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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

AINS Antiinflamatoare nesteroidiene

ABT Antibioticoterapie

ADN Acid dezoxiribonucleic

AMO Amoxicilina

CFTR Conductorul transmembranar al genei fibrozei chistice

ECG Electrocardiograma

EcoCG Ecocardiografia

FCC Frecventa contractiilor cardiace

FC Fibroza chistica

VEMS (FEV1) Volumul expirator maxim in 1 secunda, indice spirometric

FEGDS Fibroesofagogastroduodenoscopia

FR Frecventa respiratiei

FVC Capacitatea vitala fortata, indice spirometric

GCS Glucocorticosteroizi

GCSI Glucocorticosteroizi inhalatorii

Hb Hemoglobina

HTP Hipertensiune pulmonara

ICC Insuficienta cardiaca cronica

IMC Indicele masei corporale

Ig Imunoglobulina

IR Insuficienta respiratorie

i.m. Intramuscular

V. Intravenos

PEF Debitului (fluxul) expirator maxim, in I/min

per os Peroral

p.i.v. Perfuzii intravenoase

SpO; Saturatia hemoglobinei cu oxigen in sange

TA Tensiunea arteriala

TC/HRCT Tomografia computerizatd/tomografie computerizata de rezonanta inalta (high-
resolution computed tomography)

TTOG Testul oral de toleranta la glucoza

TP Tuberculoza pulmonara

TIR Tripsina imunoreactiva

VSH Viteza de sedimentare a hematiilor

PREFATA

Protocolul clinic institutional (PCI) a fost elaborat in baza PCN Fibroza chistica si Ordinului nr. 429
din 21 noiembrie 2008 ,,Cu privire la metodologia elaborarii, aprobarii si implementarii protocoalelor
clinice institutionale de catre grupul de lucru (conform pA.7.). Protocolul a fost discutat si aprobat la
sedinta grupului de lucru pentru elaborarea si implimentarea protocoalelor clinice, Consisiliului
Calitatii din cadrul IMSP IMsiC, presedinte profesor lon Mih

A. PARTEA INTRODUCTIVA
A.1. Diagnosticul: Fibroza chistica

Exemple de diagnostice clinice

e Fibroza chistica forma mixta, evolutie severa. Bronsiectazii cilindrice si sacciforme difuze. Infectie
cronica pulmonara cu Pseudomonas aeruginosa. IR gr.Il cronicd, mixtd. Pancreatitd cronica cu
afectarea functiei exocrine. Hepatita cronica. Retard staturo-ponderal sever
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e Fibroza chisticd forma mixtd, evolutie moderatd. Bronsitd cronica obstructiva. Pancreatitd cronica
cu afectarea functiei exocrine.

A.2. Codul bolii (CIM 10):

E84.0 — Fibroza chistica cu manifestari pulmonare; E84.1 — Fibroza chistica cu manifestari intestinale
E84.8 — Fibroza chistica cu alte manifestari; E84.9 — Fibroza chistica neprecizata

A.3. UTILIZATORII: IMSP Institutul Mamei si Copilului: Departamentul Consultativ Specializat
Integrat, Sectia consultativa pentru copii (pneumologi, pediatri); Sectia pediatrie pentru copii cu
dereglari metabolice si malnutritii; Centrul ambulator de Fibroza chisticd; Departament medicina de
urgenta si internari programate (pediatri), sectia Pneumologie (pneumologi, pediatri), sectia Reanimare
pediatrica si Toxicologie (pediatri, reanimatologi)

v Notd: Protocolul la necesitate poate fi utilizat si de alti specialisti.
A.4. SCOPURILE PROTOCOLULUI
1. Initierea precoce a tratamentului si ameliorsrea prognosticul maladiei
2. Stabilirea precoce a diagnosticului permite prevenirea nasterii altor copii cu FC in familie
(consultul genetic, diagnosticul prenatal al FC la sarcinile ulterioare)
3. Prevenirea si reducerea modificarilor ireversibile la nivelul sistemului respirator prin efectuarea
unui diagnostic precoce si aplicarea tratamentelor optimizate caracteristicilor bolii
4. Realizarea programelor nutritionale si de substitutie enzimatica pentru ameliorarea statutului fizic,
cresterea si dezvoltarea optimala a pacientului cu FC
5. Initierea timpurie a programelor de conduita terapeutica pentru evitarea cheltuielilor suplimentare
ale tratamentului complicatiilor tardive ale FC
6. Educatia pacientului cu FC si a familiei lui pentru o colaborare eficienta cu lucratorii medicali,
adaptare psiho-sociala si incadrare profesionala a pacientului
7. Educatia pacientului cu FC, a familiei lui si a personalului medical in respectarea masurilor de
igiend in conditii de domiciliu si in stationar pentru prevenirea colonizdrii cronice a arborelui bronsic
CU germeni agresivi
A.5. Data elaborarii protocolului: 2016
A.6. Data revizuirii urmatoare: 2018

A.7. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la elaborarea
protocolului national:

Numele Functia detinuta

Sciuca Svetlana, dr. hab. in medicina, profesor
universitar, membru al Societatii Europene
Respiratorii

Sef Clinica Pneumologie, Departamentul de Pediatrie,
USMEF , Nicolae Testemitanu”

Gudumac Eva, dr. hab. in medicina, profesor
universitar, academician ASM, Om Emerit

Directorul Clinicii Chirurgie Pediatrica ,,Natalia Gheorghiu”,
Sef Catedra Chirurgie, Anesteziologie si Reanimare
Pediatrica USMF , Nicolae Testemitanu”

Ninel Revenco,dr.hab.in medicina,pr.universitar

Director Departament PediatrieUSMF,Vice-Director IMSP
IMsiC stiinta si inovatie

Palii Ina, dr. hab. in medicind, profesor
universitar

Vicedirector medical Clinica Pediatrie, IMSP Institutul
Mamei si Copilului

Mihu lon,dr.hab.medicina,pr.universitar

Sef sectie gastrologieIMSP [IMsiC

Turcu Oxana, dr. in medicina, asistent
universitar

Departamentul Pediatrie, USMF , Nicolae Testemitanu”

