagnostinis kriterijus - simptomy pageréjimas po gydymo yra papildomas rodmuo,
kad pacientui yra plonosios Zarnos bakterijy pertekliaus sindromas, tiek gydymui).
Lygiagreciai svarbu uZtikrinti tinkama mityba, koreguoti kasos fermenty dozes,
pagal galimybes nutraukti skrandZio ragstinguma mazinandiy vaisty vartojima.
Kai kuriy tyrimy duomenimis, probiotikai gali padéti atkurti Zarnyno floros pu-
siausvyra ir sumazinti plonosios zarnos bakterijy pertekliaus sindromo simptomus,
bet duomeny mazai, o netinkamai vartojant probiotikus, sindromas gali paameéti .

Portopulmoniné hipertenzija yra reta, bet sunki komplikacija, sergant CF,
ir pasireiskia apie 5-10 proc. atvejy. Tai reiskia spaudimo padidéjima plaudiy ar-
terijose, o tai siecjama su létine kepeny liga, jskaitant su CF susijusig kepeny liga, ir
jvardinama kaip jy komplikacija (nes jvyksta dél padidéjusio kraujosptdzio kepeny
varty veny sistemoje). Portopulmoninés hipertenzijos simptomai: dusulys fizinio
kravio metu, paprastai laikui bégant progresuoja, gali bati juntamas nuovargis,
pasireiksti alpimai (dél sumazéjusio deguonies kiekio ir Sirdies veiklos pablogéjimo),
gali bati hipoksemija (deguonies kiekio kraujyje sumazéjimas), kojy, ranky edemos,
jungo veny i$siplétimas (matosi kaklo apimties padidéjimas), gali bati ¢iuopiamos
padidéjusios kepenys. Vienas pirmyjy tyrimy, jtarus portopulmoning hiperten-
zija, yra $irdies ultragarsinis tyrimas (echokardiografija), kurio metu vertinama,
ar yra spaudimo padidéjimo pozymiy plauciy arterijose, kokia desiniyjy Sirdies
daliy funkcija. Diagnozei patvirtinti atliekamas sudétingas tyrimas — desiniyjy
Sirdies daliy kateterizacija, tiesiogiai i$matuojamas spaudimas plaudiy arterijoje,
skilveliuose, priesirdziuose. Radiologiniai tyrimai, tokie kaip kepeny ultragarsinis
tyrimas arba magnetinio rezonanso tomografijos tyrimas gali padéti jvertinti kepe-
ny struktirg ir kraujosptdj kepeny venose. Kepeny funkcijg apibréziantys kraujo
tyrimai svarbas vertinant kepeny pazaidos mastg. Svarbiausia gydyti pagrinding
kepeny liga, kuri sukélé portopulmoning hipertenzija. Svarbu optimizuoti mityba,
koreguoti vitaminy stygiy, vengti hepatotoksiniy (toksiskai kepenis veikianciy)
vaisty. Gali prireikti papildomo deguonies skyrimo, ypa¢ pacientams, kuriems
yra hipoksemija dél plauciy ligos arba desinés Sirdies funkcijos sutrikimo. Esant
sunkiai su CF susijusiai kepeny ligai gali baiti apsvarstoma kepeny transplantacija.

Buatina reguliariai stebéti spaudima plaudiy arterijose ir kepeny funkcija.
Palaikomoji priezitira, jskaitant plauciy reabilitacija, fizinio kravio tolerancijos
vertinimas, mitybos gerinimas gali padéti valdyti simptomus ir pagerinti gyveni-
mo kokybe. Portopulmoniné hipertenzija sergant CF salygoja didelj sergamuma
ir mir§tamuma, ypa¢ kai kepeny ir plauciy ligos yra progresuojancios. Ankstyva
diagnozé ir daugiadisciplinis gydymas padeda optimizuoti rezultatus.
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Tiesiosios Zarnos iSkritimas labiau budinga jaunesniems vaikams ir tiems,
kuriems yra kasos nepakankamumas. Tiesiosios Zarnos iskritimas (prolapsas) yra
tuomet, kai dalis tiesiosios Zarnos i$slenka per iSange, ypac tustinimosi metu. Ser-
gant CF, $i buklé daznai siejama su malabsorbcija, bloga mityba ir padidéjusiu pilvo
spaudimu kosint arba stanginantis tustinimosi metu. I$slinkus tiesiajai Zarnai, ji gali
grizti savaime arba gali tekti tai atlikti rankiniu badu. Simptomai: diskomfortas,
kelnaic¢iy tepliojimas, pakraujavimas, ypac jei i$slinkusi Zarnos dalis yra paZeista
uzdegimo. Gydymo tikslas — tinkamas kasos fermenty dozavimas, sickiant pagerinti
maistiniy medZiagy jsisavinima, sumazinti i§maty kiekj ir prolapso rizika, svarbu
koreguoti mityba, vartoti daugiau skaiduly turinc¢io maisto, pakankama skysciy kie-
kj, tai gali padéti i§vengti viduriy uzkietéjimo ir sumazinti stanginimasi tustinimosi
metu. Jei yra viduriy uzkietéjimas, reikia jj adekvaciai gydyti. Valdyti kvépavimo
taky infekcijas, siekiant i§vengti intensyvaus kosulio. Chirurginé pagalba svarstoma
retai ir tik sunkiais atvejais, kai prolapsas islieka nepaisant konservatyvaus gydymo.

Viduriy uzkietéjimas yra dazna vir$kinamojo trakto komplikacija ir pasireis-
kia 25-50 proc. atvejy. Sutrikus vandens ir elektrolity judéjimui Zarnyne, i$matos
i$sauséja, tampa klampesnés, juy transportg zarnyne trikdo ir tirStos gleivés, todel
prasideda viduriy uzkietéjimas, kuris gali testis savaites, ménesius. Viduriy uzkietéji-
mg reikia skirti nuo distalinio Zarny nepraeinamumo sindromo, kuris yra specifinis
zarny nepraeinamumo tipas, pasireiskia sergant CF ir sukelia viduriy uzkietéjima,
kuriam badingas dalinis arba visiskas Zarnyno uzsikimsimas.

Esant viduriy uzkietéjimui, bana pilvo skausmas, patimas, ilga laika néra is-
maty arba neissiskiria dujos, sunkesniais atvejais gali bati pilvo tempimo jausmas,
pykinimas, vémimas. Viduriy uzkietéjimas diagnozuojamas, kai asmuo maZiausiai
3 mén. jaudia du arba daugiau i$ $iy simptomuy:

- Maziau nei trys (kai kuriy tyrimy duomenimis, maziau nei du) savaiminiai
tustinimaisi per savaite.

— Stanginimasis (jtempiami pilvo raumenys) dazniau nei 25 proc. tustinimosi
atvejy.

- I$matos gumbuotos, i§ sulipusiy gumuly arba kietos daugiau nei 25 proc. tus-
tinimosi atvejy.

- Nepilno pasitustinimo jausmas daugiau nei 25 proc. tustinimosi atvejy.

- Uzsikim3usios tiesiosios zarnos pojatis daugiau nei 25 proc. tudtinimosi atvejy.

- Daugiau nei 25 proc. tustinimosi atvejy reikia padéti mechaniskai pasalinti
iSmatas.
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Diagnostika remiasi ir objektyviu iStyrimu, jvertinama pilvo apimtis, ar néra
i$sipatimo, ar néra jautrumo. Tiesiosios Zarnos tyrimas padeda jvertinti, ar nera
i$maty tiesiojoje Zarnoje, i$angés tonusa (raumeny jtempima) ir kitus galimus
struktarinius sutrikimus, kurie gali salygoti viduriy uzkietéjima. Tyrimai paprastai
atliekami siekiant paneigti kitas galimas priezastis. Kolonoskopija (storosios zarnos
apziara specialiu prietaisu) arba sigmoidoskopija (apZiarima mazesné dalis storosios
zarnos) atliekama, jei jtariami struktairiniai poky¢iai, anomalijos (nukrypimas nuo
normos) arba gaubtinés ir tiesiosios Zarnos ligos (pvz., vyresnio amziaus pacientams,
kuriems viduriy uzkietéjimas atsirado naujai, arba pacientams, kuriems yra neri-
mg kelian¢iy simptomuy, tokiy kaip svorio kritimas arba kraujavimas i§ tiesiosios
zarnos). Pilvo organy rentgenograma gali padéti vizualizuoti i$maty susikaupima
arba zarny obstrukcijos pozymius. Pazangesni tyrimai, kaip magnetinio rezonanso
tomografija arba kompiuteriné tomografija, atlickami sudétingais atvejais. Gali bati
matuojama tiesiosios Zarnos ir iSangés raumeny jéga. Zarnyno turinio judéjimo
(tranzito) tyrimai padeda jvertinti i§maty judéjimo per Zarnyng greitj.

Svarbu jvertinti kitus viduriy uzkietéjimo rizikos veiksnius — per mazas suvar-
tojamy skysciy kiekis, per maZas fizinis aktyvumas, vaisty, galinc¢iy létinti Zarnyno
judesius, vartojimas, ir juos koreguoti.

Gydant viduriy uzkietéjima, svarbu uztikrinti pakankama skysc¢iy vartojima,
gali bati skiriami vidurius laisvinantys vaistai. Tam tikrais atvejais gali prireikti
klizmy arba mechaninio i$maty pasalinimo. Gydant viduriy uzkietéjima, ne ma-
ziau svarbu tinkamai dozuoti kasos fermentus, sickiant uztikrinti geresnj maisto
skaidyma, sumazinti iSmaty kiekj ir sumazinti viduriy uzkietéjimo rizika. Svarbu su
maistu gauti daugiau maistiniy skaiduly, tai gali pagerinti i$maty konsistencija. Kai
kuriems pacientams naudinga valgyti maziau, dazniau, kad sumazéty vir$kinimo
sistemos apkrova. Dél pasikartojancio viduriy uzkietéjimo ir Zarnyno uzsikimsimo
pavojaus, CF sergancius pacientus reikia reguliariai stebéti dél Zarnyno simptomuy,
skirti gydyma, kad baty iSvengta grésmingy komplikacijy.

Manoma, kad dél viduriy uzkietéjimo yra didesné tiesiosios Zarnos i$slinkimo
rizika CF sergantiems vaikams.

Zidininé biliariné cirozé nustatoma apie 20-40 proc. CF pacienty, tai pripa-
zinta kepeny paZeidimo forma, sergant CF, kuri atsiranda dél létines tulZies lataky
obstrukcijos (uzsikimsimo) ir uzdegimo. Tai yra ankstyvoji su CF susijusios kepeny
ligos stadija, kuriai badingi j Zidinius panasas fibrozés (surandéjimo) ploteliai aplink
tulzies latakus. Mazdaug 5-10 proc. CF serganéiyjy serga su CF susijusia kepeny liga.
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Ankstyvose Zidininés biliarinés cirozés stadijose daznai simptomy néra ir liga
diagnozuojama atsitiktinai, nusta¢ius kepeny funkcijos tyrimy arba radiologiniy
tyrimy poky¢ius. Objektyvaus tyrimo metu gali bati ¢iuopiamos padidintos kepe-
nys. Fibrozei progresuojant, gali atsirasti portinés hipertenzijos (kraujo spaudimo
padidéjimo portinéje veny sistemoje) pozymiai (pvz., splenomegalija (bluZnies padi-
déjimas), veny varikozé (i$siplétusios venos)) arba kepeny funkcijos sutrikimas, nors
tai paprastai buna vélesnése su CF susijusios kepeny ligos stadijose. Kraujo tyrimai:
gali bati padidéjes kepeny fermenty, ypa¢ gamagliutamiltransferazes ir Sarminés
fosfatazés kiekis, tai siejama su tulZies lataky pazeidimu ir daznai bana sergant su CF
susijusia kepeny liga, Siek tiek gali bati padidintas alanininés aminotransferazés ir
asparagininés aminotransferazés kiekis. Sergant zidinine biliarine ciroze, bilirubino
kiekis serume paprastai yra normalus, ta¢iau gali padidéti, jei fibrozé progresuoja
iki kepeny cirozés (progresuojancio kepeny pazeidimo, kai vesi jungiamasis audi-
nys) su tulzies lataky obstrukcija (uzsikimsimuy). Pilvo ultragarsinio tyrimo metu
gali bati matomos padidéjusios kepenys su fibroze. Ligai progresuojant gali bati
lataky i$siplétimas. Specialus tyrimas — kepeny elastografija padeda nustatyti, ar
néra kepeny cirozés, jvertinus kepeny standumg, o kartu ir fibrozés sunkuma. Sis
tyrimas konkreciai neskirtas diagnozuoti Zidininés biliarinés cirozés, bet padeda
nustatyti fibrozés masta. Magnetinio rezonanso cholangiopankreatografija gali
vizualizuoti tulZies lataky struktaras, aptikti susiauréjimus, iSsipletimus, kurie
rodo tulzies lataky paZeidima, sergant CF. Kepeny biopsija atlickama retai, bet tai
pagrindinis patikimas diagnostinis tyrimas. Ursodeoksicholio raigstis paprastai
skiriama siekiant pagerinti tulZies nutekéjimg ir sumazinti kepeny uzdegima.
Irodyta, kad ji pagerina kepeny fermenty rodmenis, nors poveikis ilgalaikiams CF
rezultatams dar diskusijy objektas. Tinkama mityba, jskaitant riebaluose tirpius
vitaminus (A, D, E, K), padeda uztikrinti maistiniy medziagy pasisavinima, ypac
pacientams, kuriems yra kasos nepakankamumas. Svarbu reguliariai stebéti augima,
mityba. Zidininé biliariné cirozé galiislikti stabili daugelj mety, ta¢iau kai kuriems
pacientams kepeny liga pradeda progresuoti. Ankstyvai zidininés biliarinés cirozés
diagnostikai batina reguliariai (kas 6-12 mén.) vertinti kepeny funkcija, atlikti
radiologinius ir fizinius tyrimus. Gali bati svarstomas kepeny transplantacijos
klausimas, jeigu kepeny liga yra sunki, yra kepeny nepakankamumas arba sunki
portiné hipertenzija.

Su CF susijusi kepeny liga yra sunki CF komplikacija ir viena i§ pagrindiniy
sergamumo ir mirtingumo priezas¢iy, nesusijusiy su plauéiq liga. Su CF susijusi
kepeny liga gali pasireiksti jvairiomis formomis: nuo nedidelio kepeny fermenty
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kiekio padidéjimo iki sunkesniy formuy, tokiy kaip ciroze ir portiné hipertenzija. Ja
serga mazdaug 30-50 proc. CF pacienty ir apie 5-10 proc. progresuoja iki sunkios
kepeny ligos. Sunki su CF susijusi kepeny liga dazniausiai pasireiskia vaikystéje ir
greitai progresuoja.

Deél tirstos ir klampios tulZies sutrinka jos nutekéjimas tulzies latakais. Tulzis
gali uzkimsti kanalus, atsiranda tulZies sastovis, sudaromos palankios sglygos uzde-
giminiams procesams, struktariniams poky¢iams ir tiesioginiai tulZies sukeliamai
paZaidai.

Su CF susijusi kepeny liga ankstyvose stadijose daznai bana besimptome, todél
labai svarbu reguliariai atlikti tyrimus. Saikiai padidéje kepeny fermentai (alanininé
aminotransferazé, asparagininé aminotransferaz¢, gamagliutamiltransferaze) gali
buti ankstyvas su CF susijusios kepeny ligos poZzymis, net jei néra kity simptomy.
Laikui beégant, gali padideti kepenys dél uzdegiminiy procesy ir fibrozés (perau-
gimo jungiamuoju audiniu, tarsi randéjimo). Progresuojant fibrozei, pacientams
gali atsirasti portinés hipertenzijos pozymiy, jskaitant splenomegalija (padidéjusia
bluznj), stemplés varikozes (i$siplétusias venas) ir kraujavima i§ virskinamojo trakto.
Vélyvosiose su CF susijusios kepeny ligos stadijose poky¢iai gali progresuoti iki
cirozés (létinés ligos, kai pazeisty kepeny lasteliy vietg uzpildo jungiamasis audi-
nys), dél kurios prasideda kepeny nepakankamumas (simptomai: ascitas (skysc¢io
kaupimasis pilve), kraujo krefumo sutrikimai, sumazéjes albumino kiekis, kepeny
encefalopatija (kepeny nepakankamumo komplikacija, pasireiskianti neurologiniais
ir psichikos sutrikimy simptomais), odos poky¢iai: gelta, delny eritema (paraudimas
delny apacioje, kartais pirStuose), voratinklinés hemangiomos (mazos kraujagysliy
sankaupos, kurios atrodo kaip raudoni taskeliai su smulkiomis, i$siSakojanciomis
kraujagyslémis, kurios primena voratinklj, todel ir vadinamos ,voratinklinémis®)
prasideda tik vélyvojoje ligos stadijoje.

Svarbu Zinoti skirtumus tarp fibrozés ir cirozeés. Abi bukles reiskia pazeisty
kepeny lasteliy viety uzpildyma jungiamuoju audiniu, randéjima, tik fibrozé reiskia
pradine stadija, kuri progresuoja iki cirozés, kai jungiamojo audinio peraugimas yra
didelis, pasireiskia kepeny nepakankamumas. Fibrozé yra potencialiai grjZtamas
procesas, kepenq cirozé — negrjztamas.

Su CF susijusios kepeny ligos diagnostikai batina reguliari kepeny fermenty
(alanininés aminotransferazés, asparagininés aminotransferazés, gama gliutamil-
transferazés) stebésena dél jy kiekio padidéjimo. Jprastaiatlickamas atrankinis pilvo
ultragarsinis tyrimas, jo metu galima anksti pastebéti kepeny poky¢ius: padidéjusj
kepeny echogeniskuma, padidéjusias kepentis, fibrozés mazgeliy atsiradima. Kepeny
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standumas jvertinamas elastografija, kuri gali padéti jvertinti fibrozés sunkuma ser-
gantsu CF susijusia kepeny liga ir stebéti ligos progresavima. Magnetinio rezonanso
tomografija su cholangiopankreatografija (neinvazinis radiologinis tyrimas tulZies
lataky ir kasos lataky struktarai jvertinti, tyrimas atlickamas naudojant magnetinio
rezonanso tomografija, kuri sukuria tikslius vaizdus be chirurginiy instrumenty
arba kontrastiniy medZiagy) padeda i$samiai vizualizuoti kepenis ir tulZies latakus,
suteikia informacijos apie tulZies lataky susiauréjimus ir jvertina, ar néra fibrozés
arba cirozés. Nors nedaZnai atlickama, kepeny biopsija gali bati naudinga tais
atvejais, kai diagnozé yra neaiski arba reikia histologinio iStyrimo (mikroskopinis
lasteliy ir audiniy struktaros, galimy pazeidimy arba ligos poZymiy jvertinimas).

