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CISZTAS FIBROZIS

Elofordulas
e 1:3500-4000

* Kaukazusi populacioban a leggyakoribb genetikai
betegség

Etiologia: autoszomalisaecessziv, CFTR gén mutacid
Mechanizmus:
klorid szektécio
natrium abszorpeio —» termelt nyak viszkozitas 1
—» pango, slrll nyak
—» kronikus gyulladas, obstrukcio
—» parenchyma cisztikus-fibrotikus elfajulasa.




Erintett szervek

* Emésztdszervrendszer: bélcsatorna, maj,

L\

* Reproduktiv szervek
* Also és felsd legutak o

* Verejtekmirigyek

Bakterialis kolonizacio

i } Bronchiectasia
‘] | Bronchiti§
Pneumonia

Alveolaris kollapszus
Légzési elégtelenség

iliaris cirrhosis
Epekdvesség

Hasnyélmirigy-gyulladas
Exocrin funkciézavar
Diabetes

agas verejték sokoncentralcio,
Felszivodasi zavar
Vitaminhiany

Meconium ileus
Obstrukcio

Azospermia
Infertilitas
Késoi pubertas




Terapia

* Ok terapia: génterapia

 Tineti kezelés: nyakoldok,
antibiotikumok, enzimpoétlas
taplalek kiegészitok




Tldotranszplantacid — varolista 0«9

CELKITUZES:
Légsin kezeles bemutatasa
transz elott alld cisztas fibrozisban



Légsin terdpia nemzetkozi alkalmazasa

Z CHEST sourna

Benefits of Nocturnal Nasal CPAP in Patients Wi
Fibrosis
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« Beteganyag: 20 CF-es beteqg,
FEV1«40%, kronikus Y CARE
Pseudomonas a. kolonizacid ...cc...

Respiratory Care November 2013, 58 (11) 1974-

* Indikécio: PEP (positive
exspiratory pressure) mellett
deszaturacio, dyspnoe,
faradékonysag

(PPCs) ar

cardiac or thromboembolic complications. Preventing and

mmon and expensive. Costs, morbidity, and

impact on PPC. Chest physical therapy, which includes mechanical clapping and postural

drainage, appears to worsen atelectasis secondary to pain and splinting. As with many past

* Cel: transzpla
1égzeéstun

e FEr

respiratory therapy techniques, the profession needs to take a hard look at these techniques and

L]
work to provide only practices based on good evidence. The idea of a PPC bundle has merit and

avl

should be studied in larger, multicenter trials. Additionally, intraoperative ventilation may play a key

role in the development of PPCs and should receive greater attention.
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* 3 sikeres légsin terapias eset



ESETISMERTETES

C.J. 13 eves fiagyermek (sziil. 2006. februar)

« Jobb felso tiidolebeny atelectasia-(2006. julius)
* 5 honaposan jobb tiidocsucs lobectomia

* Verejtekvizsgalat, genétikai tipizalas —» CF

* Kronikus Pseudomonas a. kolonizacid

« Recidiv pneéumonia

* Kundulasi FEVT » 80%

« 2017. majus: alvas kdozben deszaturacio 88%-Ig
—» otthoni1 oxigén terapia: 21/perc aramlassal



Sorozatos exacerbaciok, fokozatosan romlo altalanos allapot

es 1égzestfunkcid

2018. augusztus: alulfejlettség, gracili

ajakcyanosis, hordé mellkas, oraii
Orrszarnyi 1égzés, interc tali%
légati valadék &

FVC 65%, FE %

P E transzplantacio?

agyar Bizottsag - listara kertilés me¢g nem

A9

S retractio, pango




2019. januar: jelentds nehézlégzes, folyamatos ox

g 'Eény

transzplantacio!

* 6 perces jarastavolsag oxigennel 315 m
« FVC:42% («- 65%), FEV1: 319

(- 4°-

2019.01.17. Magyar
vallalja.

2019. 03
¢ 1

a transzplantaciot mar nem

RS

mutatas.
N7

alyunkon non-invaziv 1égzéstamogatas

—» beteg nem toleralja — szomnologial konzilium



Alvaslaborban PSG vizsgalat és 1¢égsin terapia bea it
Javasoltuk.

2019.02.18. Polysomnographia-PSG _— @k&és (CPAP)
4 viz/cm maszknyomas és | per@ ellett:

« AHI: 0,3

| : 0,3



2019.07.24. Tiddtranszplantacido — Bécs

Tobb, mint 4 honap a 1égsin terapia kez

* CPAP elott FVC: 36%, Q 28%
%, FEV1: 31%

e CPAPutan2h
. Terapla anos allapot, 1égzésfunkcio

ataln a gép hasznalatara nem volt sziikség.




OSSZEFOGLALAS

 ACF-es gyermekek kezeleseben attorest jelentett a
tlidotranszplantacio.

* A mutét nagy megterhelé€ssel jar, korlatozottan
hozzaférheto, hosszt ‘a varolista.

* A légsinterapia jO €8zk0z a transzplantacio eldtti kritikus
allapotiathidalasara.



OSSZEFOGLALAS — CPAP TERAPIA ELONYEL

Dyspnoe |

» Légzési frekvencial

« Belégzési izmok aktivitasa |
* Tidal volumenl

» Kilégzéskar iyomas |l —» tiidé 6sszeesésének megeldzése
—» leviego retencid |, nyakos valadék szekréciol

« Kollabaltalveolusok megnyilasa
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