Jivalcovschi Ala, medic pediatru

Sef sectie malnutriti, Clinica ,,Em. Cotaga,,IMSP IMsiC

Papadia Elena,medic pediatru

Sef sectie pneumologielMSP IMsiC

Rotaru Lidia,medic kinetoterapeut

Sef sectie reabilitare clinica IMSP IMsiC
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A.8. Definitiile folosite in document

Fibroza chistica (Mucoviscidoza*): este cea mai frecventa afectiune monogenica a populatiei
de origine caucaziand, cu transmitere autosomal recesiva, cu evolutie cronicd progresiva, potential
letala, traducandu-se din punct de vedere fiziopatologic prin alterarea transportului clorurilor la nivelul
glandelor mucoase §i seroase, anomalia primara fiind reprezentatd de gena FC.

* fibroza chistica (termenul anglosaxon), mucoviscidoza (termenul francofon).

Reversibilitatea bronhoconstrictiei: crestere a VEMS (FEV1) > 15% dupa administrarea
inhalatorie a unui bronhodilatator cu actiune de scurta durata, o crestere a VEMS (FEV1) cu 10-15%
indica o reversibilitate nesemnificativa, iar cresterea sub 10% indica o obstructie bronsica ireversibila.

Screening: examinarea populatiei cu scop de depistare a unei maladii anumite.

Wheezing recurent: respiratia zgomotoasa, suieratoare care se aude la distanta (in expir).

Cord pulmonar cronic: prezintd hipertrofia si/sau dilatarea ventriculului drept, consecutive
unei HTP produse de afectiuni pulmonare parenchimatoase sau vasculare.

Hipertenzie pulmonara: stare patologica multifactoriala, uneori fiind o complicatie a bolii de
baza, ce se manifesta prin cresterea presiunii arteriale in artera pulmonara peste 25 mm Hg in repaus si
peste 30 mm Hg la efort fizic.

Insuficienga respiratorie cronicd: incapacitate cronica a plaminilor de a asigura concentratia
adecvata a gazelor sanguine, sau pentru mentinerea acestui echlibru se necesita suprasolicitarea
mecanicii respiratorii externe.

Nebulizator: dispozitiv pentru transformarea formelor lichide ale preparatelor medicamentoase
in spray dispersat. Cu cat sunt mai mici particulele aerosolului, cu atdt mai mult timp ele raman
dispersate in fluxul aerian inhalat. Particulele cu diametrul de 3-5 mcm se depoziteaza in trahee si
bronhii mari, 1-3 mcm — in bronsiole, iar 0,5-2 mcm ajung in alveole.

Oxigenoterapia de lunga duratd: inhalarea aerului imbogatit cu oxigen in stare de repaus sau
in timpul efortului fizic pe parcurs de 15-24 ore nictemer.

Maldigestie: tulburarea de digestie determinata de deficienta enzimatica.

Malabsorbtie: tulburarea de digestie determinata de alterarea absorbtiei.

Malnutritie: este o tulburare cronica a starii de nutritie, a cresterii si dezvoltarii copilului
determinatd de insuficienta aportului alimentar.

Osteoporozd: reducerea densitdfii minerale osoase, ceea ce predispune osul la fracturi
in traumatisme minore si a cifozei.

Steatoree: pierderea cu masele fecale a grasimilor alimentare.

Tehnici de clearance a cailor respiratorii: tehnici conventionale, care permit eliberarea cailor
respiratorii de secretiile bronsice dense si vascoase, care se expectoreaza prin tuse.

Testul sudorii: metoda ,gold standard”, care permite confirmarea sau excluderea
diagnosticului de FC prin evaluarea concentratiilor de ioni de clor in sudoare.

Testul genetic: identificarea mutatiei genei CFTR, care determina manifestarile si evolutia bolii

Tuse cronica: tuse care dureaza mai mult de 8 s@ptamani.

Exacerbarea: un episod acut de deteriorare clinica: majorarea tusei, majorarea expectoratiei
(volum si purulent) diminuarea tolerantei la efort sau nivelul activitatii fizice pierdere in greutate sau
diminuarea apetitului, alterarea functiei respiratorii.

Primocolonizare: prezenta Pseudomonas aeruginosa in arborele bronsic fara semne directe
(manifestari clinice) sau indirecte (anticorpi specifici antipiocianici) de infectie.

Colonizare cronica: prezenta Pseudomonas aeruginosa in arborele bronsic pe parcursul a 6
luni confirmatd cu minimum 3 culturi pozitive la un interval de minimum de 1 luna fara semne directe
(manifestari clinice) sau indirecte (anticorpi antipiocianici) de infectie.

Infectie bronhopulmonara: primocolonizare asociata cu semne directe sau indirecte de
infectie. Pentru Pseudomonas aeruginosa infectia poate fi diagnosticatd deasemenea prin detectarca
anticorpilor in minimum 2 explordri serologice la pacientii care nu expectoreazd si care au culturi
bacteriologice negative.
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B. PARTEA GENERALA
B.1 Nivel de asistentid medicala consultativa republicand (Centrul FC)
Descriere Motive Pasi
(misuri) (reper) (modalitati si conditii de realizare)
| 11 1]
1. Diagnosticul
1.1. Confirmarea e Diagnosticarea precoce a FC permite inifierea timpurie a |® Analiza minutioasd a anamnesticului (caseteleb)
diagnosticului clinic tratamentului  adecvat si  reducereca frecventei  dezvoltarii Examenul clinic obiectiv (casetele6,7,8,9), Testul
complicatiilor sudorii (caseta 10), Examenul exploraiv (casetele

12,13,14,15), (tabelele 1,2)
Includerea pacientilor diagnosticati in registrul
national al FC