Sergant su CF susijusia kepeny liga butina tinkama mityba, o pakaitiné terapija
kasos fermentais gerina maistiniy medziagy jsisavinima. Skirti riebaluose tirpiy
vitaminy (A, D, E, K), koreguoti jy dozes, jei kiekis nepakankamas. Siekiant page-
rinti tulZies nutekéjimg ir sumazinti kepeny fermenty kiekj, dazniausiai skiriama
ursodeoksicholio ragstis. Nors jos ilgalaiké nauda cirozés prevencijai nevisiskai
jrodyta, taciau vaistas skiriamas siekiant palengvinti cholestaze (sutrikimas, kurio
metu sutrinka tulZies nutekéjimas) ir pagerinti kepeny funkcija. Manoma, kad vais-
tas turéty bati skiriamas asmenims, kuriems nustatyta cholestazé (pvz., konjuguoto
bilirubino kiekis > 17,1 umol/l), ypa¢ tiems, kurie maitinami tik parenteriniu badu
arba neseniai $is maitinimas buvo nutrauktas. Rekomenduojama vartoti 10-20 mg/
kg per para, dalijant j dvi dalis, ir testi 2 mén. po to, kai i$nyksta hiperbilirubinemija.
Ursodeoksicholio ragstis yra netoksiska tulZies ragstis, nataraliai esanti Zmogaus
organizme. Manoma, kad ji sumazina kepeny pazeidima sergant cholestazine
kepeny liga, pakeisdama citotoksines tulZies ragstis. Pacientai, sergantys vélyvo-
sios stadijos su CF susijusia kepeny liga, turi bati reguliariai stebimi dél portinés
hipertenzijos, stemplés veny varikozés. Endoskopinis stemplés varikoziniy mazgy
perri$§imas turi bati atliekamas pacientams, kuriems anks¢iau buvo kraujavimas
i§ varikoziniy mazgy. Vaikams, sergantiems portine hipertenzija, vengiama skirti
beta adrenoblokatoriy, nes vaiko organizmas refleksine tachikardija stengiasi kom-
pensuoti aminj kraujavima i§ varikoziy. Esant aminiam kraujavimui i§ varikoziy
galima skirtis oktreotido. Transjugulinis intrahepatinis portosisteminis Suntas yra
tinkamas pasirinkimas pacientams, kuriems kraujavimas i§ varikoziy kartojasi,
o endoskopinis varikoziniy mazgy perri$imas nejmanomas arba neveiksmingas.
Gydymo badas yra veiksmingas CF pacientams, sergantiems portine hipertenzija,
kaip gydymo priemoné iki kepeny transplantacijos.

°103°



CISTINE FIBROZE

Pacientams, kuriems sparciai progresuoja su CF susijusi kepeny liga, yra kepeny
nepakankamumas, gali bati svarstomas kepeny transplantacijos klausimas. Kepeny
transplantacija gali pagerinti gyvenimo kokybe ir prailginti gyvenimo trukme.

Patartina vengti kepenis veikian¢iy medzZiagy: alkoholio, tam tikry vaisty, kad
sumazinti kepeny pazeidimo rizika.

Kitos komplikacijos

CF pasireiskia jvairiy organy pazeidimu, todél ir komplikacijos gali bati jvairios,
pvz., druskos netekimo sindromas, nevaisingumas, su CF susijes diabetas, nerimas ir
depresija, su CF susijes nutukimas, su CF susijusios artropatijos, sinusitas su nosies
polipoze, su CF susijusi kauly liga, irdies nepakankamumas, daznesnés vézinés
ligos. Aptarsime, kaip $ias komplikacijas diagnozuoti ir gydyti. Tai néra baigtinis
galimy komplikacijy sarasas, kiekviena klinikiné situacija turi bati vertinama
individualiai.

Nerimas ir depresija vaikams pasireiskia re¢iau (10 proc.) nei suaugusiesiems
(beveik S0 proc.), sergantiems CF. Depresija yra psichikos sutrikimas, kuriam
badingas prislégtos nuotaikos jausmas, susidoméjimo veikla praradimas, kuris
trunka 2 savaites arba ilgiau. Gali bati energijos sumazéjimas, kaltés jausmas,
zema saviverté, sutrikes miegas, apetitas, bloga koncentracija, mastymo ir spren-
dimy priemimo problemos, netgi mintys apie mirtj arba savizudybe. Nerimas
yra neaiskus, subjektyvus, nespecifinis diskomforto jausmas, persmelktas baime,
jtampa, per dideliu nervingumu, baimémis, gali bati juntamas artéjancios praza-
ties jausmas, neracionalus daikty arba situacijos vengimas ir nerimo priepuolis.
Nerimas ir depresija yra dazniausiai pasitaikantys psichikos sutrikimai bendrojoje
populiacijoje, o sergant létinémis ligomis, pvz., CF, atvejy daznis didéja. Depresija
daZnai pasireiskia kartu su nerimo simptomais. Sios ligos gali tapti létinémis, vis
paameti, tai blogina asmens gebéjima atlikti savo kasdienes pareigas. Depresija ir
nerimas turi neigiamos jtakos gyvenimo kokybei, sveikatos priezitiros islaidoms.
Paprastai j gydymo procesa jtraukiamas ne tik pacientas, bet ir jo artimieji. Kartais
gali pakakti psichologo pagalbos, jei gydymo rezultatai nepakankami arba yra
nerimg kelianciy pozymiy, pvz., minciy apie savizudybe, tada tikslinga gydytojo
psichiatro pagalba, medikamentinis gydymas arba trumpalaiké hospitalizacija.
Atsiradus CFTR moduliatoriams, depresija, nerimas, miego sutrikimai, mintys apie
savizudybe apradomi kaip galimos nepageidaujamos reakcijos, todél priklausomai
nuo nepageidaujamy reakcijy sunkumo, vienas i§ gydymo bady — nutraukei CFTR
moduliatoriy vartojima.
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Ne visuomet depresijos, nerimo pozymius galima pastebéti pagal serganciojo
veiksmus, elgesj, todél rekomenduojama sergantiesiems CF kasmet atlikti depresi-
jos klausimyna PHQ-9 ir jvertinti nerimo skale GAD-7. Pagal PHQ-9 klausimyno
surinkty baly sumg ir atsakyma j papildomg klausima galima vertinti depresijos
simptomy sunkumag: surinkus 0—4 balus, depresijos simptomai minimalas, 5-9 ba-
lus — mazai ireiksti simptomai, 10-14 baly vidutiniai, 15-19 sunkis, 20-27 labai
sunkas depresijos simptomai. GAD-7 bendras skalés jver¢io suminis balas gali
buti nuo 0 iki 21. Didesnis suminis balas rodo didesnj nerimo sunkuma. Suminiai
balai - 5,10 ir 15 atitinkamai vertinami kaip lengvi, vidutinio sunkumo ir sunkds
nerimo simptomai. Kai kuriq autoriy nuomone, generalizuotam nerimo sutrikimui
nustatyti remiantis GAD-7 gydytojai gali naudoti Zemesnj (8 arba 9 baly) reiks-
mingumo lygmenj dél didesnio jautrumo.

Su CF susijes diabetas (CFRD) gana dazna komplikacija sergant CF. Di-
desne CFRD rizika turi asmenys su CF genotipu, siejamu su sunkesne CF eiga,
moteriskos lyties atstovés, esant egzokrininés kasos funkcijos nepakankamumui,
esant nustatytoms su CF susijusioms kepeny ligoms, esant raidos anomalijoms,
Seiminei 2 tipo cukrinio diabeto anamnezei, rizika didéja su amZiumi. Gydymas
gliukokortikoidais ir imunosupresantais jvardijami kaip CFRD rizikos veiksniai.
CFRD turi tiek pirmo, tiek antro tipo cukrinio diabeto poZymiy, bet nei vienam
i$ juy nepriskiriamas. CFR D yra susijes su blogesne plauc¢iy funkcija, mitybos bakle
ir daznesnémis apatiniy kvépavimo taky infekcijomis. Pagrindinis mechanizmas
— insulino stygius, dazniausiai pasirei$kiantis kaip laipsniskai blogéjanti insulino
sekrecija. Ketoacidozé (sunki diabeto komplikacija, kai dél didelio insulino stygiaus
ima gamintis ketoniniai kinai) retai pasireiskia sergant CFRD, nes daugumai CF
serganciyjy islieka tam tikras insulino i$siskyrimas.

CFRD daznai klastingai pasireiskia svorio kritimu ir plauciy funkcijos blogé-
jimu. Tai gali jvykti daug mety anks¢iau nei pasireiskia klasikiniai diabeto simp-
tomali, tokie kaip poliurija (gausus Slapinimasis, > 40-50 ml/kg/val.) ir polidipsija
(nenumaldomas noras gerti). Diagnostikai atlickamas gliukozés tolerancijos testas
arba trijy tasky gliukozés tyrimas (6 lentel¢). Gliukozés kiekio kraujyje padidéji-
mas po valgio yra ankstyviausias ir jautriausias CFR D rodmuo, o gliukozés kiekio
kraujyje padidéjimas nevalgius — vélyvas rodmuo. CFRD diagnozuojamas, jeigu
yra dviejy gliukozés tolerancijos testy patologiniai rodmenys arba vieno gliukozés
sija, poliurija). Glikozurija (gliukozé $lapime) gali baiti nustatyta paprasto $lapimo
tyrimo metu, taciau tai labai vélyvas CFRD pozymis. Gliukozés tolerancijos testg
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rekomenduojama atlikti kasmet, pradedant nuo 10 mety amzZiaus, nes nenormali
gliukozés tolerancija Siame amZiuje prognozuoja ankstyva progresavima iki CFRD.
Ypac svarbu tirti asmenis, kuriy mitybos baklé ir plau¢iy funkcija blogéja. Svarbu
tyrimo neatlikti CF paiméjimo pradZioje, nes galimi klaidingi rezultatai dél trum-
palaikio atsparumo insulinui.

6 lentelé. Angliavandeniy apykaitos sutrikimas ir glikemijos rodikliai

Kategorija Gliukozés kie- | Gliukozés kiekis | Komentaras

kis plazmoje, plazmoje, praé-

nevalgius, prie§ |jus2val. po75g

tyrima gliukozés suvar-

tojimo

Normali gliukozés toleran- | < 6,1 mmol/I < 7,8 mmol/]
cija
Gliukozés sutrikimas 6,1-6,9 < 7,8 mmol/] Klinikinis poveikis ne-
nevalgius aiskus, tadiau, tyrimy
Gliukozés tolerancijos < 6,1 mmol/Il 7,8-11,1 mmol/l |duomenimis, diabeto
sutrikimas rizika padidéjusi
CFRD be gliukozés kiekio | <7,0 mmol/l >11,1 mmol/1 Padidéjes sergamumas
kraujyje padidéjimo neval- ir mir§tamumas
gius
CFRD su gliukozés kiekio | >7,0 mmol/I Geriamosios gliu-
kraujyje padidéjimu neval- kozés tolerancijos
gius testas nebiitinas

CFRD - su cistine fibroze susijes diabetas

Paprastai CF sergantiesiems, jskaitant ir tuos, kurie serga CFRD, rekomen-
duojama daug kalorijy turinti dieta, todél kalorijy ribojimas nerekomenduojamas
sergant CFRD, i$skyrus tuos atvejus, kai yra didelio laipsnio nutukimas arba
nejprastai greitai didéja kano svoris. Pernelyg kino svoris auga vartojantiesiems
CFTR moduliatorius, todél juos reikia skatinti sveikiau maitintis, bati labiau
fiziskai aktyviems. CFRD gydomas insulinu. Insulinas mazina gliukozés kiekj
kraujyje ir retina apatiniy kvépavimo taky infekcijos daznj, gerina plauiy funkcija.
Esantkliniskai stabiliai ligos eigai, paprastai insulino reikia 0,5-0,8 vienety/kg per
para. Doze reikia koreguoti iki didZiausios, kuria pacientas gali saugiai toleruoti,
kad i§vengti CFR D katabolinio poveikio, nesukeliant hipoglikemijos (sumazéjusio
gliukozés kiekio kraujyje). Esant CF paaméjimui arba kitoms minéms arba sun-
kioms gretutinéms bakléms, ligoms, gali prireikti didesniy insulino doziy. Gydant
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insulinu reikia nuolat (tam tikrais intervalais arba nepertraukiamai, priklausomai
nuo klinikinés situacijos) stebéti gliukozés kiekj kraujyje. Serijiniai gliukozés kiekio
vertinimai atliekami siekiant gliukozés kiekj kraujyje koreguoti atitinkama trumpo
veikimo insulino doze arba laikui bégant keisti j ilgo veikimo (bazinio) insulino
doze. Metodai yra jvairas, tiriamas kapiliarinis, veninis kraujas, gali bati pritaikomi
ir nuolatiniai gliukozés stebésenos prietaisai (tvirtinami prie odos, matuoja gliuko-
zés kiekj po oda specialia adatéle, arba implantuojami po oda). Ilgalaikio gydymo
veiksmingumui vertinti naudingas HbAlc tyrimas. Esant HbAlc > 8,5 proc.
rekomenduojama siysti konsultuoti gydytojui endokrinologui. Pacientus, kuriems
po 6 mén. gydymo HbAIc islieka didesnis nei 7,0 proc., rekomenduojama siysti
konsultuoti gydytojui endokrinologui.

Mikrokraujagyslinés ir makrokraujagyslinés komplikacijos banakaip ir sergant
1 arba 2 tipo cukriniu diabetu, pasitaiko re¢iau, ta¢iau batina stebésena, rekomen-
duojama stebéti ir dél dislipidemijos (kraujo riebaly disbalanso).

Su CF susijusi kauly liga. Sergant CF padidéja osteopenijos (maZesnis nei
norma KMT) ir osteoporozés (sisteminei kauly ligai, pasireikianciai maza kauline
mase dé¢l KMT sumazéjimo) rizika. Osteopenija nuo osteoporozés skiria KMT
sumazéjimo lygmuo, osteopenijos atveju gali bati lengvesné klinikiné eiga. Pap-
rastai minint su CF susijusig kauly liga galvojama apie osteoporoze, kuri prasidéjo
sergant CF.

Su CF susijusi kauly liga yra dazna CF komplikacija, kuriai badingas mazas
KMT ir padidéjes laziy daznis. Ligai diagnozuoti rekomenduojama atlikti KMT
radiologinj tyrimg DEX A metodu visiems sergantiesiems CF nuo a$tuoneriy mety
amziaus. Pagal DEXA tyrimo rezultatus jvertinama, ar paciento KMT normalus,
ar yra osteopenija arba 0Steoporoze.

Vertinami DEXA tyrimo T ir Z balai. Lietuvoje jprastai naudojamas T balas,
kuris nustatomas lyginant konkretaus asmens KMT su tokios pacios lyties jauno,
sveiko suaugusio zmogaus KM T vidurkiu. T balas parodo nuokrypj nuo sio vidur-
kio. Normalus KMT yra tuomet, kai T balas yra tarp +1 ir —1; osteopenija — tarp
-1 ir -2,5; osteoporozé — < -2,5. Osteopenija rodo sumazéjusji KM'T, osteoporo-
z¢ — tai sisteminé kauly liga, kuriai budingas KMT sumazéjimas, maza kauline
mase, kauly trapumas. Osteoporoze serga tre¢dalis serganciyjy CF. Liga prasideda
laipsniskai, i§ pradziy simptomy gali nebati. Kartais diagnozuojama tik po kauly
lazio. Osteoporozei progresuojant, atsiranda skausmai (dazniausiai juosmens srityje,
buvusiy arba esamy kauly laziy vietose), gali varginti kojy méslungis, susidaryti
kupra, sutrikti paciento judrumas. Sergantiesiems CF osteoporozé dazniausiai

° 107



CISTINE FIBROZE

prasideda del nepakankamo vitamino D kiekio ir sutrikusios kalcio absorbcijos.

Nepakankama mityba, létinés infekcinés ligos, uZdelstas brendimas, cukrinis ir su

CF susijes diabetas, maZesnis fizinis aktyvumas, gliukokortikoidy vartojimas sudaro

tinkamas sglygas osteoporozei prasidéti. Gydymui skiriamas pakankamas kalcio (ne
maziau kaip 1500 mg per dieng), vitamino D kiekis (800 TV per dieng), patariama

bent 10 min. per dieng praleisti sauléje. Gydoma osteoklasty funkcijas slopinanéiais

(bisfosfonatais, selektyviaisiais estrogeny receptoriy moduliatoriais, kalcitoninu) ir

anaboliniais (teriparatidu) vaistiniais preparatais. Gydymas osteoklasty funkcijas
slopinanciais ir anaboliniais vaistiniais preparatais pradedamas DEXA tyrimo metu
nustacius T lygmenj, maZesnj nei —2,5 (7 lentelé).

