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CISZTÁS FIBRÓZIS

Előfordulás

• 1:3500-4000

• Kaukázusi populációban a leggyakoribb genetikai 

betegség

Etiológia: autoszómális recesszív, CFTR gén mutáció

Mechanizmus:

klorid szekréció

nátrium abszorpció –» termelt nyák viszkozitás

–» pangó, sűrű nyák

–» krónikus gyulladás, obstrukció

–» parenchyma cisztikus-fibrotikus elfajulása.
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Érintett szervek

• Emésztőszervrendszer: bélcsatorna, máj, epeutak

• Reproduktív szervek 

• Alsó és felső légutak

• Verejtékmirigyek
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Terápia

• Oki terápia: génterápia

• Tüneti kezelés: nyákoldók,
antibiotikumok, enzimpótlás,
táplálék kiegészítők

• Légzéstámogatás –
tüdőtranszplantáció

Prognózis

Pulmonális folyamat 
progressziójának függvényeMATT 2019



Tüdőtranszplantáció – várólista

CÉLKITŰZÉS:

Légsín terápiás kezelés bemutatása
transzplantáció előtt álló cisztás fibrózisban
szenvedő betegnél.MATT 2019



Légsín terápia nemzetközi alkalmazása 
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• Beteganyag: 20 CF-es beteg, 
FEV1«40%, krónikus 
Pseudomonas a. kolonizáció

• Indikáció: PEP (positive
exspiratory pressure) mellett 
deszaturáció, dyspnoe, 
fáradékonyság

• Cél: transzplantációig a 
légzésfunkció javítása.

• Eredmény: jó tolerancia

Heim Pál Országos Gyermekgyógyászati Intézet

• 3 sikeres légsín terápiás eset
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ESETISMERTETÉS

C.J. 13 éves fiúgyermek (szül. 2006. február)

• Jobb felső tüdőlebeny atelectasia (2006. július)

• 5 hónaposan jobb tüdőcsúcs lobectomia

• Verejtékvizsgálat, genetikai tipizálás –» CF

• Krónikus Pseudomonas a. kolonizáció

• Recidív pneumonia

• Kiindulási FEV1 » 80%

• 2017. május: alvás közben deszaturáció 88%-ig

–» otthoni oxigén terápia: 2l/perc áramlással
MATT 2019



Sorozatos exacerbaciók, fokozatosan romló általános állapot 

és légzésfunkció

• 2018. augusztus: alulfejlettség, gracilis alkat, 

ajakcyanosis, hordó mellkas, óraüvegköröm

• Orrszárnyi légzés, intercostalis-, jugularis retractio, pangó 

légúti váladék

• FVC 65%, FEV1: 45%

transzplantáció?

2018.08.30. Magyar Bizottság - listára kerülés még nem 

indokolt.MATT 2019



2019. január: jelentős nehézlégzés, folyamatos oxigén igény

• 6 perces járástávolság oxigénnel 315 m

• FVC: 42% («- 65%), FEV1: 31% («- 45%)

transzplantáció!

2019.01.17. Magyar Központ a transzplantációt már nem 

vállalja.

2019. 03.05. Bécsi bemutatás.

• Intenzív osztályunkon non-invazív légzéstámogatás

–» beteg nem tolerálja – szomnológiai konzíliumMATT 2019



Alváslaborban PSG vizsgálat és légsín terápia beállítását 

javasoltuk.

2019.02.18. Polysomnographia-PSG – légsínkezelés (CPAP)

4 víz/cm maszknyomás és 1L/perc oxigén mellett:

• AHI: 0,3

• Deszaturációs index: 0,3

• Átlagos SaO2: 96%

A teljes alvásidő 100%-án 90% feletti oxigénszaturáció!MATT 2019



2019.07.24. Tüdőtranszplantáció – Bécs

Több, mint 4 hónap a légsín terápia kezdetétől!

• CPAP előtt FVC: 36%, FEV1 érték: 28%

• CPAP után 2 hónappal FVC: 39%, FEV1: 31%

• Terápiára javuló általános állapot, légzésfunkció

Transzplantáció után a gép használatára nem volt szükség.MATT 2019



ÖSSZEFOGLALÁS

• A CF-es gyermekek kezelésében áttörést jelentett a 

tüdőtranszplantáció.

• A műtét nagy megterheléssel jár, korlátozottan 

hozzáférhető, hosszú a várólista.

• A légsínterápia jó eszköz a transzplantáció előtti kritikus 

állapot áthidalására.
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ÖSSZEFOGLALÁS – CPAP TERÁPIA ELŐNYEI

• Dyspnoe 

• Légzési frekvencia

• Belégzési izmok aktivitása 

• Tidal volumen 

• Kilégzéskor nyomás   –» tüdő összeesésének megelőzése

–» levegő retenció  , nyákos váladék szekréció 

• Kollabált alveolusok megnyílásaMATT 2019



Köszönöm a figyelmet!
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