1.2.1 Examinarea
genetico-moleculara

¢ Identificarea mutatiei genei patologice contribuie diagnosticului cert,
prognosticului evolutiei clinice si posibilitatea diagnosticului prenatal
pentru sarcinile ulterioare

Consultul genetic, Testul sudorii (caseta 10)
Diagnosticul molecular al genei FC (caseta 11)

1.2.2 Diagnosticul
prenatal (pand la 18
saptdmani de gestatie)

e Profilaxia primara a FC (prevenirea nasterii copiilor cu FC)

Amniocenteza
Biopsia trofoblastului

2. Supraveghere medicala a pacientului

2.1. Asistenta
ambulatorie programata
a pacientilor cu FC

e Succesul tratamentului depinde de o evaluare complexa a pacientului

e Evaluarea integrala trebuie efectuatd pentru toti pacientii primar
diagnosticati cu FC, iar ulterior se repetd anual

o Identificarea semnelor de exacerbare pulmonara

Frecventa vizitelor programate la Centrul FC
(C.2.3.8)
Evaluare clinico-explorativa la vizitele programate

(caseta 13,14,17)

2.2. Bilantul anual al
pacientilor cu FC

Succesul tratamentului depinde de o evaluare complexa a pacientului
o Evaluarea integrala trebuie realizata anual

Frecventa vizitelor anuale la Centrul FC

Bilantul anual pentru toti pacientii (casetald)
Specialistii implicati

-Medicul coordonator al Centrului de FC

-Medici specialisti cu competente in FC ai echipei
multidisciplinare ,alti specialisti (la necesitate)

2.3. ldentificarea
precoce a complicatiilor
posibile la pacienti FC

e Screening-ul complicatiilor FC

Monitorizarea sistematica a profilului glicemic
(caseta 14,tabelull)

Evaluarea gradului de mineralizare osoasa (cas 14)
Screening-ul complicatiilor sistemului  digestiv

6
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(caseta 14)

2.4, Tratamentul
tulburarilor de nutritie

Asigurarea cresterii si dezvoltarii copilului conform normativelor de
varsta

Profilaxia starilor carentiale la pacientul cu FC
Ameliorarea calitatii vietii pacientului

Tratamentul de substitutie cu fermenti pancreatici
(tabelele 12,13, casetele 24,25)

Regim dietetic cu amestecuri nutritionale si produse
alimentare hipercalorice (tabelul 13, caseta 25)
Suplimente de vitamine si minerale (tabelele 14,15,
casetele 26,27)

2.5. Tratamentul

Asigurarea involutiei procesului infectios pulmonar

Tratament antibacterian (tabelele 5,6,7,8,9,10)

manifestarilor Controlul infectiilor pulmonare cronice cu germenii pneumotropi si |® Medicatie mucolitica (caseta 21)
pulmonare oportunisti e Remedii bronhodilatatoare (tabelul 11)
Ameliorarea calitatii vietii pacientului e Aerosolterapie (tabelul 7, caseta 22)
o Chinetoterapie respiratorie (caseta 23)
2.6. Tratamentul Solutionarea manifestarilor sistemului digestiv o Tratamentul dereglarilor hepatobiliare (caseta 31)
manifestarilor digestive Profilaxia si reducerea afectirii hepatobiliare e Tratamentul refluxului gastro-esofagian (caseta30)
Ameliorarea calitatii vietii pacientului
3. Consultatie-extras cu e Eliberarea extrasului cu indicatii pentru medicul

referire la nivelul primar
pentru tratament si
supraveghere

de familie:

v" Diagnosticul exact detaliat

v" Rezultatele investigatiilor efectuate

v' Tratamentul efectuat

v Recomandari explicite pentru pacient(Anexal)
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B.2. Nivel de asistenta medicala spitaliceasca(sec.pneumologie, alte sectii abilitate pentru as.pacientului cu FC)

Descriere (masuri)

Motive (reper)

Pasi (modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea
diagnosticului clinic

Diagnosticul precoce al FC permite inifierea timpurie a
tratamentului  adecvat si  reducerea frecventei dezvoltarii
complicatiilor

Analiza minutioasa a anamnesticului (caseta 3,4)
Examenul clinic obiectiv (casetele 5,6,7,8)
Testul sudorii (caseta 10) , Examenul explorativ
(casetele 12,13,14,15, tabelele 1,2)

Includerea pacientilor diagnosticati in registrul
national al FC

1.2. Examinarea
genetico-moleculara -

Identificarea mutatiei genei patologice contribuie diagnosticului
cert, prognosticului evolutiei clinice si posibilitatea diagnosticului
prenatal pentru sarcinile ulterioare

Consultul genetic
Testul sudorii (caseta 10)
Diagnosticul molecular al genei FC (caseta 12)

1.3. Examenul clinic al
pacientilor cu FC

Aprecierea evolutiei clinice a maladiei

Depistarea semnelor de exacerbare pulmonare
Evaluarea manifestarilor digestive

Identificarea simptomelor si sindroamelor asociate FC

Examenul clinic obiectiv (casetele 5,6,7,8)

1.4. Identificarea
precoce a complicatiilor
posibile la pacienti FC

Screening-ul complicatiilor FC

Monitorizarea sistematica a profilului glicemic
(caseta 14)

Evaluarea gradului de mineralizare osoasa (caseta
14)

Screening-ul complicatiilor sistemului digestiv
(caseta 14)

2. Tratament

2.1 Tratamentul
tulburarilor de nutritie

Asigurarea cresterii si dezvoltarii copilului conform normativelor
de varsta

Profilaxia starilor carentiale la pacientul cu FC

Ameliorarea calitatii vietii pacientului

Tratamentul de substitutie cu fermenti pancreatici
(tabelele 12,13, casetele 24,25)

Regim dietetic cu amestecuri nutritionale si
produse alimentare hipercalorice (tabelul 13,
caseta 25)

Suplimente de vitamine si minerale (tabelele
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14,15, casetele 26,27)