7 lentelé. DEXA tyrimo interpretacija

- vitamino D papildai

- kalcio papildai

- vitamino K papildai

- siekti tikslinio kiino masés indekso > 25 procenti-
lio vaikams ir > 22-23 kg/m? suaugusiesiems

- skatinti fizinj aktyvuma lauke

T balo verté Rekomendacijos DEXA kartojimo
periodiskumas
T balas > -1,0 Koreguoti mitybos bukle: DEXA kartoti kas

penkerius metus

-1,0 > T balas >
-2,0

Koreguoti mitybos bukle

Apsvarstyti galimas plaudiy ir endokrinines
priezastis:

- Adekvatus plauciy infekcijos gydymas

- Jei skiriama, sumazinti gliukokortikoidy doz¢

- Gydyrti, jei yra su CF susijes diabetas, uzdelstas
brendimas arba hipogonadizmas

- Endokrinologo konsultacija

- Jei jvyko lazis dél kauly trapumo, pacientas laukia
transplantacijos arba KMT sumazéja > 3-5 proc.
per metus, skirti bisfosfonatus

DEXA kartoti kas
2—4 metus

T balas<-2,0

Koreguoti mitybos bakle;

Apsvarstyti galimas plaudiy ligos ir endokrinines
priezastis;

Apsvarstyti bifosfonaty, selektyviy estrogeny
receptoriy moduliatoriy, anaboliniy vaistiniy
preparaty skyrima

DEXA kartoti
kasmet

DEXA - dvigubos energijos rentgeno spinduliy absorbcija; KMT - kauly mineralinis tankis.
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Druskos netekimo sindromas. CF sergantieji per prakaita netenka daug
natrio ir chloridy, druskg sudaran¢iy komponenty, 2-4 karty daugiau nei sveiki
asmenys. Netekimas padidéja esant fiziniam kraviui, kar§tam orui, viduriuojant,
kar¢iuojant arba sergantinfekcine liga (esant CF paaméjimui). Sergant CF, prakaito
liaukos neabsorbuoja druskos atgal j krauja, druskos kiekis kraujyje nepadidéja,
todél asmuo gali nejausti troskulio. Tai didina dehidratacijos rizika. Druska svarbi
nervy, raumeny veiklai, padeda reguliuoti vandens kiekj kraujyje ir audiniuose.
Tinkamam organizmo funkcionavimui svarbus pakankamas druskos ir skysciy
kiekis. Druskos netekimo sindromo simptomai: nuovargis, dirglumas, galvos skaus-
mai, koncentracijos sutrikimas, druskos kristalai ant odos, pykinimas, vémimas,
sumazéjes apetitas, méslungis, tirStesni, sunkiau iSkosimi skrepliai, sumazéjes arte-
rinis kraujospadis. Sunkesniais atvejais gali bati traukuliai, koma. Druskos kiekis
kraujyje gali bati vertinamas atliekant natrio, chloridy kiekio tyrimus kraujyje.
Druskos poreikis, sergant CF, skiriasi priklausomai nuo simptomy, suvartojamo
maisto kiekio, klimato ir fizinio aktyvumo. Apytikslis dienos poreikis kadikiams —
Y Saukstelio per dieng, palaipsniui didinant iki Saukstelio 12 mén. amziuje, vyres-
niems vaikams — du Sauksteliai per diena, paaugliams — trys $auksteliai per diena.
Kartais druskos gali reikéti daugiau, pvz., jei vaikas greitai auga, pries intensyvia
fizing veikla, atostogaujant, gyvenant kar§tame klimate, sergant (dél sumazéjusio
suvartojimo ir padidéjusio netekimo), kai jprasta mityba pakei¢iama parenterine
arba enterine. Jprastai sveikas Zmogus esant subalansuotai mitybai suvartoja apie
Saukstelj druskos per dieng. Esant hiponatremijai, natrio kiekj galima koreguoti
hipertoniniu natrio chlorido 3 proc. tirpalu, leidZiamu j vena.

Nevaisingumas apibréZiamas kaip moters negaléjimas pastoti po 12 mén. regu-
liariy lytiniy santykiy, nenaudojant kontracepcijos jaunesnéms nei 35 mety mote-
rims ir po 6 mén. 35 mety ir vyresnéms moterims. Negaléjimas susilaukti palikuoniy
gali bati pirma klinikiné CF i$raiSka. Mazdaug 97-98 proc. CF serganciy vyry
yra nevaisingi, moterims CF sunkina pastojimg, gali bati komplikuoto néstumo
priezastimi. Vyry nevaisinguma daZniausiai salygoja jgimtas s¢klos lataky (lot. vas
deferens) nebuvimas. Vyrams, neturintiems sékliniy lataky, sekla kaupiasi seklidés
prielipo latake, s¢klidés prielipe. Nevaisingumui jtakos turi ir hipogonadizmas (su-
mazéjusi lytiniy hormony sekrecija, nepakankamai issivyste lyties organai), kuris
pasitaiko sergant CF. Hipogonadizmas - tai s¢klidZiy funkcijos nepakankamumo
sindromas, kuriam badinga sumazéjes varpos ir seklidZiy augimas, mazas testos-
terono lygis. Spermatogenezé vyksta, ta¢iau dauguma vyry turi mazesnj ejakuliato
kiekj. Istyrimas paprastai susideda nuo hormony (gonadotropino, testosterono)
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jvertinimo, ultragarsinio tyrimo, atlickamo ultragarsinj daviklj jkisus per analine
anga, ir spermos analizés, kurios metu paprastai nustatoma azoospermija (sper-
matozoidy nebuvimas spermoje). Motery, serganciy CF, nevaisingumo prieZastis
paprastai yra tirstos, klampios gleivés gimdos kaklelyje, kurios trukdo spermatozoi-
dams judeéti kiausialgs¢iy link ir sunkina pastojima nataraliu badu. Endometriume
(gimdos gleivinéje) dél CEFTR baltymo defekto pakinta bikarbonaty i$siskyrimas,
sumazéja gleiviy kiekis, sumazéja ir spermatozoidy judéjimo bei apvaisinimo ga-
limybés. Galiausiai, motery, serganciy CF, kiausidziy rezervas gali bati maZesnis,
palyginti su to paties amziaus CF neserganciomis moterimis. Moterys, sergancios
CF, patiria ménesiniy ciklo sutrikimy. Oligomenoréja — tai retos ménesinés (maziau
nei devynios per metus arba ciklo trukmé > 35 dienos). Antriné amenoréja — tai
ménesiniy nebuvimas ilgiau nei 3 mén. po ménesiniy pradzios. Pirminé amenoréja
(re¢iau pasitaiko CF sergan¢ioms mergaitéms) — tai ménesiniy nebuvimas sulaukus
16 mety arba pra¢jus 3 metams nuo antriniy lytiniy poZymiy atsiradimo. Ménesiniy
sutrikimas keic¢ia ovuliacijos periodiskuma, salygoja nevaisinguma.

Nevaisingumo problema spresti gali padéti dirbtinis apvaisinimas. Visais ne-
vaisingumo atvejais vyrams tikslinga gydytojo urologo, moterims — gydytojo gine-
kologo konsultacija reprodukcinés medicinos centruose. Pagal esamus duomenis,
CFTR moduliatoriai nei§sprendzia vyry nevaisingumo prieZasties, 0 moterims
gali bati naudingi.

Su CF susijgs nutukimas. Nutukimo paplitimas, sergant CF, did¢ja. Mazdaug
tre¢dalis CF serganciy suaugusiyjy Siuo metu turi antsvorio arba yra nutuke, tai
sicjama su naujomis gydymo galimybémis CFTR moduliatoriais, neoptimaliu
riebaly santykiu maiste (neatsizvelgiant j malabsorbcijos sunkuma), sumazéjusiu
fizinio kravio toleravimu ir fiziniu aktyvumu. Didéjantis svoris siejamas su geresne
CF eiga, plau¢iy funkcija, nors atsiranda kitos problemos, susijusios su nutukimu,
pvz., didéja Sirdies ir kraujagysliy sistemos ligy rizika. Zmonéms, sergantiems CF,
nutukimas yra susijes su hipertenzija ir didesniu cholesterolio kiekiu. Antsvorj
turintys CF pacientai dazniau yra atsparas insulinui ir turi 2 tipo cukrinio diabeto
pozymiy. Antsvoris apibréziamas, kai KM125-29,9 kg/m? suaugusiems asmenims
arba 85-94,9 procentilis vaikams, nutukimas — KMI > 30 kg/m? suaugusiesiems
ir = 95 procentilis vaikams. Optimalus KMI, sergant CF, neZinomas. Gydant CF
serganciy zmoniy nutukima‘, reikia atidZiai pasverti medziagy apykaitos rizika‘,
susijusig su pertekline mityba ir maZzo arba mazéjancio KMI jtaka plauciy funkcijai.
Mitybos pakeitimas paprastai yra pirmasis nutukimo gydymo buadas, o kalorijy
sumazinimas S00-1000 kcal per dieng daznai yra pakankamas ir leidZia sumazinti
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kano mase 0,5-1,0 kg per savaite. Konkre¢iy rekomendacijy, kokia dieta yra prana-
Sesné geresniems rezultatams pasiekti, néra. Jei KMI > 27 kg/m?ir yra gretutiniy ligy
arba > 30 kg/m* be gretutiniy ligy — rekomenduojama apsvarstyti ir medikamen-
tinj gydyma, kuris galimas tik pavieniams asmenims dél nepageidaujamy reakcijy
arba veikimo mechanizmo, netinkamo sergant CF. Chirurginis gydymas gali bati
svarstomas pacientams, kuriy KMI > 35 kg/m? ir serga gretutinémis ligomis arba
KMI > 40 kg/m?, bet néra gretutiniy ligy.

Sinusitas su nosies polipoze (angl. sinonasal disease). Elektrofiziologinis CF
defektas paveikia visg kvépavimo taky epitelj, jskaitant nosies gleiving ir nosies
sinusus. Daznos CF israiskos virSutiniuose kvépavimo takuose yra nosies polipai
ir létinis sinusitas. Simptomai: nosies obstrukcija, anosmija (uoslés nebuvimas),
nuolatinés palingos i§skyros arba veido skausmas dél sinusy infekcijos ir sutrikusio
sekreto drenazo (pasialinimo). Diagnostika remiasi simptomais, radiologinis dia-
gnostikos aukso standartas — sinusy kompiuteriné tomografija. Svarbus ir sinusy
aspirato mikrobiologinis tyrimas. Paprastai tai atlickama taikant nejautrg, todel
riboja tyrimo prieinamuma. Paprastesni tyrimai, tokie kaip nosiaryklés sekreto
arba skrepliy paséliai, netinka sukéléjam ir jy jautrumui nustatyti. Gydymo tak-
tika priklauso nuo ligos simptomy. Jei nosies obstrukcijos néra, daznai pakanka
gliukokortikoidy purskaly j nosj. Sinusy ir nosies sekreto valymui palengvinti,
gali bati atliekami nosies plovimai fiziologiniu tirpalu arba natrio bikarbonatu. Jei
nustatoma nosies obstrukcija ir dideli polipai, gali prireikti chirurginés rezekcijos.
Infekcinis sinusitas gali sukelti stipry skausma. Gydymui skiriami antibiotikai ir
vaistai nuo skausmo, NVNU, gali bati veiksmingi ir gliukokortikoidai, skiriami
vietiSkai arba sistemiskai, jei néra aktyvios infekcijos. Kartais reikalingos chirurginés
sinusy drenazo procedﬁros. Visais sinusito su nosies polipoze atvejais prioritetas
teikiamas agresyviam medikamentiniam gydymui, tik $iam esant neveiksmingam,
apsvarstomas chirurginis gydymas. Chirurginio gydymo nereikéty atidélioti, jei
nuolatinés infekcijos sinusuose salygoja daznus plaudiy ligos paaméjimus.

Su CF susijusios artropatijos. Jprasta, kad artropatijos labiau badingos
vyresnio amziaus asmenims, taciau sergant CF, jomis susergama ankséiau, jau
nuo 10 mety amziaus. Badinga, kad paZeidziami didesni sanariai, pvz., keliuy,
alkaniy. I$skiriami du artropatijy tipai: su CF susijusi artropatija ir hipertrofiné
osteoartropatija. Dazniau diagnozuojama su CF susijusi artropatija (2-8,5 proc.
serganciyjy CF). Jos pavyzdys gali bati reaktyvusis artritas. Vidutinis su CF
susijusios artropatijos nustatymo amzius — 13-17 mety. Ilgé¢jant CF serganciyjy
iSgyvenamumui, manoma, kad sergamumas augs. Néra aiskaus su CF susijusios

°111-°



CISTINE FIBROZE

artropatijos apibréiimo. Simptomai skirtingi, pvz., pasikartojantys sanariy skaus-
mo epizodai, patinimas, judéjimo apribojimas, salygojantis netgi negalia. Sanariy
skausmai prasideda mazdaug per 12-24 val., o epizodai trunka maZiau nei savait,
tarp priepuoliy simptomy gali visi$kai nebati arba gali likti nuolatiniais. Gali bati
paZeistas vienas arba keli sanariai, pazeidimas daznai buna asimetriskas, gali bati
kar$¢iavimas, odos poky¢iai. Rentgeno nuotraukose paprastai poky¢iy néra. Su CF
susijusio artrito paiméjimas nesiejamas su buklés blogéjimu arba CF paaméjimu..
Su CF susijusios artropatijos prieZastiniai veiksniai ir i§sivystymo mechanizmas
neaiskas. Liga kliniskai skiriasi nuo daugelio Zinomy sanariy ligy formy ir nea-
titinka jy diagnostikos kriterijy. Hipertrofiné osteoartropatija pasireiskia re¢iau
(2-7 proc. CF serganéiyjy). Si artropatija apibréziama kaip ilgyjy kauly antkaulio
proliferacija (naujo kaulo formavimasis) ir paprastai prasideda kauly skausmu arba
epizodiniu sanariy skausmu, dazniausiai iStinka sunkesne CF eiga serganciuosius,
daZnai paiméja arba pirmg kartg pasireiskia CF paaméjimo metu. Hipertrofiné
osteoartropatija pasireiskia véliau neisu CF susijusi artropatija, vidutiniskai 20 mety
amZiuje, jos priezastys nezinomos. Sergant CF gali buti artritas kaip gretutiné liga,
pvz., reuamatoidinis artritas. Artritg gali sukelti vaisty poveikis, pvz., antibiotiky
(chinolony), cimetidino. Pradinis i§tyrimas priklauso nuo simptomuy. Jei paZeistas
vienas sanarys, reikia atlikti pilng kraujo tyrima, jvertinti uZdegiminius rodmenis,
atlikti paZeisto sanario rentgenograma ir, jei reikia, iStirti sinovinj (sanario ertmes)
skystj. Jeigu paZeista daugiau sanariy, svarbu atlikti sanario (-iy) rentgenograma,
funkcinj judesiy vertinima. Hipertrofinés osteoartropatijos atveju rentgenologiskai
matoma periostiné reakcija. Rekomenduojama atlikti ir kratinés lastos rentgeno-
grama, ieSkant poky¢iy plaudiuose (infekcija, kita kilmé). Reikia jvertinti, ar néra
bérimo, kity ligy, galin¢iy sukelti sanariy skausmus. Tai galéty bati skiriamasis
pozymis nuo kitos kilmés osteoartropatijy ir artrity. Gydymui skiriami NVNU,
pvz., ibuprofenas, retesniais atvejais — gliukokortikoidai (geriamieji arba leidZiamieji
j sanarj). Silti kompresai, ramybé gali sumazinti skausmg, patinima.

Sirdies nepakankamumas yra klinikinis sindromas, kuriam badingi simpto-
mai (pvz., dusulys, kulksniy edema, nuovargis) ir poZymiai (pvz., padidéjes jungo
veny spaudimas, karkalai plauciuose ir periferinés edemos - kojy, re¢iau ranky ti-
nimas), kuriuos sukelia $irdies struktaros ir (arba) funkcijos sutrikimas, salygojantis
sistolinio tiirio sumazéjima ir spaudimo Sirdies ertmése padidéjima ramybéje arba
kravio metu. Sirdies struktiros ir funkcijos poky¢iai paprastai prasideda anks-
diau nei pasireiskia klinikiniai simptomai. Ankstyvas $irdies funkcijos sutrikimo
nustatymas ir gydymas gali prailginti CF serganciyjy iSgyvenamumg. Atrankiné
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diagnostika apima klinikinius simptomus, elektrokardiografinius poky¢ius, Sirdies
echoskopijos duomenis ir kraujyje esanciy Zymeny (B tipo natriurezinio peptido,
N galinio B tipo natriurezinio peptido) kiekio jvertinima. Sirdies nepakankamumo
gydymo tikslai yra pagerinti paciento klinikine bukle, funkcinj pajéguma ir gyve-
nimo kokybe, i§vengti hospitalizavimo ir sumazinti mir§tamuma. Nustatyta, kad
neurohormoniniai blokatoriai (angiotenzing konvertuojancio fermento inhibitoriai,
mineralkortikoidy receptoriy blokatoriai ir beta adrenoblokatoriai) pagerina Sirdies
nepakankamumu, kai yra sumazéjusi i§stamimo frakcija, serganciyjy iSgyvena-
mumg, todél jy rekomenduojama skirti kiekvienam $irdies nepakankamumu, kai
yrasumazéjusi iSstamimo frakcija, serganc¢iam pacientui, jei néra kontraindikacijy
ir pacientas toleruoja minétus vaistus. Iki $iol néra vienareik§miskai jrodyta, kad
angiotenzino receptoriy blokatoriai sumazina Sirdies nepakankamumu, kai yra
sumazéjusi iSstamimo frakcija, sergandiy pacienty mir§tamuma, todeél jie turéty
buti skiriami tik angiotenzing konvertuojancio fermento inhibitoriy netoleruojan-
tiems pacientams bei asmenims, kurie jau vartoja angiotenzing konvertuojanéio
fermento inhibitoriy, tac¢iau netoleruoja mineralkortikoidy receptoriy blokatoriy.
Ivabradinas sumazina $irdies susitraukimy daznj, kuris daznai pasitaiko sergant
Sirdies nepakankamumu, kai yra sumazéjusi iSstamimo frakcija, pagerina klinikines
baigtis, todél reikia apsvarstyti jo skyrimo galimybe. Diuretikai (vaistai, skatinantys
Slapimo susidaryma ir i$skyrima) turéty bati skiriami esant stazés simptomy ir
(arba) pozymiy, atsizvelgiant j paciento kliniking bukle. Priklausomai nuo Sirdies
nepakankamumo sunkumo, gali buti skiriami ir specialas prietaisai. Implantuo-
jamieji kardioverteriai defibriliatoriai veiksmingai apsaugo nuo bradikardijos ir
galimai mirtiny skilveliniy aritmijy (ritmo sutrikimy). Kai kurie antiaritminiai
vaistai gali sumazinti tachiaritmijy (jvairas Sirdies ritmo sutrikimai, pasireiskiantys
dazna irdies veikla) ir staigiosios mirties daznj, bet nemazina bendrojo mirtingumo.
Vézys. CF sergantieji turi didesne onkologiniy ligy (véZio) rizika, ypac virskina-
mojo trakto, bet gali bati ir kity organy, déllétinio uzdegimo, pazeidziancio lasteles,
CFTR geno mutacijy, kurios sutrikdo lasteliy funkcijas, jskaitant ir susijusias su
naviky supresija (stabdyti lasteliy dalijimasi arba leisti joms zati laiku). VéZio rizika
didina irimunitetg slopinantys vaistai, tai labai aktualu po organy transplantacijos.
Daznesnés virskinamojo trakto véZio formos, sergant CF:
- Storosios zarnos (kolorektalinis) véZys. 510 karty didesné rizika nei bendrosios
populiacijos. Rizikos veiksniai: tir$tos gleivés storojoje zarnoje, keic¢iancios
zarnyno mikrobiota, létinis virskinamojo trakto uzdegimas.
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— Plonosios zarnos vézys. Si forma retesné, rizikos veiksniai panasis j storosios
Zarnos vézio.