2.2. Tratamentul
exacerbarilor pulmonare

Asigurarea involutiei procesului infectios pulmonar

Controlul infectiilor pulmonare cronice cu germenii pneumotropi si
oportunisti

Asigurarea eficientd a proceselor de oxigenare tisulard, controlul
hipoxiei

Ameliorarea calitatii vietii pacientului

Tratament antibacterian (tabelele 5,6,7,8,9,10)
Medicatie mucolitica (caseta 21)

Remedii bronhodilatatoare (tab11),0xigenoterapie
Aerosolterapie (tabelul 7, caseta 22)
Chinetoterapie respiratorie (caseta 23)

2.3. Tratamentul
manifestarilor digestive

Solutionarea manifestarilor sistemului digestiv
Profilaxia si reducerea afectarii hepatobiliare
Ameliorarea calitatii vietii pacientului

e Tratamentul dereglarilor hepatobiliare (caseta31)
e Tratamentul refluxului gastro-esofagia(caseta30)

2.4. Tratamentul
complicatiilor

Reducerea impactului negativ asupra evolutiei si prognosticului
bolii
Tratamentul individualizat al complicatiilor FC

e Tratamentul ileusului meconial necomplicat
(tabelul 16), complicat (caseta 28)

e Tratamentul sindromului de obstructie intestinala
distala (caseta 29)

e Tratamentul chirurgical al pneumotoraxului

e Tratamentul hipertensiunii pulmonare si cordului
pulmonar (tabelul 14)

e Tratamentul diabetului zaharat (caseta 32)

e Tratamentul infertilitatii feminine si sterilitatii
masculine

e Tratamentul bolilor osteoarticulare

3. Externarea cu
referire la asistenta
medicala primara
pentru tratament si
supraveghere

Asigurarea continuitdtii asistentei medicale pacientului cu FC

Eliberarea extrasului cu indicatii pentru medicul de
familie:

Diagnosticul exact detaliat
Rezultatele investigatiilor efectuate
Tratamentul efectuat
Recomandari explicite pentru pacient(Anexal)
Recomandari pentru medicul de familie




C.1. ALGORITM DE CONDUITA

C.1.1. Conduita in absenta sreening-ului neonatal
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Semne clinice suspecte sau/si caracteristice

pentru FC

v

Internarea in sectie de pneumologie pediatrica

(nivelul 111)

v

Evaluarea nivelului E-1

v

v

>200 pg/g

<200 pg/g

v

tabloului clinic

Reevaluarea

v v
necaracteristic caracteristic
v v
Testul sudorii (N 2)
v
v v v
<40 mmol/l 40-60 mmol/I >60 mmol/l

¥

v

Examenul ADN

Examenul ADN

'

'

] —

0 mutatii

1 mutatie

2 mutatii

0 mutatii 1-2 mutatii

'

Reevaluarea
tabloului clinic

'

'

necaracteristic

caracteristic

v

v

v

N

Evaluare in dinamica

peste 1 an, cu
repetarea testului
udorii si tabloului
clinic

FC putin
probabila

—

\ 4

Reevaluarea
diagnosticului

Testul sudorii
negativ, tablou
clinic
necaracteristic

Testul sudorii
pozitiv, tablou
clinic
caracteristic

Prezenta unei mutatii rare

\ 4

Chigindu 2016

FC neclasica

A 4

FC clasica

A
|

'

Aplicarea programului curatuvo-
profilactic complex

10
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C.1.2. Identificarea pacientilor cu FC prin screening neonatal *

Examenul sangelui la TIR
(nou-nascut la termen — 4-5-a zi,
prematuri — 7-8-a zi de viata)

Retest TIR la 21-28-a zi de viata

v

TIR> 70 ng/ml

A\ 4

TIR<40ng/ml (norma)

TIR = 40ng/ml

Y

Testul sudorii

\ 4

TIR<70ng/ml (norma)

|

}

Testul sudorii negativ
<40 mmol/Il

Testul sudorii echivoc

40-60 mmol/I

Testul sudorii pozitiv
> 60 mmol/Il

Evaluarea in dinamica
timp de 1 an

Mutatie neidentificata

Examinari in dinamica,
elastaza-1, testul sudorii
repetat

Examenul ADN molecular |

Identificarea 1-2 mutatii

\ 4

Initierea programului

curatico-profilactic complex

*Nota: Screening-ul neonatal pentru FC nu este implementat in Republica Moldova

11
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C.1.3. Algoritmul supravegherii medicale a pacientului cu FC

Vizita planica
Nu < Acutizare > Da
Stare stabila Indicatii pentru spitalizare
\ 4
Cura de ABT cu mai Nu Da
mult de 3 luni in urma
i \ 4
" : ; Evolutie grav-medie Evolutie severa a
ABT in stationarul FC
i . aFC
de zi sau internare
ABT in stationarul Internare in sectie de
Cura de ABT pana de zi sau internare pneumologie
»  la3luniinurma il
Masuri curativo-

AA 4

profilactice complexe

C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR SI PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea FC

Caseta 1. Clasificarea noud, propusi pentru CIM 11 de cdtre Asociatia Mondialid a FC si Asociatia
Europeana a FC

e FC clasica cu insuficienta pancreatica, FC clasica cu functia exocrind a pancreasului pastrata
e FC atipicd, Azoospermie obstructiva izolatél, Pancreatiti cronica’

e Aspergilozi bronhopulmonari alergica®, Bronsiectazii diseminate’, Panbrosiolita difuza®

e Colangiti sclerozanti®, Hipertripsinogenemie neonatala’