- Stemplés vézys retas, taiau grésmingas, jo mechanizmas neaiskus. Rizikos
veiksniai: létinis uZdegimas, pakitusi mikrobiota dél CFTR geno mutacijy, vi-
taminy, mineraly, kurie uZtikrina normaly organizmo funkcionavima, stygius,
dél kurio sutrinka Iasteliy deoksiribonukleoragsties atkarimo mechanizmai.

— SkrandZio vézys. Rizikos veiksniai: sutrikes mukociliarinis klirensas dél tasiy
gleiviy, kurios sukuria palankia aplinka bakterijoms; létinis uzdegimas. Dél
CFTR geny mutacijy sutrinka skrandzio rag$¢iy sekrecija, silpnéja gynybos
mechanizmai, susidaro palankios salygos Helicobacter pylori infekcijai. Rysys
tarp CF ir skrandZio véZio - tai sudétingi molekuliniai mechanizmai.

- Kepeny vézZio rizikg didina su CF susijusi kepeny liga, pvz., kepeny cirozé.

- Kasos véZio rizika didina létinis kasos uzdegimas ir su CF susijes kasos pazeidi-
mas.

- Plauciy vézys yra vienas dazniausiy piktybiniy naviky visame pasaulyje, o asme-
nims, sergantiesiems CF, tam tikry tipy plaucio vézio rizika yra didesné. Rizikos
veiksniai: letinis uzdegimas, plau¢iy audiniy pazeidimas, kurj sukelia létinés
bakterinés infekcijos, tokios kaip P. aeruginosa. Intekcijos palaiko nuolatinj
uzdegima ir oksidacinj stresa, sukurdamos aplinka, skatinancia navika augti. Ge-
netinés CFTR geno mutacijos sukelia CFTR disfunkcija, todél pakinta Iasteliy
aplinka, tai skatina plau¢iy véZio atsiradima. Apskritai, bendras sergamumas CF
serganciy pacienty plaudiy veziu iflieka mazas, palyginti su visa populiacija, bet
pageréjes CF pacienty i§gyvenamumas dél CF gydymo pazangos gali padidinti
tikimybe sulaukti tokio amzZiaus, kai plauciy véZys tamps vis daZnesnis.
Imunosupresinis gydymas po transplantacijos labai padidina odos véZio rizika,

pvz., padidéja ploks¢iyjy lasteliy karcinomos, limfomos rizika.

Nuolatinis uzdegimas ir oksidacinis stresas plau¢iuose, kasoje ir vir$kinama-
jame trakte padidina mutacijy, sukelianciy véZj, tikimybe. Disfunkcinis CFTR
baltymas veikia lasteliy homeostaze ir audiniy atkarima, galbat palengvindamas
naviko augima. Imunosupresiniai vaistai silpnina imuning sistema, didina vézio
rizika. Dazni vaizdiniai tyrimai (pvz., rentgenogramos, kompiuteriné tomografija)
ir ilgalaikis tam tikry vaisty poveikis gali padidinti vézio rizika.

Reguliarts patikrinimai, létinio uzdegimo valdymas ir gyvenimo bado poky¢iai
yralabai svarbas siekiant sumazinti rizika. Rekomenduojami storosios zarnos vézio
atrankiniai tyrimai (kolonoskopijos) nuo 40 mety arba anks¢iau, jei yra papildomy
rizikos veiksniy, pvz., anks¢iau diagnozuoti polipai. Pacientams, kurie vartoja
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imunitetg slopinancius vaistus, tikslingos gydytojo dermatovenerologo konsultacijos
kas metus. Reikia reguliariai tirti kepeny funkcijos rodmenis, atlikti vaizdinius
tyrimus, jei pacientas serga su CF susijusia kepenq liga arba ji itariama. Jtariant
stemplés, skrandzio patologija, batina atlikti fibroezofagogastroduodenoskopija
(specialiu prietaisu apZitirima stemplé, skrandis, dvylikapirté Zarna). Rekomen-
duojama nerakyti ir nebati rakanciyjy aplinkoje, mitybg praturtinti skaidulomis,
reikiamais vitaminais ir mineralais. Svarbu valdyti uzdegima, tinkamai gydyti
infekcijas, gretutines ligas. Optimizuoti imunosupresiniy vaisty dozes, apsvarstyti
ju poreikj. Vézio gydymas gali dar labiau susilpninti jau paZeista imuning sistema.
Sergant CF ir véziu, kyla i$$ukiy ir derinant vaistus dél galimos saveikos.

Nauji gydymo badai, kaip CFTR moduliatoriai, gali sumazinti uzdegimg ir
atkurti lasteliy funkcija, o tai ilgainiui gali sumazinti vézio rizika.

Ilgéjant CF serganciyjy iSgyvenamumui, svarbu laikytis ir kity sri¢iy onkolo-

giniy ligy patikros programuy, skirty bendrai populiacijai.



INFEKCIJU KONTROLE

https://sterasure.com/pages/infection-control-prevention-in-dental-offices

58 pav. Infekcijy kontrolé. Asociatyvi nuotrauka

Sergant CF infekcijy kontrolé (58 pav.) orientuota j priemones, skirtas i§vengti
uzsikrétimo, ligos paiméjimo. CF sergantys asmenys turi didesne kvépavimo taky
infekcijy rizikg. Dazniausia prieZastis — bakterijos, kurioms serganciojo kvépavimo
takai su tirStomis gleivémis yra palanki aplinka augti. Infekcija (tiek bakterine, tick
virusine, tiek grybeliné) gali plisti oro ladeliniu arba kontaktiniu badu. DaZnas
antibakteriniy vaisty vartojimas siejamas su didéjancia atsparumo antibiotikams
problema.

CF sergantys pacientai, jy $eimos nariai ir su jais kontakt;;‘ turintys asmenys
turi reguliariai dezinfekuoti rankas alkoholio pagrindu pagaminta ranky dezinfe-
kavimo priemone arba plautis rankas su priesmikrobiniu muilu. CF sergantiems
asmenims, lankantis medicinos paslaugas teikianciose jstaigose, rekomenduojama
dévéti medicinine veido kauke, tévai turéty uztikrinti, kad mazi vaikai, sergantys
CF, laukimo vietose neliesty Zaisly, neZaisty su jais. Svarbu laikytis kosé¢jimo ir
¢iaudéjimo higienos, periodiskai dezinfekuoti gydymui arba kineziterapijai naudo-
jamus prietaisus, priemones, nesidalyti asmeniniais daiktais su kitais serganciaisiais.
Prietaisai valomiir dezinfekuojami pagal kiekvieno gamintojo prietaiso instrukcijoje
nurodytas rekomendacijas. Bendrosios rekomendacijos: kiekvieng kartg panaudojus
vaistams sukvépuoti skirtg prietaisa, i§plauti rezervuaro likutj steriliu vandeniu,
nuvalyti kauke arba kandiklj alkoholiu suvilgytu tamponu. Panaudojus priemones,
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gerinancias atsikoséjima, nuvalyti dezinfekavimui skirtomis servetélémis arba kito-
mis dezinfekavimui skirtomis priemonémis. Ligoninése prietaisai dezinfekuojami
standartizuotai, vadovaujantis infekcijy kontrolés tarnybos patvirtintais protokolais.
Visiems pacientams, sergantiems CF, patariama laikytis ,,6 pedy taisyklés® — bati
vienas nuo kito maziausiai 6 pédy (2 m) atstumu visais atvejais (negalioja viename
namy tkyje gyvenantiems asmenims). Ypa¢ aktualu iSlaikyti minétg atstuma nuo
serganciyjy kvépavimo taky infekcija arba patirianéiy j ja panasius simptomus.
Pagal galimybes sialoma, kad CF sergantis asmuo namuose turéty savo kambarj,
asmeninj vonios kambarj. Nerekomenduojama keliems CF sergantiems asmenims
biti toje pacioje palatoje, naudotis bendro naudojimo patalpomis, pvz., Zaidimy
kambariu, sporto sale. Vengti masiniy Zmoniy susitelkimo viety. Ligoninéje prio-
ritetas baty vienviete palata, nesant tokios galimybés, siekiama, kad daugiavietéje
palatoje nebtity infekcine liga sergancio asmens.

Medicinos personalui, prizitrin¢iam CF serganéius asmenims, rekomenduoja-
ma dévéti vienkartinius chalatus, mavéti medicinines pirstines. Atliekant plauciy
funkcijos tyrimus naudoti ne$iojamus arba integruotus didelio efektyvumo kie-
tyjy daleliy oro (HEPA) filtrus. Jei tokiy filtry néra, rekomenduojama, kad tame
paciame kabinete kito CF serganciojo plauciy funkcija baty tiriama ne anks¢iau
kaip po 30 min.

Reikia nepamir$ti pacienty ir jy artimyjy, medicinos personalo mokymy
svarbos. Gali bati apmokoma ZodZiu ir parengiant specializuotas informacines
priemones.

Infekcijy valdymui svarbi dalis tenka skiepams (Zr. skyriuje ,, Skiepai®).

Patartina, kad medicinos jstaigose, kuriose gydomi CF pacientai, reguliariai
buty vertinamas kvépavimo taky infekcijy sukéléjy paplitimo daznis, prireikus,
buty koreguojami infekcijy valdymo planai.
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Idealu, jei pavyksta, kad CF eiga islikty stabili arba su naujai prieinamu gydymu
netgi pageréty. Deja, liga linkusi periodiskai patmeéti, ypac laikui bégant ir negalint
pritaikyti Siuolaikinio gydymo, jos eiga tampa sunki, o gydymo galimybés i§senka.

Pazengusios CF terminas ir kriterijai, kuriais remiantis, CF galima priskirti
pazengusiai ligai:

- FEV, <40 proc. norminio dydZio (vertinant ne paaméjimo metu).

- Sprendziama dél jtraukimo j plau¢iy transplantacijos laukianciyjy sarasa.

- Dél kvépavimo nepakankamumo pacientas gydytas Intensyviosios terapijos
skyriuje.

- Hiperkapnija — anglies dvideginio kaupimasis kraujyje (arterinio kraujo anglies
dioksido parcialinis slégis (PaCO,) > 50 mm Hg).

- Reikalinga nuolatiné deguonies terapija.

— Plautineé hipertenzija (aukstas kraujospadis plauciy arterijose).

- Sunkus funkcinis sutrikimas dél kvépavimo taky ligos (IV Niujorko irdies
asociacijos funkciné klasé).

— Per 6 min. ¢jimo testg pavyksta nueiti maziau nei 400 m.

Jei plauciy funkcija, matuojant FEV |, maZéja ir artéja prie 40 proc. norminio
dydzio, yra nors vienas $iy kriterijy: dazni plauciy ligos patiméjimai, greitas FEV,
kritimas, papildomas deguonies poreikis fizinio aktyvumo metu arba miegant,
nepakankama mityba, nepaisant jos papildymo reikalingais priedais, sunkiai
gydomy bakterijy sukeliama infekcija, su CF susijes diabetas, pneumotoraksas,
kraujo atkos¢jimas (< 240 ml), kai reikia gydymo Intensyviosios terapijos skyriuje,
bronchy arterijos embolizacija, paauglysté, serganciojo CF buklé atitinka sunkesne
ligos eiga arba ligos progresavimg.

Tinkama prieZitira sergant pazengusia CF reiskia planavimg j priekj. PrieZitira
turi bati pritaikyta kiekvienam asmeniui. Pagrindiniai siekiai — pagerinti gyvenimo
kokybe, siekti ilgesnio i§gyvenamumo. Artimyjy jtraukimas j prieZiara gali padeti
tick emociskai, tiek susitvarkyti su serganciajam iskylandiais sunkumais. Sergancia-
jam svarbu suprasti esamag situacija, ligos eiga, savo bukle, i$sikelti realius gydymo,
priezitiros tikslus, jvertinti gydymo galimybes, suprasti galimas komplikacijas.
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Galimos pazengusios CF plauciy ligos gydymo ir stebésenos galimybés:

- Deguonies terapija (jskaitant ir didelés t¢kmés deguonies terapija).

- Neinvaziné ventiliacija.

- Kvépavimo profilio reabilitacija, darbas su treneriu, siekiant pagerinti fizinj
pajéguma ir kvépavimo funkcija.

- Simptomy ir skausmo valdymas, siekiant pagerinti gyvenimo kokybe.

— Svarbus gydytojy specialisty konsultacijy periodiskumas, vertinant tiek fizine,
tiek psichikos sveikata, kad, prireikus, baty suteiktas papildomas gydymas.

- Plaudiy transplantacija.

Nors artimuyjy pagalba svarbi nuo pat ligos pradzios, vis tik esant paZengusiai
CF, jos vaidmuo didéja. Svarbu nuolat konsultuotis su gydanciu gydytoju. Sergant
pazengusia CF, rekomenduojama apsilankyti pas gydantj gydytoja kas 3 mén.,
prireikus — dazniau.
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VENTILIACIJA NAMUOSE

Kvépavimo nepakankamumas yra sunki, daznai gyvybei pavojinga CF kompli-
kacija, kuri atsiranda, kai plauciai negali tinkamai pasisavinti deguonies ir paalinti
anglies dvideginio, kraujyje nepakanka deguonies (hipoksemija) ir (arba) yra anglies
dioksido perteklius (hiperkapnija). Kvépavimo nepakankamumas sergant CF daz-
niausiai atsiranda dél létinio plauciy pazeidimo, kurj sukelia nuolatinés infekcijos,
gleiviy kaupimasis ir uZdegimas (tiek létinis, tick paiméjantis), siejamas su vyresniu
serganciyjy amziumi, sunkesnés eigos arba paZengusia liga. Deguonies stigti gali
pradeti anks¢iau nei diagnozuojamas kvépavimo nepakankamumas. Kvépavimo
nepakankamumo simptomai: dusulys, pasunkéjes kvépavimas, nuovargis, daznesnis
kvépavimas, pakitusi lapy, pirSty ir odos spalva (tampa melsva dél mazo deguonies
kiekio, pasireiskia cianoze), esant hiperkapnijai gali atsirasti sumisimas, mieguistu-
mas, sumaZzéti protinis budrumas.

Jtariant kvépavimo nepakankamuma, pulsoksimetru (specialiu prietaisu, de-
damu ant pir§to) iSmatuojamas kraujo prisotinimas deguonimi. Normalus kraujo
prisotinimas deguonimi yra = 96 proc. Norint kuo tiksliau i$matuoti kraujo pri-
sotinimg deguonimi, pir$tai turi bati nejtempti ir nesusale. Toks matavimas yra
tik orientacinis. Tiksliausiai kraujo dujy sudétis jvertinama arterinio kraujo dujy
tyrimu (arterinio kraujo dujy tyrimo rodikliy normos pateikiamos 8 lenteléje).

8 lentelé. Arterinio kraujo dujy tyrimo rodikliy normos

Arterinio kraujo dujy roduklis Normos vertés
pH 7,35-7,45

PaO, 80-100 mm Hg
PaCO, 35-45 mm Hg
HCO; 22-26 mmol/l
Baziy ekscesas Nuo - 4iki+2
Sa0, 96-100 proc.

HCO;," - bikarbonatai; PaO, - arterinio kraujo dalinis (parcialinis) deguonies slégis; PaCO, - arterinio kraujo dalinis
(parcialinis) anglies dvideginio slégis; pH — vandenilio jony kiekio rodiklis; SaO, — arterinio kraujo prisotinimas
deguonimi.
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Dazniausiai kvépavimo nepakankamumas prasideda nuo hipoksemijos, véliau
atsiranda hiperkapnija. Tac¢iau hipoksemija ir hiperkapnija gali pasireiksti kartu. Jei
stinga deguonies, bet néra anglies dvideginio pertekliaus, kvépavimo nepakanka-
mumas vadinamas hipokseminiu (9 lentel¢), jei yra anglies dvideginio perteklius —
hiperkapniniu (9 lentel¢). Hipokseminio kvépavimo nepakankamumo gydymui
papildomai skiriama deguonies (oksigenoterapija) (59 pav.). Papildomo deguonies
skyrimas tikslingas visuomet, kai kraujo prisotinimas deguonimi yra < 90 proc.,
ta¢iau priklausomai nuo klinikinés situacijos, gali bati skiriamas ir anksc¢iau. Esant
aminei buklei kai kada deguonis tickiamas netgi esant normaliam deguonies kiekiui.

9 lentelé. Hipokseminiam ir hiperkapniniam kvépavimo nepakankamumui badingi
arterinio kraujo dujy tyrimo rodikliy poky¢iai

Hipokseminis (I tipo) kvépavimo
nepakankamumas

Hiperkapninis (II tipo) kvépavimo
nepakankamumas

pH normalus arba 1 (retai)

pH normalus arba |

PaCO, normalus/| PaCO, 1

HCO; normalis arba | (retai) HCO; normalis arba 1

Pao, | PaO, | (retai, bet gali baiti normalus)
Sa0, | a0, | (retai, bet gali bti normalus)

HCO, - bikarbonatai; PaO, - arterinio kraujo dalinis (parcialinis) deguonies slégis PaCO, - arterinio kraujo dalinis
(parcialinis) anglies dvideginio slegis; pH — vandenilio jony kiekio rodiklis; SaO, — arterinio kraujo prisotinimas

deguonimi, i§matuotas atlickant arterinio kraujo dujy tyrima.
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https://copdnewstoday.com/news/american-thoracic-society-ats-publishes-new-copd-oxygen-therapy-guidelines/
https://www.walmart.com/ip/Adult-Oxygen-Mask-with-6-6-Tubing-Sof t-X L-Size-3-Pack /490190693

59 pav. Deguonies skyrimas: a) per nosines kaniules; b) per kauke.

Asociatyvios nuotraukos
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Deguonis gali bati tiekiamas per nosines kaniules, kauke, kauke su rezervu-
aru, jei pacientas turi tracheostoma — per tracheostoming kauke, specialias Ven-
turi kaukes (specialios sistemos, leidZiancios tiekti didesnj deguonies kiekj — iki
40 1/min), didelio deguonies srauto nosines kaniules (iki 80 1/min). Kiekviena
deguonies tiekimo sistema turi rekomenduojamas deguonies srauto ribas, pvz.,
per nosines kaniules skiriamas iki 6 I/min deguonies srautas, per kauke — iki
10 I/min, per kauke su rezervuaru — 10-15 I/min ir t. t. Skiriant deguonj, $alia ne-
gali buti atviry ugnies Saltiniy (pvz., negalima rakyti), nes gali jvykti sprogimas.
Sveikstant pacientui, deguonies tiekimo srautas maZinamas pamazu, vertinant
kraujo prisotinimg deguonimi pulsoksimetru, prireikus, atliekant arterinio kraujo
dujy tyrima.

Gydymas deguonimi gali bati trumpalaikis (aminio kvépavimo nepakanka-
mumo arba létinio patiméjusio kvépavimo nepakankamumo atveju) ir ilgalaikis
(letinio kvépavimo nepakankamumo atveju).

Gydymas neinvazine ventiliacija (specialiu prietaisu per vamzdelius ir nosies
arba nosies ir burnos kauke tiekiamas oro misinys, koreguojant jpaitimo ir i§patimo
metu palaikomus slégius) su papildomu arba be papildomo deguonies skiriamas

Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos archyvo.
Publikuojama su asmens sutikimu.

60 pav. Neinvazinés ventiliacijos taikymas
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esant hiperkapniniam kvépavimo nepakankamumui. Svarbu, kad pacientas baty
motyvuotas ir bendradarbiauty, nes $is gydymo metodas susijes su aktyviomis
pastangomis. Neinvaziné ventiliacija gali bati skiriama per nosies, nosies ir burnos
arba viso veido kauke, retais atvejais — per nosines kaniules, $alma. Rezimai jvairas:
tick nustatant konkrecius slegius, tiek tarius. Gydymo veiksmingumas vertinamas
tick pagal hiperkapnijos lygj ir jo maZéjima ar didéjima, tiek ir pagal hipoksemijos
korekcija. Neinvaziné ventiliacija (60 pav.) gali bati taikoma trumpai, palaipsniui
nutraukiant, ta¢iau dazniau tai yrailgalaikis kvépavimo nepakankamumo gydymo
metodas — ,tiltas“ laukiant plauciy transplantacijos arba vélyvosios stadijos CF
gydymo dalis.

Kvépavimo nepakankamumas gydomas tiek stacionare, tiek ambulatoriskai,
priklausomai nuo jj sukélusios priezasties. Uminis kvépavimo nepakankamumas
gydomasligoninéje, létinis paimeéjes — tiek ligoninéje, tick ambulatoriskai, létinis —
ambulatori$kai. Svarbu paminéti, kad deguonis gali buti pavojingas, todél jj skiriant
reikia stebéti deguonies ir anglies dvideginio kiekj kraujyje (aminio nepakankamu-
mo atveju gana daznai, Iétinio — planiniy apsilankymy metu arba keic¢iantis baklei).

Jei paciento buklé kritiné (aminé situacija), kvépavimo nepakankamumas
(nepriklausomai, ar hipokseminis, ar hiperkaninis) koreguojamas intensyviosios
terapijos skyriuje (Siose situacijose dazniausiai pritaikoma invaziné ventiliacija, t. y.
kvépuoti padeda aparatai per specialy vamzdelj, jkista j kvépavimo takus).

Gydant kvépavimo nepakankamumag reikia nuolatos vertinti, kas jj sukélé, ar
galima koreguoti priezastis (pvz., CF paiméjimas).

Kvépavimo nepakankamumas yra pagrindiné sergamumo ir mir§tamumo nuo
CF priezastis. Savalaikis plau¢iy infekcijy gydymas, reguliarus stebéjimas, atsiko-
s¢jimg gerinamosios priemonés ir kvépavimo pratimai gali padéti atitolinti kvépa-
vimo nepakankamumg. Daug vil¢iy teikia CETR moduliatoriai, kurie sékmingai
atitolina, netgi padeda i§vengti kvépavimo nepakankamumo. Tam tikrais atvejais
vienintele gydymo galimybe tampa plauciy transplantacija.
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DAZNIAUSIAI UZDUODAMI KLAUSIMAI

IR ATSAKYMAI

Sergant CF kyla jvairiy klausimy (61 pav.), susijusiy su realiomis gyvenimo situaci-
jomis, nerimu arba Ziniy trakumu. Pateikiame dazniausius CF serganciyjy klausimus
ir atsakymus j juos. Jei neradote Jums rapimo klausimo, daugiau informacijos gali

suteikti Jasy arba Jasy vaiko gydytojas.

e N
ms@‘.m
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61 pav. Asociatyvi nuotrauka

1. K3 daryti, jei mano naujagimiui vaikui nustatytas teigiamas patikros
testas dél CF?

Neskubekite, nurimkite. Teigiamas patikros testas néralygus nustatytailigai. Tai
zenklas, kad reikia stebéti ir atlikti reikiamus tyrimus. Ne visais atvejais nustatoma
CF. Atrankiniai testai reikalingi siekiant kaip jmanoma anks¢iau nustatyti CF ir skirti
kaip jmanoma geriausig CF serganciojo prieZitira bei gydyma, létinant arba uzkertant
kelig ligai progresuoti.

2. Ar vaikas gali lankyti darzelj, mokykla?
Lankyti gali, ta¢iau tai neabejotinai bus susij¢ su daznesniais CF patiméjimais,
galimai ir su naujy bakterijy, sukelian¢iy kvépavimo taky infekcijas, nustatymu.

3. Ar mano vaikas neuzkrés kity?

Esantkvépavimo taky infekcijai, yra rizika ja perduoti, tatiau asmeniui, neturin-
¢iam imuniteto sutrikimy, rizika susirgti nedidele.
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4. Ar galiu sirgdamas(-a) mokytis, studijuoti, dirbti?

Nors CF progresuojanti liga, kurios prieZitirai reikia kasdienio serganciojo indélio,
tai néra kliatis lankyti mokymo jstaigas, dirbti. Taip, tikétina, kad periodiskai teks
praleisti mokslus, studijas, darbus dél CF paaméjimo arba ligos komplikacijy.

5. Ar CF visada pazeidzia plaucius? Ar gali bati tik kito organo CF, pvz.,
vir§kinamojo trakto?

Yra atvejy, kai vyrauja virskinamojo trakto CF simptomai. PradZioje kvépavimo
problemos gali varginti maZiau arba pasireiksti véliau, bet plauc¢iy pazaida sergant CF
jvyksta visada. CF sukelia viso kino gleives gaminanciy liauky funkcijos sutrikima.

6. Kaip daznai turiu kreiptis pas savo gydytoja?

Kudikiai iki vieneriy mety amZiaus gydytojo vertinami reguliariai kas ménesj,
vyresniems vaikams, jei néra CF paaméjimy arba buklés blogéjimo, ligos eiga néra
sunki, rekomenduojama kontrolé bent kas 3 mén.; ligai paiméjus arba pasireiskus
komplikacijoms, esant kitai nerima kelianciai situacijai — dazniau. Suaugusiems paci-
entams, priklausomai nuo jy buklés, kas 3—6 mén. Intensyvesné stebésena vykdoma

koregavus gydyma, buklei blogéjant arba esant didelei komplikacijy rizikai.

7. Ar su naujais ligos progresavima veikianciais vaistais (CFTR modulia-
toriais) galiu pasveikti?

Ne. Sie vaistai tik stabdo ligos progresavima, bet jos neisgydo, todél vaisty veiks-
minguma jausite tol, kol juos vartosite. Svarbu nuolat stebéti galimas nepageidaujamas
reakcijas, gali tekti keisti vartojamy vaisty dozes, netgi nutraukti vaisto vartojima.
Patyrus nepageidaujama reakcija apie tai batinai informuokite Jus priziarintj gydytoja.

8. Ar biitina reguliariai atlikti kvépavimo pratimus?

Taip. Netgi jauciantis gerai rekomenduojama reguliariai atlikti kvépavimo prati-
mus, nes genetiné ligos priezastis nedingsta, procesai organizme vyksta, sekretas kau-
piasi kvépavimo takuose, sudaro salygas infekcijoms ir jy sukeltiems CF pagméjimams.

9. Kas teikia specializuota pagalba sergant CF?
CF yraretaliga, todélir ja gydanciy specialisty néra daug. Paprastai specializuota
pagalba teikiama tretinio lygio asmens sveikatos prieziaros paslaugas teikiancioje
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gydymo jstaigoje, kur yra jvairiy sri¢iy gydytojy specialisty, plaéios iStyrimo
galimybés, sukaupta daugiausia CF diagnozavimo ir gydymo patirties. CF ser-
gancius vaikus gydo vaiky gydytojai pulmonologai, suaugusiuosius — gydytojai
pulmonologai. Siuo metu Lietuvoje vaikams, sergantiems CF, specializuota pagalba
teikiama Lietuvos sveikatos moksly universiteto ligoninés Kauno kliniky Vaiky
letiniy kvépavimo organy ligy centre, Vilniaus universiteto ligoninés Santaros
kliniky CF kompetencijy centre, suaugusiesiems — Lietuvos sveikatos moksly
universiteto ligoninés Kauno kliniky Suaugusiyjy CF centre.

10. Ar batina lankytis specializuotuose CF centruose? Ar nepakanka
$eimos gydytojo prieziiiros?

Daugelyje Europos Saliy medicinos pagalba sergantiesiems CF teikiama atskiruose
vaiky ir suaugusiyjy CF centruose, kur prieinama specializuotaambulatoriné ir staci-
onariné medicinos pagalba. Seimos gydytojo vaidmuo visada svarbus. Vis tik sergant
CF reikalinga specializuota prieZiara, kurios vien Seimos gydytojas suteikti negali.
Centruose, kur gydomi ir stebimi sergantieji CF, dirba jvairais specialistai, kurie to-
bulinasi CF srityje, gali laiku atpaZinti kylanc¢ias komplikacijas, ligos progresavima,
suteikti kvalifikuotg pagalba. Centruose sudaromi paciento sveikatos buklés stebe-
senos planai, atlickami reikalingi tyrimai, parenkamas veiksmingiausias gydymas.

11. Jau esu ne vaikas, kokia tvarka pateksiu pas suaugusiyjy CF gydytoja?

Iprasta praktika, kad CF sergantj asmenyj, su¢jus pilnametystei, pas suaugusiyjy
logas. Pirmo susitikimo metu susipazjstama su pacientu, pacientas susipazjsta su
gydytoju. Vaiky gydytojas pulmonologas pateikia pagrinding ligos informacija
bendro aptarimo metu, supazindina su taikomu gydymu, dazniausiai nustatomo-
mis arba létinemis kvépavimo taky bakterinémis infekcijomis, komplikacijomis,
kita svarbia informacija. Su pacientu (su arba be atlydéjusiy artimyjy) sutariama,
kokia tvarka reikés lankytis, kur ir kokiomis aplinkybémis kreiptis, pasidalijama
kontaktiniais duomenimis. Isklausomi paciento lakes¢iai, baimés, atsakoma j
kylancius klausimus. Nors j pirmuosius vizitus pas suaugusiyjy gydytoja pulmo-
nologa daznai palydi ir konsultacijoje dalyvauja paciento artimieji, siekiama, kad
pacientas jsidrasinty ir savo sveikata vis labiau rapintysi pats. Pagerinus gydytojo
ir paciento bendradarbiavima, galima tiesiogiai su pacientu aptarti artimiausius
ligos gydymo arba priezitiros siekius ir jpareigoti jy laikytis, jgalinti pacienta bati
atsakingam uz save.
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12. Ar galiu kurti Seima?

Galéti ir bati socialiai atsakingam — du vienas kitam prie§taraujantys teiginiai.
Kiekvienas turi teis¢ pasirinkti jam tinkamiausia. Nors susilaukti palikuoniy ser-
gantiesiems CF, ypac vyrams, yra mazesné tikimybé nei sveikiems asmenims, tai
jmanoma. Taciau sialoma jvertinti, kad palikuonis tikrai bus CFTR geno mutacijos
nesiotojas arba sirgs CF. Nors CF gydymo galimybés geréja, vis tik liga progresuoja,
kyla daug komplikacijy, gyvenimo trukmé yra mazesné.

13. Man baisu, jauciu nerima dél savo ateities.

Tai yra normalu. Svarbu nelikti vienai(-am) su Siomis mintimis. Pokalbis, dis-
kusija gali padéti pasijusti geriau. Kartais gali prireikti specialisto pagalbos, todél
svarbu tokias situacijas atpazinti laiku, pasakyti $eimos gydytojui arba gydytojui
specialistui. Naujos diagnostikos ir gydymo galimybés yra viltingos.

14. Ar galima ,,pakeisti“ plaucius, kitus organus?

Transplantacija yra vienas i§ gydymo metody, ta¢iau laikas, kada pacientas
jtraukiamas j transplantacijos laukianciyjy saraa, yra apibréztas kriterijais. Trans-
plantacija visada susijusi su didele komplikacijy rizika, sudétingu potransplantaciniu
periodu ir neuztikrina pasveikimo fakto — nes CF yra paveldima genetiné liga.

15. Ar turéciau riboti savo aktyvuma?

Yra nedaug veikly, kuriy rekomenduojama vengti, pvz., nardymo su akvalangu,
Suoliy su parasiutu arba guma, kitos didelio aktyvumo veiklos dideliame aukstyje.
Patariama vengti ir kontaktiniy sporto Saky, kuriy metu yra didelé kratinés Iastos ir
pilvo traumy rizika. Dél infekcijy kontrolés, rekomenduojama vengti veikly kartu
su kitu CF serganciu asmeniu. Svarbu paminéti, kad masinio susibarimo vietose
yra padidéjusi infekcijy perdavimo rizika.

16. Kas nutiks, jei nevartosiu paskirto CF gydymo?

Jeiyra prielaida, kodél gali bati nevartojami vaistai CF gydyti, batinai aptarkite
tai su Jus prizitrin¢iu gydytoju. Tam tikrais atvejais, pasirei$kus alerginéms arba
kitoms nepageidaujamoms reakcijoms, gydymas gali bati kei¢iamas. Svarbu atmin-
ti, kad gydytojo specialisto skiriami vaistai yra reikalingi, tai ir bronchy sekreto
pasisalinima gerinancios priemonés, sekretg skystinantys vaistai, kasos fermentai,
priesbakterinis gydymas ir kt. Nepagrjstai nevartodamas vaisty, neatlikdamas at-
sikoséjimg gerinanciy pratimy, pacientas daro neigiama poveikj savo sveikatai. Jei
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kurj laikg organizmo kompensaciniy galimybiy saskaita galima jaustis pakankamai
neblogai ir nevartojant vaisty, ligai progresuojant, kvépavimo takuose vykstantys
struktariniai pokydiai turi neigiamos jtakos ligos eigai ir prognozei.

17. Neturiu mutacijos, tinkamos CFTR moduliatoriams. Ka daryti?
Kokios CF gydymo perspektyvos?

Atsiradus CFTR moduliatoriams, vaisty veiksmingumas pakeité ne vieno CF
serganciojo gyvenima. Kai kurie pacientai pasijunta tarsi sveiki, kitiems reikémingai
pageréja savijauta ir jau¢iama maziau simptomuy, suretéja CF patiméjimai, ligos
eiga tampa lengvesne. Vis tik ne visi sergantieji gali gauti CFTR moduliatorius ir
ne visiems jie veiksmingi. CFTR moduliatoriams yra nustatytas tikslinis CFTR
geno mutacijy sarasas. Jei pacientas neturi vaisto veikiamy mutacijy, gydymas ne-
skiriamas. Vis tik tai néra nuosprendis. Vyksta nuolatiniai tyrimai, naujy CFTR
moduliatoriy paieskos, atsiradus naujy duomeny papildomi mutacijy sarasai, todel
tikétina, kad CFTR moduliatoriy paskyrimas tiems, kurie $iuo metu dar negali jais
gydytis, tik laiko klausimas. Spar¢iai juda geny terapijos tyrimai, kurie, tikimasi,
praplés sekmingai gydomy CF serganciyjy rata. Iki tol svarbu kiek jmanoma ilgiau
islaikyti neblogéjancia sveikatos bukle, retinti CF paaméjimus, létinti plaudiy funk-
cijos blogéjima (adekvati kineziterapija, susirgus — priesbakterinis gydymas ir kt.).