Noti: '-Este identificata cel putin una din mutatii
C.2.2. Screening-ul FC

Caseta 2. Etapele sreening-ului neonatal

e Importanta screening-ului neonatal
v'Permite stabilirea precoce a diagnosticului cu initierea masurilor curativo-profilactice ale
semnelor maladiei
v'ldentificarea copiilor cu FC ofera posibilitatea diagnosticului antenatal al familiei, cu prevenirea
ulterioara a nasterii copiilor bolnavi de FC
v'Screening-ul permite aprecierea incidentei maladiei in regiunea examinata
v'Maladia la copiii diagnosticati prin screening neonatal decurge mai benign in conditii de aplicare
precoce a programelor terapeutice complexe
v'Screening-ul reduce costul diagnosticului si tratamentului FC
e Etapele screening-ului neonatal

I etapa — la a 3-4-zi de viata la nou-nascutii la termen (a 7-8-a zi la prematuri) se determina TIR in o
picatura uscata de sange
II etapa — 1n cazul testului pozitiv (>70 ng/ml) la a 21-28-a zi de viata se repeta testul TIR
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III etapa — in cazul testului pozitiv la TIR (>40 ng/ml), se efectueaza testul sudorii
IV etapa — in cazul rezultatelor suspecte se efectueaza examenul genetic molecular

Nota:

e In cazul a doua teste la TIR pozitive si rezultate suspecte la testul sudorii este indicat examenul
molecular al ADN; daca a fost identificata cel putin o singurd mutatie, copilul este inclus in
registrul pacientilor cu FC si sunt intreprinse toate masurile indicate

e In cazul testului sudorii negativ, dar identificarea unei mutatii ale CFTR, copilul este inclus in
lista purtatorilor; daca ulterior la acesti copii apar semne clinice caracteristice, copilul este
reevaluat paraclinic

Caseta 3. Manifestdrile clinice care necesiti un diagnostic diferential pentru excluderea FC
e L a nou-nascut: lleus meconial*, Icter neonatal prelungit, Bronsiolite, pneumonii

e La copilul sugar: Manifestari respiratorii (tuse, dispnee) cronice si recurente, Pneumonii cu
evolutie trenanta si recurente, Scaun neoformat, polifecalie, cu miros fetid, Diaree cronica, Prolaps
rectal, Gust sarat al pielii, Deshidratare severa in mediu cald, Hipoelectolitemie cronica,
Anamnestic eredo-colateral agravat (avorturi spontane, decese ale copiilor la varste precoce, copii
cu manifestari asemanatoare in familie), Hipoproteinemie/edeme, Malnutritie, retard astatural

e La copiii prescolari: Tuse cronicd cu/fard expectoratii de sputd, Dispnee recidivantd fara
identificarea etiologiei, Retinerea in dezvoltarea fizica, Prolaps rectal, Invaginatii, Diaree cronica,
Semnul de ,,degete hipocratice”, Impregnarea pielii cu cristale de sare, Deshidratare hipotonica,
Hipoelectolitemie si alcaloza metabolica, Hepatomegalie sau afectare hepatica fara identificarea
cauzel

e La copiii scolari: Semne respiratorii cronice de etiologie neclara, ldentificarea Pseudomonas
aeruginosa 1in sputd, Sinuzita cronica, polipoza nazala, Bronsiectazii, Semnul de ,degete
hipocratice”, Diaree cronica, Sindromul obstructiei intestinale distale, Pancreatita, Prolaps rectal,
Asocierea diabetului zaharat cu manifestari pulmonare persistente, Hepatomegalie, afectare
hepaticd de etiologie neclara

e La adolescenti si adulti: Afectiuni purulente pulmonare de etiologie neidentificata, Semnul de
,degete hipocratice”, Pancreatita, Sindromul obstructiei intestinale distale, Asocierea diabetului
zaharat cu manifestari pulmonare persistente, Semne de ciroza hepatica, Retard fizic, Retinerea in
dezvoltarea pubertara, Sterilitate cu azospermie la barbati, reducerea fertilitatii la femei

Nota:

*Ileusul meconial (la 15% nou-nascuti cu FC debuteaza cu ileus meconial; este o consecinta a
degenerescentei sclero-chistice a glandelor cu secretie externa din pancreas, care secreta tripsina in
cantitate redusa si nu permite fluidificarea meconiului; este mai frecvent la homozigotii F508del)

C.2.3. Conduita pacientului cu FC

Caseta 4. Momente-cheie in conduita pacientului cu FC

e Stabilirea precoce a diagnosticului de FC
e Evaluarea starii prezente a pacientului si aprecierea gradului de afectare a organelor implicate
e Determinarea programului individual de tratament in functie datele clinice si paraclinice

e Monitorizarea obligatorie sistematicd a evolutiei bolii, a efectelor terapeutice in perioadele de
acutizari si a tratamentului cronic
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C.2.3.1. Anamneza

Caseta 5. Colectarea anamnesticului

e Evaluarea acuzelor caracteristice: Episoade frecvente de infectii respiratorii (dispnee indelungata,
respiratie zgomotoasa, brongite simple si obstructive, pneumonii recurente), Sindrom de tuse
persistentad asociatd cu episoade infectioase respiratorii, evolutie trenantd, exacerbari nocturne,
caracter paroxistic, chintoasa, obositoare, Modificarea caracteristicilor si frecventei scaunului, Esec
ponderal, Gustul sarat al transpiratiei, prezenta cristalelor de sare pe tegumente in perioadele calde
ale anului

e Varsta de debut si durata acuzelor prezentate: Icter neonatal prelungit, Ileus meconial in primele
zile de nastere, Pneumonii recurente cu raspuns lent la tratament in perioada neonatala, la sugar sau
la copilul mic, Semne de maldigestie si malabsorbtie cu adaos ponderal insuficient sau absent din
prima luna de viata

e Aprecierea anamesticului eredo-colateral: Anamneza familiard cu prezenta copiilor decedati la
varste precoce sau a altor copii cu diagnosticul stabilit de FC, Prezenta FC la alte rude din familie