18. Ar portinio kateterio implantacija, gastrostomos suformavimas reiskia,
kad liga paZengusi ir prognozé yra bloga?

Klaidingai siejama portinio kateterio implantacija arba gastrostomos sufor-
mavimas su bloga ligos prognoze. Tai priemonés, kurios padeda gerinti paciento
priezitira. Taip, tai gali bati siejama ir su sunkesne ligos eiga, ir su pazengusia CF,
bet tikrai ne kaskart tai rei$kia bloga ligos prognoze. Portinis kateteris yra priemong,
kuri uztikrina nuolatine prieiga prie centrinés venos, o tai svarbu, jei yra problemy
su periferinémis venomis, kyla sunkumy paimti krauja tyrimams arba skirti gydyma
j vena. Gastrostoma dazniau formuojama vaikams, sergantiems CF, kai reikia uz-
tikrinti mitybg ir mitybiniy medziagy pasisavinima, esant padidéjusiam energijos
suvartojimui. Tinkamos mitybos ir svorio palaikymas yra batinas CF pacienty
imuninei funkcijai ir plauciy sveikatai. Ne i$imtis ir suauge pacientai. Pakankama
mityba padeda palaikyti geresne plaudiy funkcijg ir sumazinti kvépavimo taky
infekcijy daznj bei sunkuma. Tiek portinis kateteris, tiek gastrostoma gali bati
pasalinti, jei leidzia klinikiné situacija.
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19. Ar reikia tikrinti $eimos narius dél CF?
Patartina, nes gali bati, kad yra sergan¢iyjy CF arba CF nesiotojy. Abiem atvejais
tai gali keisti asmeny gyvenimus, pasirinkimus.

20. Ar man priklauso socialiné pagalba?

Vienareik§mio atsakymo néra. Daugeliu atvejy socialinés pagalbos poreikis ir
galimybés turi bati jvertinamos individualiai. Todél $iais klausimais kreipkités j
savivaldybés, kurioje gyvenate, Socialinés paramos skyriy.

21. Kokia gyvenimo trukmé, sergant CF?

Vidutiné pacienty, kuriems diagnozuota CF, i§gyvenamumo mediana iSaugo
daugiau nei dvigubai — nuo 26 mety 2008 m. iki 66 mety 2022 m., manoma, kad
dél geresnés ligos prieziaros ir CFTR moduliatoriy atsiradimo. Jtakos turi ir nusta-
tytos CFTR mutacijos, kuriy vienos labiau susije su lengvesne ligos eiga, kitos — su
sunkesne. Isgyvenamumas, sergant CF, nedaug trumpesnis nei nesergant §ia liga
(62 pav.). Ilgiausiai iSgyvenes asmuo su CF buvo 86 mety amZiaus.
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https://www.epicresearch.org/articles/cystic-fibrosis-patients-living-much-longer-in-2022-than-in-2008

62 pav. Vidutiné i$gyvenamumo mediana sergant ir nesergant CF

22. Ar galiu keliauti sergant CF?

Kelionés gali pajvairinti kasdienybe, suteikti naujy patir¢iy ir puikiy prisimini-
muy, taciau, kad viskas eitysi sklandZiai, reikia pasiruosti. Svarbu pries kelion¢ pasi-
konsultuoti su priZiarin¢iu gydytoju specialistu, aptarti galimus sunkumus kelionés
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metu ir turéti plana, kaip tuomet elgtis. Tikslinga atlikti plau¢iy funkcijos tyrima
(spirometrijg), jvertinti, ar jasy baklé pakankamai stabili, kad galétuméte keliauti,
perzvelgti gydymui skiriamus vaistus, prireikus, i$sirasyti, kad nepritruktuméte
kelionés metu. Paprasykite, kad Jasy gydytojas specialistas paruosty laiska apie
pagrindinius Jasy sveikatos buklés aspektus, kad prireikus medicininiy paslaugy
kitoje $alyje gydytojai galéty suteikti tinkamiausia pagalba batent Jums. Visuomet
laiku jvertinkite, ar vykstant j Jasy suplanuotg $alj rekomenduojami skiepai. Jei
taip, tuomet pasilikite pakankamai laiko, nes po jvairiy skiepy gali bati nurodo-
mas laikas, po kiek laiko jie tampa veiksmingi ir kada galésite keliauti. Keliaujant
svarbu aptartiir gripo, COVID-19 skiepy svarba. Sios infekcijos galéty reik§mingai
sunkinti Jasy keliong. Patariama i§ anksto apgalvoti ir pasirapinti kuo i§samesniu
sveikatos draudimu, nes patekus j gydymo jstaiga gali prireikti (tam tikrais atvejais)
daugybés tyrimy ir ilgos trukmés gydymo, o kartais ir transportavimo j $alj, kurioje
gyvenate. Tai sudaro didZiules iSlaidas.

Vaistus pakuokite j rankinj bagaza, kad pasimetus lagaminams, jy neprarastu-
méte, taip pat kad nebtity reik§mingy temperatiros rezimo pazeidimy. Reikalingy
vaisty jsidékite daugiau, nei planuojama kelionés trukmé, nes pasitaiko jvairiy
i$sakiy, pvz., atidéti skrydziai, kariniai veiksmai, stichinés nelaimés ir kt. Keliaujant
pasiimkite su savimi reikalingus prietaisus vaisty suvartojimui arba atsikos¢jimui
gerinti. Jei naudojate deguonj, pasirapinkite, kad turétuméte papildomas pakrau-
tas baterijas Jasy nesiojamam deguonies koncentratoriui. Svarbu aptarti su savo
gydytoju papildomo deguonies poreikio kelionés metu galimybes, net jei jo jprastai
nenaudojate, nes pvz., skrendant léktuvu, sumazéjus slegiui salone, gali prireikti
papildomo deguonies. Svarbu, kad apie planuojama veztis papildomo deguonies
koncentratoriy jspétuméte aviakompanija i§ anksto (priklausomai nuo aviakompa-
nijos, skiriasi reikalavimai), todél geriausiai tai padarykite kuo anksciau, dazniausiai
reikalaujama informuoti likus ne maziau kaip 48-72 val. iki kelionés pradzios, nes
turite gauti aviakompanijos patvirtinimg. Kaip ir su planuojamais nestis j lektuvo
salong papildomais prietaisais, skirtais vaisty jkvépimui arba atsikoséjimo gerinimui,
ne$iojamam Saldytuvui kai kuriems vaistams transportuoti, patartina apie tai jspéti
aviakompanijg i§ anksto, kad netekty baigti kelionés jai neprasidéjus. Keliaujant
lektuvu, laivu, saugumo patikros zonoje informuokite darbuotojus apie turima di-
desnjkiekj vaisty, prietaisus ir pateikite jy reikalinguma patvirtinantj Jasy gydytojo
paruosty iSrasa. To gali prireikti ir keliaujant Zeme pasienio kontrolés punktuose.

Jeikeliaujate léktuvu, svarbu daugiau vartoti vandens banant salone, nors pakan-
kamas skys¢iy vartojimas rekomenduojamas visuomet. Pasirapinkite uzkandziais
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kelionés metu. Jsidékite elektrolity tirpaly, vaisty nuo skausmo, temperatiiros,
jei prireikty, o situacija nebaty grésminga ir nereikéty kreiptis j gydymo jstaiga.
Jei vezatés vaisty, kuriems reikalingas $aldytuvas, i§ anksto susizinokite, ar Jasy
planuojamoje apsigyventi vietoje jis yra.

Siekiant palaikyti infekcijy kontrole, pasirapinkite, kad turétuméte kelionés
metu dezinfekavimo priemoniy (patogiausiai — dezinfekcinés servetélés). Esant
aplinkose, kur daug Zmoniy, patartina naudoti medicinines kaukes, kad sumazinti
kvépavimo infekcijy rizika. Laikykités higienos principy, pvz., daznai plaukite
rankas.

Ivertinkite, jei keliaujate j 3alj, kurioje yra laiko skirtumas, turésite vaistus vartoti
kitu laiku, nei esate jprate.

Patariama jvertinti savo galimybes renkantis ekstremalaus klimato $alis, pvz.,
kur labai karsta ir drégna arba labai $alta ir sausa, tai gali pabloginti Jasy kvépa-
vimo bukle. Rekomenduojama vengti kopimo aukstai vir§ jiaros lygio, nes mazéja
deguonies lygis, tai gali reik$mingai pabloginti Jasy savijauta.

Jei yra galimybe, rinkités $alis, kur uztikrinama reikiama medicinos pagalba,
jei tokios prireikty. Ir nepriklausomai nuo pasirinkto kelionés tikslo, i§ anksto
susizinokite, kur bus artimiausia gydymo jstaiga nuo Jasy apsigyvenimo vietos, jei
prireikty pagalbos. Jei yra daugiau nei viena jstaiga, pasidomékite, galbat kazkurioje
i§ jy teikiama specializuota pagalba sergantiesiems CF. Idealu, jei paragytuméte
laiskq Jas arba Jus gydantis gydytojas j konkrecia ligoning su informacija apie Jus,
kad baty Zinoma situacija prireikus pagalbos.

Grjzus i§ kelionés, patariama pakartotinai apsilankyti pas gydytoja, jvertinti,
ar Jasy sveikatos buklé nepasikeite.

Jei keliaujate su CF serganciu vaiku, rekomendacijos ir patarimai islieka tie
patys, kaip apra$yta auks¢iau, taciau papildomai sitilome pasirapinti papildomo-
mis veiklomis, kurias galésite pasialyti savo maziesiems kelionés metu, siekiant
sumazinti stres3.

23. Ar yra draugijy, kurios vienyty CF sergancius asmenis?

Visame pasaulyje yra ikurta pacientuy, serganciy CF, ir sveikatos priezifiros specia-
listy, susijusiy arba besidominc¢iy sia liga, visuomeninés organizacijos. Pagrindinés
tarptautinés CF visuomeninés organizacijos: Europos cistinés fibrozés draugija
(angl. European Cystic Fibrosis Society, http://www.ecfs.eu), Cistinés fibrozes labda-
ros fondas (angl. Cystic Fibrosis Trust, https://www.cysticfibrosis.org.uk), Cistinés
fibrozés fondas (angl. Cystic Fibrosis Foundation, http://www.cf.org), Cistiné fibrozé
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pasaulyje (angl. Cystic Fibrosis Worldwide, http://www.cfww.org). Nuo 1994 m.
Lietuvoje veike Cistinés fibrozés bendrija, kuri 2009 m. reorganizuota j Cistinés
fibrozés asociacija (http:// www.cistinefibroze.lt). Cistinés fibrozés asociacijos
tikslas — vienyti CF sergancius pacientus, skatinti ju integracijg j visuomeng, jiems
atstovauti ir gintijy teises bei interesus. Cistinés fibrozés asociacija palaiko glaudZius
rysius su sveikatos priezitiros specialistais, kurie rpinasi serganciyjy CF sveikata.
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Preliminarus apsilankymy pas Seimos gydytoja ir
gydytoja specialistg planas

CF serganciyjy prieZitira rapinasi tiek Seimos gydytojai, tiek vaiky ligy gydytojai,
tiek kiti gydytojai specialistai (pvz., gydytojai (vaiky) pulmonologai, gydytojai (vai-
ky) gastroenterologai, gydytojai dietologai ir kity jvairiy specialybiy gydytojai, kuriy
gali prireikti priklausomai nuo CF eigos ir komplikacijy). Pirminés asmens sveikatos
prieZiaros grandyje suteikti pagalba CF serganciajam gali bati sunku, jei kalbame
apie sunkia CF eiga, komplikacijas, kai néra gydytojy specialisty komandos. Tyrimy
duomenimis, Seimos gydytojai linke CF serganciuosius iskart siysti konsultuoti gy-
dytojams specialistams kilus netgi nedideléms arba ne su CF susijusioms klinikinéms
problemoms. Seimos gydytojo vaidmuo yralabai svarbus, siekiant pagerinti bendra
CF serganciojo sveikata, prisidedant prie gyvenimo kokybés gerinimo. Profilaktiné
priezitira apima daugelj sri¢iy, jskaitant, bet neapsiribojant, skiepijima, patikras del
véZio, osteoporozes, lytiniu keliu plintanéiy infekcijy, depresijos, diabeto, Sirdies ir
kraujagysliy sistemos ligy, hepatito C, Zmogaus imunodeficito viruso ir t.t. Patikry
svarba did¢ja jvertinus CF serganciyjy iSgyvenamumo ilgéjima.

Apsilankymai pas Seimos gydytoja rekomenduojami priklausomai nuo paciento
sveikatos, ligos eigos, gretutiniy bakliy arbaligy, létiniy ligy patméjimo — papras-
tai kas 3 men. Jei pacientas jauciasi gerai, rekomenduojama pas Seimos gydytoja
apsilankyti ne re¢iau kaip kas 6 mén. (kaip ir pas gydytoja (vaiky) pulmonologa).

Vizito pas gydytoja metu jvertinamas tagis, svoris, KMI, kraujo tyrimai, perio-
diskai tiriamas riebaluose tirpiy vitaminy kiekis, pagal galimybes vertinama plauciy
ir virskinimo sistemos funkcija, galimos komplikacijos, atlickami mikrobiologiniai
skrepliy tyrimai. Kasmet rekomenduojama patikra dél diabeto, atliekant gliukozés
tolerancijos meginj. Su CF susijusiu diabetu sergantieji kiekvienais metais turi bati
tikrinami del mikrokraujagysliniy komplikacijy, atliekami tinklainés tyrimai,
vertinamas albumino ir kreatinino santykis $lapime. CF sergantieji turi 5-10 karty
didesng gaubtinés Zarnos véZio rizika, palyginti su visa populiacija. Storosios Zarnos
véZio patikra pradedama nuo 40 mety amZiaus, atliekama kolonoskopija. Tyrimas
kartojamas kas penkis metus arba daZniau, jei nustatoma poky¢iy. Po organy
transplantacijos patikra pradéti rekomenduojama anks¢iau — nuo 30 mety amziaus.
Sergant CF pastebéta didesné osteoporozés rizika. Osteoporozés patikra naudojant
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densitometrijg atlickama nuo a$tuoneriy mety amZiaus ir kartojama kas 1-5 metus,
remiantis T ir Z balais. Tik vyresnio amziaus CF sergantiesiems reikia atlikti su
amZziumi susijusig profilakting patikra, pvz., patikra dél padidéjusio cholesterolio
kiekio, pilvo aortos aneurizmos, lyties organy, kraties ir prostatos véZio bei kt.

Seimos gydytojas turi jvertinti bendrg paciento bukle, spresti ne su CF susijusias
problemas, atlikti kaip ir visai populiacijai skirtas jvairiy létiniy ir onkologiniy ligy
patikras bei laiku nustatyti greitesnés nei planiné gydytojo specialisto konsultacijos
poreikj. Svarbus vaidmuo $eimos gydytojui tenka tiek planinio, tick pakartotiniy
skiepijimy klausimais.

Pagrindinis gydytojas specialistas, kuris rapinasi CF serganciy asmeniu, yra
gydytojas vaiky pulmonologas arba gydytojas pulmonologas (priklausomai nuo
serganciojo CF amziaus). Rekomenduojama gydytojui specialistui CF sergantj
asmenj siysti konsultuoti kas 3-6 mén., retesniais atvejais — kas 12 mén. buklei
blogéjant arba ligai patiméjus — ankséiau.

Vystantis telemedicinai, Lietuvoje pradéjus gydyma CEFTR moduliatoriais, kurie
klinikiniy tyrimy duomenimis i§ esmés kei¢ia CF eiga, nuotoliniai vizitai taps neis-
vengiama jprastos CF serganciyjy prieziaros dalis. Siektina, kad nuotoliniai vizitai
nebity daznesni nei kontaktiniai, kad nuotolinio vizito metu baty jvertinama, ar
néra prielaidy paciento baklei blogéti, kada asmuo turéty atvykti kontaktiniam
jvertinimui. Po kontaktinio vertinimo spresti dél gydymo ambulatoriskai, ligoninéje
arba netolimose perspektyvose — virtualioje ligoninéje.

* 134



PRIEDAI

Rekomenduojamas cistine fibroze sergancio paciento
stebésenos planas

(apjungia tick Seimos gydytojo, tick gydytojo specialisto atlickamus tyrimus, kuriy
periodiskumas gali buti keiliamas priklausomai nuo klinikinés situacijos)

Vardas Pavardé

Gim. data
Seimyniné padétis (pabraukti) vedes / nevedes iStekéjusi / neitekeéjusi

Vaikai

Ar CF serga broliai, seserys?

Cistiné fibrozé (CF) nustatyta
prakaito méginiu(_______
genetiniu tyrimu (nustatyta mutacija (-jos)
_metais), kita

metais, patvirtinta (pabraukti)
metais, prakaito tyrimo tipas ),

CF nustatymo data:

CF komplikacijos:

Nustatytos létinés infekcijos: O Pseudomonas aeruginosa 0 Staphylococcus aureus 0 me-
ticilinui atsparus Staphylococcus aurens 0 Burkbolderia cepacia o Klebsiella pneumoniae o
Haemaophilus influenzae 0 Stenotrophomonas maltophilia o Achromobacter o Kita__

Taikomas gydymas: 0 CFTR moduliatoriai 0 kasos fermentai 0 trumpo veikimo §_
agonistai O ilgo veikimo bronchus pleciantys vaistai O jkvepiamieji antibiotikai O geria-
mieji antibiotikai 0 rekombinantiné Zmogaus deoksiribonukleazé 1 (Dornasum alfa)

0O atsikoséjima lengvinantys pratimai, fiziné veikla 0 kita
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20.. metai

20.. metai

20.. metai

Svoris, kg (kiekvieno apsilankymo metu)

Ugis, cm (kiekvieno apsilankymo metu)

SpO,, proc. (kiekvieno apsilankymo metu)

Bendras kraujo tyrimas (bent1k./m.)

Kraujo krefumy tyrimas (bent 1k./m.)

Biocheminis kraujo tyrimas® (bent1k./m.)

Riebaluose tirpiy vitaminy (A, E, D) kiekio nustaty-
mas (1 k./m.)

Spirograma (kiekvieno apsilankymo metu)

Skrepliy mikroskopinis tyrimas (bent 1k./m.)

Kasos funkcija: elastazé imatose (1k./m.)

Dietologo konsultacija (1 k./m.)

Krarinés Iastos rentgenograma (1 k./m. arba dazniau,
jei paiméja respiraciniai simptomai)

Krtinés lastos kompiuteriné tomografija (p. r.)*

Pilvo ultragarsinis tyrimas 1 k./m. arba dazniau, turin-
tiems virskinamojo trakto pazeidima, nulemta CF arba
kitos patologijos

Fibrokolonoskopija (kas 5 m.)

DEXA tyrimas (kas 1-5 m.) **

Patikra dél NTM (1k./m.)

FBS (p.r.)*

Arterinio kraujo dujy tyrimas (p.r.)

Reabilitologo konsultacija (1 k./m.)

Vakcinacija (gripo vakcina, COVID-19, pneumokokiné
vakcina)

Ar dar ne laikas jtraukei j plaudiy transplantacijos
sarasa?

- natrio, kalio, §lapalo, kreatinino, kalcio, fosforo, kepeny transaminaziy (alanininés aminotransferazés,
asparagininés aminotransferazés, gama gliutamiltransferazés, $arminés fosfatazés, albumino, bilirubiny, gliukozés,
gelezies, feritino, C reaktyviojo baltymo, imunoglobulino E, Aspergillus specifinj IgE kiekj, eritrocity nusédimo greitj.

* Atlieka tik gydytojas specialistas.

** T balas = -1,0 -->DEXA kartoti kas 5 metus; -1,0 >T balas > -2,0 -->kas 2 — 4 metus; T balas < -2,0 -->kasmet.
Fibrogastroduodenoskopija jprastai neatliekama, nebent pasireiskia simptomai. Reikéty kartoti kas 3-5 metus arba

daZniau, priklausomai nuo klinikiniy simptomy ir radiniy.
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Aktyvaus kvépavimo ciklo atmintiné

Sis pratimas yra skirtas gerinti sekreto pasigalinima i§ kvépavimo taky. Aktyvy
kvépavimo ciklg (AKC) (pav.) sudaro trijy kvépavimo pratimy atlikimas nustatyta
tvarka, siekiant aktyvinti kvépavimo sistemos funkcija ir palengvinti atsikoséjima.
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https://bronchiectasis.com.au/physiotherapy/techniques/the-active-cycle-of-breathing-technique
BC (angl. breathing control) — kvépavimo kontrolé; FET (angl. forced expiration technigue) — forsuotas iskvépimas;
HUFF - iskvépimas su jéga ir atvertu antgerkliu, pvz., tariant ,,cha; TEE (angl. thoracis expansion exercise) - krutinés
lastos iSsiplétimo pratimas.

Pav. Aktyvaus kvépavimo ciklo atlikimo schema

Kvépavimo kontrolé. Kvépuojama per nosj, stengiantis atpalaiduoti pec¢ius ir
vir$utine kratinés Iastos dalj, jkvepiama j apatine kratinés Iastos dalj, kad jkvépimo
metu pilvas pléstysi, o iskvépimo — atsipalaiduoty. Sis kontroliuojamas kvépavi-
mas padeda atpalaiduoti kvépavimo takus ir leidZia daugiau oro patekti j plaucius.
Pratimas atlickamas penkis kartus.

Kritinés lastos iSsiplétimo pratimai. Giliai jkvépti i$ple¢iant vir$uting kra-
tinés lastos dalj ir Sonkaulius, sulaikyti kvépavima 3 sek. ir tada $velniai iskvépti.
Toks kvépavimas padeda sujudinti sekretg. Pratimas atlickamas tris kartus.

Forsuotas (su jéga) iskvépimas. Atlickamas iskvépimas, kurio metu naudojama
jéga, o burna islieka atvira. ISvépti galima létai ir greitai.

Létas forsuotas iskvépimas. Atlickamas jprasto gilumo jkvépimas, sutelkiant
démesj j kvépavima diafragma. Kvépavimas sulaikomas 3—4 sek. ir iskvepiama létai
iki galo per atvirg burna. Sis iskvépimas primena i$kvépimo metu sakoma garsa
»cha“. Pratimas atliekamas tris kartus.


https://bronchiectasis.com.au/physiotherapy/techniques/the-active-cycle-of-breathing-technique
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Greitas forsuotas (su jéga) iSkvépimas. Atlickamas kiek galima didesnés ap-
imties jkvépimas diafragma, sulaikant kvépavima 3—4 sek, po to greitai ir trumpai
ikvepiama per atvirg burng.

I$sikoséti.

Prietaisai vaistams jkvépti

Sergant CF, dalis vaisty skiriama jkvépti. Siai grupei priklauso tam tikri pries-
bakteriniai vaistai (tobramicinas, kolistinas), bronchy sekreta skystinantys ir jo
pasisalinima lengvinantys (dornazeé alfa, hipertoninis natrio chlorido tirpalas, ma-
nitolis), bronchus pleciantys bei uzdegimg mazinantys vaistai (gliukokortikoidai).
Jkvepiamuyjy vaisty privalumas — uztikrinamas didesnis vaisty kiekis kvépavimo
takuose, re¢iau pasireiskia nepageidaujamos sisteminés (bendrai organizma veikian-
¢ios) reakcijos. Siekiant geriausiy gydymo rezultaty, svarbu uztikrinti, kad pacientas
supranta ir geba atlikti jkvépimo technikas, suvokia, kaip priziaréti prietaisus.

Kai kurie vaistai jau baina i§ anksto paruosti specialiuose inhaliatoriuose (do-
zuoto aerozolio, suspensijos arba sausy milteliy), skirtuose jkvépti, o kitus reikia
jkvépti naudojant purkstuvs. Prietaiso pasirinkima lemia vaistai, kuriuos reikia
jkvépti, prietaiso naudojimo technikos jsisavinimo ir paciento aktyvaus dalyvavimo
gydymo procese galimybés.

Inhaliatoriai (1 pav.) yra nedideli prietaisai, leidZiantys jkvépti vaista per kelias
sekundes. Dozuoto aerozolio inhaliatoriais skiriama tam tikra nustatyta vaisto
dozé, kurig pacientas turi jkvépti. Vaisto jkvépimas yra veiksmingas, jei inhaliato-
rius naudojamas teisingai, t. y. suderinami jkvépimo ir inhaliatoriaus paspaudimo
veiksmai. Vis délto kai kuriems pacientams sudétinga suderinti $iuos veiksmus,
todél naudojama tarpiné (2 pav.). Vaistas i$purskiamas j tarpine, i§ kurios vaisto
aerozolj galima sukvépuoti iki 10 sek. Taigi pacientas, nederindamas jkvepimo
ir vaisto iSpurskimo veiksmuy, gali jkvépti vaista per vieng arba keletg jkvépimy.
Tarpiné taip pat sumazina vaisto nusédima burnos ertméje ir gerkléje, todél re¢iau
pasireiskia vietinés nepageidaujamos reakcijos. Per dozuoto aerozolio inhaliatoriy
jkvepiami kai kurie bronchus pleciantys vaistai, gliukokortikoidai. Sausy milteliy
inhaliatoriais vaistas jkvepiamas paties paciento pastangomis. Norint, kad vaistas
patekty j kvépavimo takus, bitina jkvépti stipresniu nei jprasta oro srautu, todel
Sie inhaliatoriai gali buti maZiau veiksmingi esant ligos patiméjimui arba labiau su-
trikus plaudiy funkcijai. Sausy daleliy jkvepimas gali sukelti kosulj. Sausy milteliy
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inhaliatoriuose tiekiami kai kurie bronchus ple¢iantys vaistai, gliukokortikoidai,
tobramicinas (, TOBI® Podhaler®¢, 3 pav.), manitolis.

o ‘.\. - E
& | o
& ‘ ‘- =
- -
https://o2healthcaregroup.com/news-and-articles/

if-you-have-asthma-and-only-use-the-blue-inhaler-youre-doing-it-wrong/

1 pav. Inhaliatoriy pavyzdZiai. Asociatyvi nuotrauka

2 b) J 9

https://sciencephotogallery.com/featured/asthma-inhaler-and-spacer-.html
https://www.thefirstaidshopau.com.au/product/able-aerosol-chamber/
https://ca-healthcare4all.glopalstore.com/clement-clarke-a2a-spacer-inhaler-chamber

2 pav. Keletas tarpiniy pavyzdziy: a) ir b) su kandikliu, ¢) su kauke

Rinkoje sitlomas platus tarpiniy pasirin-
kimas, priklausomai nuo amziaus, pageidauja-
mo jkvépimo bado — per kandiklj arba kauke.
Pastaba. Tobramicinas gali bati skiriamas
naudojant specialy inhaliatoriy (3 pav.) arba -
srovinj purkstuva, jei pasirenkamas kitos

farmacinés kompanijos vaistas, tickiamas ﬂ

amplﬂeml& Vaisto Sk}’rlmo badas Prlklauso https://www.tobipodhalerhcp.com/-/media/

nuo iSigytOS vaisto formos. Project/Common/TobipodhalerhcpCom/

R Y o PDFs/TOBI-2020-0338_V3_TOBI-

Purkstuvai suteikia galimybe jkvépti dides- Podhaler-How-To-Prescribe.pdf

nes skysty vaisty dozes, nors pati procedira 3 pav. Specialus inhaliatorius,

trunka ilgiau, o prietaisai yra kiek didesni. per kurj jkvepiamas antibiotikas

tobramicinas

°139°


https://o2healthcaregroup.com/news-and-articles/if-you-have-asthma-and-only-use-the-blue-inhaler-youre-doing-it-wrong/
https://o2healthcaregroup.com/news-and-articles/if-you-have-asthma-and-only-use-the-blue-inhaler-youre-doing-it-wrong/
https://ca-healthcare4all.glopalstore.com/clement-clarke-a2a-spacer-inhaler-chamber
https://www.tobipodhalerhcp.com/-/media/Project/Common/TobipodhalerhcpCom/PDFs/TOBI-2020-0338_V3_TOBI-Podhaler-How-To-Prescribe.pdf
https://www.tobipodhalerhcp.com/-/media/Project/Common/TobipodhalerhcpCom/PDFs/TOBI-2020-0338_V3_TOBI-Podhaler-How-To-Prescribe.pdf
https://www.tobipodhalerhcp.com/-/media/Project/Common/TobipodhalerhcpCom/PDFs/TOBI-2020-0338_V3_TOBI-Podhaler-How-To-Prescribe.pdf
https://www.tobipodhalerhcp.com/-/media/Project/Common/TobipodhalerhcpCom/PDFs/TOBI-2020-0338_V3_TOBI-Podhaler-How-To-Prescribe.pdf

CISTINE FIBROZE

Purkstuvai gali bati sroviniai, ultragarsiniai, tinkleliniai, purkstuvai, kuriuos naudo-
jantkvépavimu kontroliuojamas vaisto jkvépimas, i$manieji purkstuvai (SMART)

(lentelé). Sie prietaisai skystus vaistus pavercia jkvépti tinkamu vaisto aerozoliu.

-

-

e

https://www.kainos.It/paieska/
omron-inhaliatorius-kaina

4 pav. Srovinio

purkstuvo pavyzdys

https://www.kainos.
It/inhaliatoriai/beurer-
ihS5-v1123435

5 pav. Ultragarsinio
purkstuvo pavyzdys

https://gilina.lt/
inhaliatoriai/21-air-pro-
inhaliatorius.html

6 pav. Tinklelinio
purkstuvo pavyzdys

Paprastai sukuriamos ne didesnés kaip 5 wm dalelés, pa-
siekiancios vidutinius ir smulkiuosius kvépavimo takus.
Kvépuojama per specialy kandiklj arba kauke, sujungta su
aparatu. Naudojant purkstuvus, nereikia sulaikyti jkvépi-
mo, kad baty uztikrintas didesnis vaisty veiksmingumas
(kitaip nei naudojant inhaliatorius).

Sroviniai purks$tuvai (4 pav.) skystas vaisty formas
paverdia aerozoliu, tinkamu jkvépti, naudojant kompre-
soriy (pudiant suspaustg org per purkstuve esantj skystj —
izotoninj natrio chlorido tirpala, sumaiyta su vaistu,
arba tiesiog jdedant i§ anksto paruostg vienkartinj vaisty
paketa). Be to, tai alternatyvus badas sukvépuoti ir tuos
vaistus, kuriuos pacientui sudétinga jkvepti naudojant do-
zuoto aerozolio inhaliatoriy, pvz., esantligos paaméjimui.
Prietaisas yra patogus naudoti, veikdamas sukelia nedidelj
triuk$ma. Sroviniais purkstuvais galima inhaliuoti visy
vaisty skystas formas, ta¢iau kai kuriuos vaistus, tokius kaip
dornazé alfa, tobramicinas, kolistinas, galima inhaliuoti
tik $io tipo purkstuvu. Dornazés alfa negalima maisyti su
kitais vaistais viename purkstuve.

Ultragarsiniai purkstuvai (5 pav.) skysta vaisto forma
paverdia j jkvépti tinkama aerozolj, naudojant ultragarso
daznio bangas. Sio tipo purkstuvo suformuojamo aerozolio
dalelés yra smulkesnés nei srovinio purkstuvo, todél geriau
patenka j smulkesnius kvépavimo takus. Ultragarso daznis
yra pastovus, todél susidarancios vaisto aerozolinés daleles
visada yra to paties dydzio (kitaip nei sukuriamos srovinio
purkstuvo). Vis délto dél ultragarso sukeliamo karscio,
veikiancio ir purks$tuve esancius vaistus, ultragarsiniu
purkstuvu negali bati jkvepiami kai kurie vaistai: dornazé
alfa, tobramicinas, kolistinas. Naudojami ultragarsiniai
purkstuvai skleidZia maZiau triuk$mo nei sroviniai.
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Tinkleliniai purkstuvai (6 pav.) naudoja vibruojancio
tinklelio technologija, kuri leidzia sukurti jkvépimui
tinkamas vaisto daleles. Vibracijas sukeliantis elementas
yra talpyklos, j kurig pilamas skystis, dugne. Tinklelio
skylutés yra itin mazos (nepraleidZia vandens) ir vie-
nodo dydzio, todél vibracija uztikrina vienodo dydzio
labai smulkiy aerozolio daleliy susidaryma. Kei¢iant
purkstuva (pvz., i§ srovinio j vibruojantj tinklelinj), gali
reikéti perskaiciuoti vaisto dozg. Vibruojantis tinklinis
purkstuvas, palyginti su visais aprasytais purkstuvais,
yralengviausias, skleidZia maziausiai triuk$mo ir leidZia
per trumpiausig laikg atlikti jkvépimus. Svarbus priva-
lumas - jie nenaudoja $ilumos, todel tinka platesniam
vaisty spektrui. Negalima jkvépti klampiy skys¢iy arba
ty skysciy, kuriems garuojant formuojasi kristalai.

Purkstuvas su kontroliuojamu vaisto jkvépimu
(7 pav.), veikia srovinio purkstuvo technologija, papildo-
mai turi funkcija, leid Zziancia susieti vaisto sukvépavima
su kvépavimu ir jo stiprumu, taip didinant j kvépavimo
takus patenkancio vaisto kiekj ir mazinant netenkama
vaisto kiekj. Purkstuvas turi vienpusius voztuvus arba
kameras, kurios nukreipia vaisty srauta jkvépimo metu.

Ple¢iantis informaciniy technologijy galimybéms,
jau yra sukurti ir i$manieji purkstuvai (8 pav.). Jie yra
paZzangas prietaisai, skirti veiksmingam vaisty tickimui,
gydymo rezimo laikymosi stebésenai ir optimaliems paci-
ento gydymo rezultatams pasiekti. Dauguma i$maniyjy
purkstuvy veikia tinklelinio purkstuvo principu. Jie gali
bati prijungiami prie i$maniyjy jrenginiy, kurie leidzia
nuskaityti duomenis apie gydymo rezimo laikymasi ir,
remiantis $iais faktais, priimti sprendimus dél tolesnio
gydymo pasirinkimo arba korekcijy.