¢ Colectarea informatiei despre vaccinele efectuate

C.2.3.2. Examenul fizic obiectiv

Caseta 6. Indicii principali in evaluare

e Evaluarea indicilor antropometrici: Talia, cu transpunerea pe somatograme percentile, Greutatea,
Cu transpunerea pe somatograme percentile,perimetrul cranian la sugari, cu transpunerea pe
somatograme percentile, Aprecierea IMC 1in valori absolute si percentile, Aprecierea indicelui
staturo-ponderal in valori percentile, Determinarea gradului de dezvoltare a tesutului adipos

e Evaluarea indicilor functionali: FR, FCC, pulsul, TA , temperatura corpului, evaluarea SpO,

Nota

e Determinarea IMC (indicele Quetelet) este calculat conform formulei: masa (kg) / talia2 (m2)
¢ IMC in valori absolute este aplicat la pacientii > 18 ani

e Pentru copii IMC este transformat in percentile, fiind folosite somatograme (anexa 2)

e Aprecierea indicelui staturo-ponderal (raportul masei actuale a copilului la masa ideald pentru sex si
talie) transpus pe tabelul percentile este 0 metoda accesibild si informativa pentru evaluarea statutului
nutritional al copilului cu FC

e Indicele staturo-ponderal >90% indica un statut nutritional adecvat normativelor de varsta

Caseta 7. Identificarea manifestdrilor respiratorii

e Afectiuni ale sistemului respirator: Expectorafii abundente, purulente, sputa uneori fetida,
hemoptizii, Sindrom bronhoobstructiv cu realizare in bronhiile mici, conditionat de secretii
vascoase, aderente si component infectios bacterian, Sindrom bronhoobstructiv cu wheezing, expir
prelungit, determinat de inflamatie bronsica cu bronhospasm, Insuficienta respiratorie progresiva

Deformatii toracice: emfizem toracic, cifoza dorsald, torace ,,in carend”, Osteoartropatie pulmonara,

hipertrofica (la copilul scolar): durere toracica, fragilitate osoasa (fracturi), tumefactie, hidartroza

Hipocratism digital (hipoxie cronica persistenta severda), Selectarea germenilor rezistenti
(Staphylococcus aureus, Pseudomonas aerugenosae, Aspergillus fumigatus, micobacterii atipice)

e Afectiuni ORL : Polipoza nazala, sinuzita cronica, Surditate de transmisie
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Caseta 8. Manifestari gastrointestinale si digestive

e lleus meconial (4-20% cazuri)

v/ Manifestare precoce a bolii in perioada neonatala, Intarzierea eliminarii meconiului (1-3 zile)

v" Sindrom abdominal acut — necesita interventie chirurgicald, Distensie abdominald, mase muco-
fecale in ileonul distal sau cec, Varsaturi cu continut bilos

v Complicatii: volvulus, perforatie, peritonita meconiala

e Sindromul obstructiei abdominale distale (8-10%)

v’ Semn clinic al FC la copii si adulti, Se dezvolta in orice perioada de varsta a copilului

v" Dureri abdominale, crampe abdominale, meteorism, vome, constipatii, Localizare in fosa dreapta,
se palpeaza ,,mase abdominale”, Cecul la palpare marit

v" Obstructie acuta, subacuta sau cronica a segmentelor distale ale intestinului subtire

v’ Invaginatie intestinala recurentd sau la varstd necaracteristica

e Insuficienta pancreatica exocrina (90%)
v' Sindromul de malabsorbtie si maldigestie
v’ Diaree cronica cu steatoree, scaune frecvente, voluminoase, fetide, neprelucrate
v’ Malnutritie, hipotrofie ponderala, esec statural, falimentul cresterii
v" Carenta secundara de vitamine liposolubile
- Diateza hemoragica, hipoprotrombinemie neonatala (hipovitaminoza K)
- Anemie hemolitica (hipovitaminoza E), Cecitate nocturna (hipovitaminoza A)
- Rahitism (hipovitaminoza D), Carenta secundara de minerale (osteoporoza, rahitism, anemie
fierodeficitara), Edeme hipoproteinemice, Pancreatita, chisturi pancreatice, litiaza pancreatica

e Afectare hepatobiliara

v  Icter colestatic: in perioada neonatala icter prelungit, sindrom de bild groasd, la copii mari,
adolescenti, maturi — ciroza biliara (5-10%)

v’ Litiaza biliara, dischinezii ale cailor biliare, colecist atrofic, Leziuni hepatice: hepatomegalie,
ciroza (hipertensiune portala, hipersplenism, insuficienta hepatica), Sindrom hemoragic:
insuficienta factorilor de coagulare hepatici

o Afectare gastro-intestinala

v Refluxul gastro-esofagian (11-32%), Sindrom gastrointestinal: pirosis, regurgitatii, vome, greturi,
dureri epigastrice, ruminatie, anorexie, disconfort abdominal, Gastroduodenitd, boala ulceroasa,
Sindrom dolor abdominal , Prolaps rectal recidivant

e Afectarea glandelor salivare si orofaringiene: secretii vascoase salivare, Dificultate la deglutitie
- Majorarea dimensiunilor glandelor parotide

Caseta 9. Alte manifestari ale FC

e Anomalii sudoripare si electrolitice
v’ Hiperconcentratie salind a transpiratiilor (gust sarat al sudorii, impregnarea pielii cu cristale de sare)
v’ In sindrom hipertermic se produce deshidratare prin transpiratii profuze cu pierderi exprimate de
electroliti: hipocloremie, hiponatriemie, alcaloza, pericol de soc hipovolemic

e Disfunctii genito-urinare
v" La genul masculin: lipsa spermatozoizilor in lichidul spermic (azospermie — 97%), leziuni prostatice,
afectarea veziculelor seminale
v" La genul feminin: cicluri anovulatorii, disfunctii menstruale, fertilitate pastrata, Pubertate intarziata

e Patologie endocrina: Diabet zaharat nonautoimun, Debut in perioada adolescentului, adultului
- Simptomatologie asemanatoare cu diabetul zaharat imun
- Complicatii: retinopatie, nefropatie, neuropatie diabetice, Amiloidoza tiroidiand, Insuficienta
suprarenald, pseudohipoaldosteronism

15




Protocol clinic institutional ,, Fibrozai chistica”, Chisinau 2016

Caseta 10. Semnele si simptoamele exacerbdrii procesului pulmonar

Exacerbarea pulmonara presupune prezenta a patru semne din cele 12 enumerate:

1. Cresterea productiei de sputa sau/si schimbarea aspectului acesteia (purulentd, miros specific)
2. Hemoptizie primar aparuta sau intensificarea acesteia , Intensificarea tusei

3. Aparifia sau progresarea insuficientei respiratorii (cresterea FR sau a efortului respirator, cu
implicarea musculaturii auxiliare in actul respirator)

4. Astenie, fatigabilitate, scaderea tolerantei la efort fizic, letargie, Febra > 38°C

5. Scadere ponderala >1kg sau >5% din greutate cu anorexie sau scaderea aportului alimentar

6. Durere si tensiune la nivelul sinusurilor paranazale

7. Modificarea aspectului elimindrilor nazale

8. Modificari la examenul clinic pulmonar

9. Scaderea functiei pulmonare cu >10% fata de valoarea medie din ultimele 3 luni

10. Modificari patologice noi ale radiografiei pulmonare

Nota:-Aceste criterii pot fi aplicate indiferent de tratamentul urmat de catre pacient.Criteriile
sunt valabile atat cat pentru copii, cat si pentru adulti.
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Algoritmul examinarii copilului cu FC cu pierdere ponderala sau lipsa adaosului
ponderal
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C.2.3.3 Investigatii paraclinice

Caseta 11. Testul sudorii

¢ Conditii pentru realizarea testului sudorii

v" Pentru realizarea testului sudorii sunt necesare 100 mg de transpirat

v" Pentru confirmarea FC sunt necesare 2-3 teste pozitive

v’ In cazul unui rezultat de limita al testului sudorii se evalueaza semnele clinice caracteristice (ex.
steatoree) si evaluarea in dinamica a testului sudorii

v' Diferentele de peste 10 mmol/l a testelor sudorii repetate sau valori superioare 150 mmol/I,
indica greseli in etapele de realizare a procedurii

v' Testul sudorii se efectueazi nu mai devreme de a 7-a zi de viata a unui copil cu masa peste 3000g

e Valorile posibile ale testului prin metoda biochimica Gibson-Chooke
v" Valori normale < 40 mmol/l (sau <30 mmol/I la sugar, copilul mic)
v" Valori echivoce (de limita) 40-60 mmol/I
v" Valori pozitive > 60 mmol/I

e Valorile posibile ale testului prin utilizarea analizatorilor ,,Nanoduct” si ,,Macroduct”
v Valori normale < 60 mmol/I
v’ Valori echivoce (de limitd) 60-80 mmol/I
v" Valori pozitive > 80 mmol/l

e Maladii care pot prezenta rezultate fals pozitive

v SIDA, Insuficienta a functiei suprarenalelor, Pseudohipoaldosteronism, sindrom adrenogenital

v Sindrom Down, sindrom Klinefelter, Dermatitd atopica, Displazie ectodermald, Sindrom

colestatic familial, Fucozidoza, glicogenoza tip II, Insuficienta glucozo-6-fosfat, Hipotirioza

v' Hipoparatireoza familiala, Hipotrofie severa (casexie), Anorexie nervoasa, Sindrom Moriac

v Mucopolizaharidoza, Diabet insipid nefrogen, Pancreatita cronica, Hipogamaglobulinemie

v" Celiachie, Sindrom febril, Sindrom de deshidratare

e Valori fals-pozitive: Tratament cu GCS

Medicamente care pot determina rezultate fals pozitive ale testului sudorii

v' Tratament sistemic cu GCS

e Valori fals-negative ale testului sudorii : Erori tehnice, Testarea nou-nascutilor in primele zile de

nastere, Hipoproteinemie, edeme hipoproteice, Cantitate insuficienta a transpiratiei

Nota: Greseli in realizarea testului sudorii sunt frecvente in laboratoarele care rar efectueaza acest
examen (<3 ori/sdptamand), din aceasta cauza pentru confirmarea sau excluderea diagnosticului de FC
pacientul trebuie Indreptat in centre specializate

Caseta 12. Testarea genetica

e Utilizarea testului genetic ca metoda de rutind pentru confirmarea diagnosticului de FC in prezent
nu este posibild, intru-cat la moment sunt cunoscute 1967 mutatii

e Testarea genetica este importanta in diagnosticul prenatal al FC
v’ Identificarea genei FC la parintii cu un copil bolnav
v" Examenul ADN-ului fetal din vilozitatile coriale prin biopsia trofoblastului (9-11 saptamani ale
sarcinii) sau examenul lichidului amniotic (16-18 saptamani ale sarcinii)

e Tehnici de genetica moleculard pentru identificarea mutatiilor genei FC
v Determinarea mutatiilor genetice ale genei CFTR responsabile de dezvoltarea FC necesita
extractia ADN-ului din limfocite cu fenol si cloroform
v Amplificarea ADN prin reactie de polimerizare in lant, electroforeza produsilor de amplificare
v (electroforeza fragmentelor de ADN pe gel de agaroza 3%)
v" Tehnici de fluorescentd pentru vizualizarea mutatiilor
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Caseta 13. Teste pentru determinarea insuficientei pancreatice

e Determinarea imunoenzimatica a elastazei-1 in materiile fecale
v" Reflecta gradul insuficientei exocrine a pancreasului, nu depinde de administrarea substituentilor
enzimatici (specificitatea — 100%, sensibilitatea — 93%)
v Reducerea <200 mcg/ml indica insuficienta fucntiei exocrine a pancreasului
v" Valorile elastaei-1 in materiile fecale
>200 mcg/ml — valorile normale ale elastazei-1
100-200 mcg/ml — insuficienta pancreatica exocrind moderata
<100 mcg/ml — insuficientd pancreaticd exocrina severa
<15 mcg/ml — valori ale elastazei-1 echivalate cu zero

e Examen coprologic : Majorarea nivelului de lipide neutre (absenta lipazei pancreatice), Fibre musculare
nedigerate (deficitul tripsinei), Steatoree 4-5 g/zi

e Cercetarea spectrului de lipide in masele fecale (lipidograma)
v’ Determinarea cantitatii totale de lipide si fractiilor acestora (fosfolipide, monogliceride,
colesterol, coprosterol, digliceride, acizi grasi neesterificati, trigliceride si coprostanon)