Purkstuvai gali bati komplektuojami su kandikliais
(priklausomai nuo paciento amziaus ir jkvépimo techni-
kos, prireikus gali bati naudojami ir nosies spaustukai)
arba su kaukémis.
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https://meda.lt/el-parduotuve/
fizioterapijos-iranga/
inhaliatoriai/inhaliatorius-pari-

boy-pro/
7 pav. Purkstuvo su
kontroliuojamu vaisto

jkvépimu, pavyzdys

https://justnebulizers.com/
products/pari-erapid-nebulizer-
system-with-eflow-technology

8 pav. I$maniojo
purkstuvo (SMART)
pavyzdys
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Lentelé. Purkstuvy mechanizmai, savybés, privalumai ir trakumai

toninis natrio
chlorido tir-
palas, dornazé
alfa, bet ne
manitolis)

Purkstu- | Veikimo mechanizmas Vaistai, kurie | Privalumai | Trakumai
vo tipas gali bati var-
tojami
Srovinis | Suslégto oro principu skystj Bronchus Prieinama Santykinai
paverdia dulksna plediantys kaina, nesu- | didesnis,
vaistai, bron- |détingarasti | triuk$mingas;
chy sekretg jsigyti, tvirtas | reikia ilgesnio
skystinantys ir laiko, norint
jo pasisalini- sukvépuo-
mg gerinantys ti vaistg
vaistai (hiper- (10-20 min.).
toninis natrio
chlorido
tirpalas, dor-
nazé alfa, bet
ne manitolis),
priesbakteri-
niai vaistai,
gliukokorti-
koidai
Ultragar- | Auksto daznio vibracijos Bronchy Tylus, nesioja- | Netinka kars-
sinis skystj paverc¢ia dulksna sekretg skys- [ mas, greitesnis | ¢iui jautriems
tinantysirjo | vaisto sukvé- | vaistams, pvz.,
pasiSalinimg | pavimo laikas | priesbak-
gerinantys teriniams
vaistai (hiper- vaistams
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Purkstu- | Veikimo mechanizmas Vaistai, kurie | Privalumai Trukumai
vo tipas gali bati var-
tojami
Tinkleli- | Vibruojantis tinklelis sukuria | Platus spek- Kompaktis- Brangus, rei-
nis aerozolj tras (bronchus | kas, tylus, kia reguliariai
plediantys labai veiks- valyti, kad
vaistai, bron- | mingas neuzsikimsty
chy sekreta
skystinantys ir
pasiSalinima
gerinantys
vaistai (hiper-
toninis natrio
chlorido
tirpalas, dor-
nazé alfa, bet
ne manitolis),
priesbakteri-
niai vaistai
Purks- Suspaustas oras arba deguo- Bronchus Siejamas su Kiek bran-
tuvassu | nis skystj paverdia aerozoliu. ple¢iantys veiksmin- gesnis, gali
kontro- Purkstuve jmontuoti voztuvai | vaistai, gliuko- | gesniu vaisto | prireikti
livojamu | arba kameros, kurios opti- kortikoidai, patekimu j specifiniy
vaisto mizuoja aerozolio tiekimga. priesbakteri- |kvépavimo kvépavimo
jkvépimu | Jkvépimo metu atsidaro niai vaistai takus, mazéja | techniky
vienpusis voztuvas, leidZian- vaisto neteki-
tis maksimaliai padidinti mas
aerozolinio vaisto patekima
kvépavimo takus. Iskvépimo
metu voztuvas uzsidaro, kad
vaistai nepatekey j aplinka.
I$manusis | Naudojamos pazangios tech- | Ypac veiks- Trumpes- Didelé kaina,
(SMART) | nologijos optimizuoti vaisto | mingi skiriant | nis vaisto gali prireiketi
pateikimg ir stebéti procesa. priesbakteri- | sukvépavimo | specialios
Veikia purkstuvo, kurj nau- nius, bronchy |laikas, galima | priezitiros
dojant kvépavimu kontroliuo- | sekretg skys- | stebéti vaisto
jamas vaisto jkvépimas arba tinandius ir sukvépavimo
tinklelinio purkstuvo principu | pasiSalinimg | rezimo laiky-
gerinancius masi
vaistus
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Nuolatinis centrinés venos portinis kateteris ir jo
priezitira

CF serganc¢iam asmeniui neretai tenka patirti daznas intravenines proceda-
ras — kraujo paémima tyrimams, medikamenty, skysc¢iy arba papildomos mitybos
skyrimg j vena. Sios procediiros neretai sukelia nemalonius pojacius, skausmg ir
gali apriboti paciento fizinj aktyvumg arba kasdiene veikla. Siekiant palengvinti
asmeny, serganciy létinémis ligomis (tarp jy ir CF) bei daZznai patirianc¢iy intra-
venines procedaras, gyvenima, sukurti nuolatiniai centrinés venos kateteriai, dar
vadinami portiniais kateteriais. Pagrindiné ir bene vienintelé $iy kateteriy implan-
tacijos indikacija — reikalingas ilgalaikis pri¢jimas prie venos (nuo keliy ménesiy
iki keleriy mety). Jie naudojami ilgalaikiam antibiotiky arba kity vaisty skyrimui,
skys¢iams, parenterinei mitybai, kraujo komponentams lasinti ir t. t. Portiniai
kateteriai turi daug privalumy: sumazéja dariy skaicius, nereikia periferiniy veny
kateteriy, uZtikrina gerg kosmetinj vaizdg (beveik nematomi po oda) ir neriboja
fizinio aktyvumo bei kasdienés veiklos.

Portiniai kateteriai sudaryti i§ trijy daliy (1 pav.):

- Kateterio, pagaminto i§ poliuretano arba silikono. Gali biti vienos arba dviejy
kameruy, taip pat skirtingy ilgiy ir diametry.

- Rezervuaro (porto), pagaminto i§ plastiko, titano arba neradijancio plieno.

- Kateterio jungties (jungiancios porta su kateteriu), gaminamos i§ ty paciy
medziagy, kaip ir portas.

Kateteris

.ﬁ' « Portas

~

;.

&

o,
.

7,
O(f’l‘[\}
http://www.smiths-medical.com/catalog/implantable-ports/port-cath-implantable-venous.html

1 pav. Portinis kateteris

Portiniai kateteriai yraimplantuojami po oda, vir§utinéje kratinés Iastos dalyje
(jprastai desingje kratinés lastos puséje, po raktikauliu) arba Zasto raumenyse. Ka-
teteriy dydziai yra jvairas, todel kiekvienam pacientui parenkamas tinkamiausias.
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Kateteris jkiSamas j v. subclavia, v. jugularis arbav. cephalica, o jo galas turi pasibaigti
desiniajame priesirdyje.

Implantacijos procediira yra trumpa, ja atlieka intervencinés radiologijos gydy-
tojas arba gydytojas kraujagysliy chirugas, taikydamas vietine (tam tikrais atvejais
bendring) nejautrg ir padarydamas nedidelj pjavj. Po procediiros pacientas kelias
dienas gali jausti diskomforta pjavio vietoje (skausma, tempima), todél prireikus
skiriami skausmg mal$inantys vaistai. Sialai pasalinami po savaités. Po portinio
kateterio implantacijos, rekomenduojama kelias dienas vengti intensyviy operuo-
tos pusés rankos judesiy. Pjaviui visiskai sugijus, implantacijos vietoje ¢iuopiamas
nedidelis guzelis, esantis po oda, arba matomas nedidelis riboto odos ploto paki-
limas, jokiy kateterio daliy vir§ odos nesimato. Kai kuriems pacientams sudétinga
pamatyti netgi minétus minimalius odos pokycius.

Portinis kateteris gali bati naudojamas iskart po implantacijos — per jj j vena
leidZiami antibiotikai, skiriama intraveniné mityba (jei negalima mityba per burna
arba planuojamas ilgesnis jos skyrimo laikas), la§inami skys¢iai, gali bati leidZiama
ir rentgenokontrastiné medziaga, reikalinga kai kuriems tyrimams atlikti (pvz.,
kratinés Iastos kompiuterinei tomografijai) arba imamas kraujas tyrimams. Jei yra
galimybe, rekomenduojama palaukti apie savaite, kad kateteris ,subresty® pries
pradedant jj naudoti.

Portinis kateteris turi pertvara (specialy silikoninj burbulg adaty dariams, dar
vadinama rezervuaru), j kuria leidZiami vaistai, infuzuojami skysciai arba skiriama
parenteriné mityba. Portinio kateterio pertvara yra pagaminta i§ specialaus silikono,
galibati praduriama Simtus karty, iki kol susidévi. Norint suleisti vaistus arba paimti
kraujo tyrimus, ap¢iuopiama porto vieta, o ja dengiantis odos plotas kruops¢iai
dezinfekuojamas. Portinis kateteris (odos pakilimo vieta) punktuojamas specialia
adata 90° kampu. Nors praktikoje naudojama ir paprasta adata, specialios adatos
yra geriau pritaikytos ilgesniam portinio kateterio naudojimui. Procediiros metu
pacientas jaudia tik neZymy darj, ta¢iau jei diskomfortas yra netoleruojamas, dario
vieta galima patepti vietiniu anestetiku.

Rekomenduojama portinio kateterio prieZiira: prijungus $virksta su fiziolo-
giniu tirpalu, aspiruoti nedidelj kiekj kraujo ir pasalinti $virksto turinj. Kateterj
praplauti su 10 ml fiziologinio tirpalo, o po to ,uzrakinti“ su 5 ml heparinizuoto
tirpalo. Adata iStraukiama tuo pa¢iu metu, kai $virk$¢iamas tirpalas. Praplovimas
atliekamas po kiekvieno naudojimosi portiniu kateteriu, taip patkarta per ménesj,
jei kateteris nenaudojamas ilgiau kaip 30 d. Siuos praplovimus ir ,uzrakinimus®
atlieka gydymo jstaigos medicinos personalas. Norint sumazinti infekcijos rizika,
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naudojamo portinio kateterio viet patartina
pridengti §varia marle. Jei aktyvaus gydymo
laikotarpiu palieckama speciali portinio pri¢ji-
mo adata (2 pav.), reikéty déveti $varius, sausus
rabus, pridengiancius adata, ir vengti vandens
procediiry. Nuolatinés prieigos poreikio atveju
adatg rekomenduojama keisti kartg per savaite.

Portiniai kateteriai gali bati naudojami
jvairiais ilgalaikio gydymo tikslais, jskaitant
gydyma antibiotikais, parentering mityba,
kraujo elementy transfuzijas, kraujo méginiy
émima, j veng skiriamy vaisty ir infuzijy leidima,

rentgenokontrastinius tyrimus, chemoterapija,

Nuotrauka i§ Pulmonologijos klinikos T i .
archyvo. kamieniniy lasteliy transplantacijg ir pan.

Publikuojama su asmens sutikimu.

Galimos su portinio kateterio implantacija

2 pav. Palikea jkiSta portinio susijusios nepageidaujamos reakcijos ir iSkylan-

kateterio adata, esant aktyviam ios problemos:

gydymui — Infekcija kateterio implantacijos vietoje arba
i$plitusi j sisteming kraujotaka. Siuo atveju ka-
teteris pasalinamas, o infekcija adekvaciai gydoma antibiotikais;

- Trombozé (trombuy susidarymas), galinti uzkimsti kateterj. Trombai gali patekti
j sistemine kraujotaka ir sukelti sunkias nepageidaujamas reakcijas, priklausomai
nuo trombo lokalizacijos.

— Mechanings prietaiso kliatys ir kateterio migracija — labai reti, tac¢iau galimi
atvejai, kai kateterio tvirtinimosi vieta nulazta, o pats kateteris patenka j krau-
jotaka. Tokiu atveju batina kuo skubiau pasalinti prietaisa, sickiant i$vengti
sunkesniy nepageidaujamy reakcijy;

- Esant reik§mingiems agio poky¢iams (ypa¢ vaikams), tenka keisti kateterius,
jei Sie pasidaro per trumpi.

- Pneumotoraksas — tai komplikacija, susijusi su kateterio jkisimu, kai per vena,
j kuria jkiSamas kateteris, pazeidZiami plauciai, o pleuros ertméje kaupiasi oras,
kurj gali tekti drenuoti. Si komplikacija pasitaiko mazdaug 1 proc. pacienty.

— Arterijos pazeidimas jvyksta tada, kai nety¢ia i$punktuojama poraktikauliné
arterija vietoj venos, dél to gali susiformuoti poodiné hematoma arba pseu-
doaneurizma (kraujagyslés sienelés suzalojimo sukeltas kraujo nutekéjimas j

aplinkinius audinius). Tokiu atveju portinis kateteris turi bati implantuojamas
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kitoje vietoje. Miego arterijos (lokalizuojasi alia jungo venos) punkcija tapo

retesné, kai punktuojant v. jugularis pradétas naudoti ultragarsinis tyrimas.

Pacientai turi bati informuoti apie galimas portiniy kateteriy nepageidaujamas
reakcijas ir skatinami bendradarbiauti su gydytoju. Pastebéjus nuolatinio centrinés
venos kateterio buvimo vietos paraudima, patinimg arba odos poky¢ius, jauciant
skausmg arba sulétéjus skysciy, parenterinés mitybos produkty tékmei, batina
nedelsiant informuoti gydantj gydytoja.

Portinis kateteris gali buiti naudojamas nuo dvejy iki $eSeriy mety arba iki
2000 dariy. Jei poreikis islieka, kateteris po minéto laikotarpio gali bati kei¢iamas
nauju. Portinis kateteris gali bati pasalintas ir anks¢iau, jei atsiranda infekcija,
mechaninis kateterio pazeidimas ir pan.

Kateterio pasalinimo procediira yra paprasta ir trumpa, gali bati atlickama ir
ambulatoriskai. Pacientas tg padia dieng gali bati isleistas j namus.

Gastrostomy prieziira

Gastrostoma — tai specialus vamzdelis, kuris chirurginiu badu arba perkutaninés
(per oda) endoskopinés gastroskopijos (PEG) metu jdedamas j skrandj per pilvo
sieng. Siekiant sumazinti komplikacijy rizika, gastrostoma dazniau formuojama
PEG metodu. Si procedara dazniau atliekama vaikams, nors gali bati atlieckama ir
suaugusiesiems.

Gastrostomos tikslas — uztikrinti tinkama mityba, kai reikalingas didelis mais-
tiniy medziagy kiekis, siekiant patenkinti kalorijy poreikj, kad bty uztikrinamas
pakankamas energijos kiekis. Neretai reikalingas maisto kiekis yra per didelis suvar-
toti per burng, siekiant uztikrinti pakankama mityba. Nepakankama mityba turi
jtakos plauciy funkcijos prastéjimui, daznesniems CF paaméjimams, sutrikusiam
augimui, todél kai kuriems CF sergantiems pacientams maitinimas per gastrostoma
tampa bitina gydymo dalimi.

Gastrostomos formavimas yra minimaliai invazyvi procediira, atlickama seda-
cijos (specialiy medikamenty sukelto samonés slopinimo) arba bendrinés nejautros
(specialiais medikamentais sukeltos nejautros) metu. Procedaros metu endoskopas
per burng jkiSamas j skrandj, kur nustatoma tinkamiausia vieta gastrostomai.
Per nedidelj pjavj, atlickamg per pilvo sieng, jkiSamas gastrostomos vamzdelis.
Gastrostomos vamzdeliai gali bati dviejy tipy - ilgo arba trumpo (dar vadinamo
»sagute”) profilio.
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Stemplé Pragjus 24 val. po gastrostomos sufor-
mavimo, Zaizda perriSama, praplaunama
— vandenilio peroksido tirpalu ir nusausi-
nama. Per pirmg savaite Zaizda plaunama
kasdien steriliu fiziologiniu tirpalu, o kas
2-3 d. - nedirginan¢iu antiseptiku (pvz.,
oktiseptu). Savaite tvarséiai kei¢iami kas-

dien, juos dedant vir§ i$orinio fiksatoriaus.

Gastrostominis Maudantis PEG Zaizda turi bati uzdengta

vamzdelis neperslampamais tvarsciais.
Praéjus savaitei, PEG Zaizda gali bati
https://vaikuchirurgija.lt/gastrostoma plaunama su muilu ir vandeniu bei nusau-
1 pav. Schematinis suformuotos sinama. Sergantieji CF daZnai serga infekci-
gastrostomos vaizdavimas jomis, todél jiems reikia dainq antibiotikq

kursy, o tai gali sutrikdyti normalig odos
florg. Butina atidziai stebéti gastrostomos
vieta ir aplinkine oda dél galimy infekcijos poZymiy, tokiy kaip paraudimas, pati-

nimas, sekreto atsiradimas ar skausmas.

https://ingrijiri.ro/cum-se-ingrijeste-pacientul-cu-gastrostroma-percutanata-endoscopica/

2 pav. Maitinimas per gastrostomg

Gastrostomos vamzdelis tvirtinamas lipnia juostele, o i$orinis fiksatorius turi
butilaikomas atitraukus (apie 0,2-0,5-1 cm) nuo odos (svarbu nelaikyti prispausto
prie odos). Kiekvieng dieng PEG vamzdelis turi bati jstumiamas j skrandj apie 1 cm
ir pasukus 180° atitraukiamas atgal. Reguliarus vamzdelio sukimas gali padéti
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i$vengti granuliacinio audinio (jauno randinio jungiamojo audinio) susidarymo,
kuris yra dazna problema. PEG padétis ir buklé turi bati tikrinama kiekvieng diena.

Nekomplikuotais atvejais maitinima saugu pradéti po 4—6 val. nuo gastrosto-
mos suformavimo. Per gastrostoma skiriamas maistas ir skysciai patenka tiesiai
skrandj. Rekomenduojama skirti sutrintg, kambario temperatiiros maistg. Maisto
patekimas j skrandj trunka apie 15-20 min., vengiant maisto skyrimo per jéga ir
greitai. Jei maitinant jau¢iamas diskomfortas arba yra nerima kelian¢iy simptomuy,
batina laikinai sustabdyti maitinima ir tirti dél galimy komplikacijy. Jei maitinama
misiniais, pirmiausia skiriamas vienas 20 ml $virkstas, po 3—4 val. - du $virkstai,
dar po 3 val. — trys $virkstai, galiausiai dar po 3 val. — keturi $virkstai.

Jei miSiniai skiriami pompa, rekomenduojama pradéti nuo 20 ml/val. ir didinti
kas 4 val. (po 20 ml) iki reikiamo kiekio. Dazniausiai maitinimas pradedamas nau-
dojant pompa, o pasiekus reikiamg paros kiekj, pompos atsisakoma. Visais atvejais
pries ir po maitinimo gastrostomos vamzdelis praplaunamas vandeniu (20-40 ml
Silto vandens). Per PEG gali buti skiriami vaistai, jei juos galima i$tirpinti arba su-
trinti pagal juy savybes. Po vaisto skyrimo batina susvirksti kelis mililitrus vandens,
sickiant uztikrinti, kad visa vaisto dozé pateko j skrandj. Burkstan¢iy medziagy
skirti negalima.

Tikslinga, kad maitinant per gastrostomg pacientas bty 30-40 proc. pakeltu
galvagaliu. Svarbu ir matinimo(si) laikas, kuris derinamas atsizvelgiant j paciento
gyvenimo bada. Dauguma pacienty skatinami maitintis arba bati maitinami naktj,
paprastai 8-10 val. su 1-2 val. pertrauka. Jei yra suformuota gastrostoma, tai néra
kliatis pacientui valgyti ir gerti jprastai per burna.

Gali pasireiksti jvairiy komplikacijy. Jei maistas arba skys¢iai neprasistumia per
gastrostoma, ji gali buti uzsikimsusi. Galima bandyti ja praplauti su $iltu vandeniu,
mazesniu $virkStu ir didesniu slégiu. Jei praplauti nepavyksta, batina vykti j gydymo
jstaiga. Jei oda aplink gastrostomg paraudo arba i$siskiria palingas sekretas, batina
gydytojo (Seimos gydytojo, priziarincio gydytojo gastroenterologo arba gydytojo
(vaiky) pulmonologo) konsultacija. Kai kuriems pacientams gali sustipréti GERL
simptomai. Jei iskrenta gastrostomos vamzdelis, rekomenduojama veikti greitai,
nuplauti vandeniu ir jkisti jj atgal, kad neuZsidaryty gastrostomos anga, bei vykti

j gydymo jstaiga.
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