Caseta 14. Teste de laborator

e Hemoleucograma, sumarul urinei, Echilibrul acido-bazic,

e Biochimia sangelui (bilirubina, fosfataza alcalind, transaminazele, proteinograma, gama-
glutamiltranspeptidaza), lonograma (K, Na, P, Mg, Ca)

e Imunograma (IgA, IgM, 1gG, IgE, CIC), Aprecierea glicemiei la momentul internarii , Evaluarea
pulsoximetriei in timpul noptii , Bacteriologia sputei, Identificarea germenilor etiologici

e Antibiograma

Caseta 15. Examinari instrumentale

e Radiografia pulmonara
Bronsitd, sindrom bronhoobstructiv, distensie toracicd cu emfizem, hipertransparenta
pulmonara, mai expresiva in sectoarele apicale, Opacitati reticulo-nodulare confluente, opacitati
alveolare, segmentare, focare confluente, Atelectazii segmentare, subsegmentare “in banda” cu
caracter fugace si recidivant, Pneumofibroza in segmentele bazale, Hiperinflatie precoce si
persistenta, Imagine reticolo-nodulara a desenului pulmonar, Deformatii bronsice, bronsiectazii,
bronsiectazii “in buchet” cilindrice, ampulare, sacciforme (se afecteaza mai des lobul superior
drept)
e Spirografie: Tulburari obstructive si restrictive, severe
o Testul de reversibilitate bronsica cu bronhodilatator
e Scintigrafie pulmonard: Reducerea sau lipsa perfuziei pulmonare in sectoarele cu pneumofibroza,
fibroatelectazii, bronsiectazii sacciforme
e TC pulmonara: Fenomene cronice bronhopulmonare avansate cu emfizem, atelectazii,
bronsiectazii, fiboza, scleroza pulmonara
Evidentierea perioadei de acutizare sau remisie (eficacitatea tratamentului antibacterian) a
procesului pulmonar
e ECG, EcoCG: Semne de cord pulmonar, Determinarea hipertensiunii pulmonare secundare
¢ Ultrasonografia organelor digestive
v' Pancreasul: ecogenitate sporita, semne de fibroza, litiaza, dilatarea ductului pancreatic principal
v' Ficatul: ecogenitate sporita, dimensiuni marite, staza biliara, dischinezii biliare, calculi hepatici,
biliari, hipertensiune portala, ciroza biliara
v" Tractul gastrointestinal: staza in stomac, duoden, gastritd, duodenita, reflux duodeno-gastral
e FEGDS : Reflux gastro-esofagian, reflux total (duodeno-gastro-esofagian), Esofagite de reflux
Gastroduodenite, gastroduodenopatii, Hernii hiatale
e Scintigafia ficatului
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v Modificari ale perfuziei cu schimbari in parenchimul ficatului si a splinei
e TTOG: Alterarea tolerantei la glucoza, Hiperglicemie
e Radiografia abdomenului (suspectie la ileus meconial)
v’ Dilatarea ileonului, cu continut de meconiu
v' Bule si balonarea anselor intestinale in absenta nivelelor hidroaerice, microcolon, fecaloame
e Tomografia computerizatd a abdomenului
v’ Pancreasul: dimensiuni madrite, dilatarea ductului principal, obturarea ducturilor cu dopuri
vascoase sau calcificate, dilatatii chistice ale ducturilor, fibroza parenchimului, substitutia
acinusurilor pancreatice cu tesut adipos
v Ficatul: dimensiuni madrite, steatoza hepaticd, modificarea cdilor biliare, sediment de bila,
calculi, calcificate
e Densitometrie ultrasonografica osoasa: Osteopenie sau osteoporoza, Aprecierea riscului de fracturi
0soase

Caseta 14. Bilantul anual al pacientului cu FC
1. Colectarea anamnezei si datelor importante despre evolutia maladiei de la bilantul anual
precedent.
2. Examenul clinic complet, inclusiv determinarea indicilor antropometrici (greutatea,
talia/inaltimea, circumferinta craniand) si transpunerea valorilor pe curbele de crestere.
3. Revizuirea de catre chinetoterapeut specialist in FC
tehnicile de chinetoterapie respiratorie, corectitudinea si frecventa efectudrii procedeelor de catre
pacient, utilizarea aerosoltempiei (remediilor bronhodilatatoare mucolitice §i antibiotice inhalatoril),
4. Efectuarea spirometriei la pacientii mai mari de 5 ani
5. Consultatia nutritionistului specialist in FC cu aprecierea statutul nutritional
dieta pacientului, terapia de substitutie enzimatica (ajustarea dozei §i administrarea corecta a
enzimelor pancreatice), aportul suplimentar de calorii si vitamine, indicarea suplimentelor nutritive
orale §i alimentatie prin tub nazogastric (unde este indicat) , modificarea greutdtii ponderale si a
statutului nutritional in timp.
6. Consilierea pacientului cu FC si familiei lui de catre asistentul social si/sau psiholog daca este
necesar.
7. Prelevarea probelor de sange pentru: hemoleucograma completd, nivelul fierului seric
marcherii inflamatorii (VSH, proteina C-reactiva, IgG), nivelul electrolitilor serici (sodiu, clor, calciu,
potasiu, fosfor, magneziu), EAB, valorile glicemiei, aprecierea functiei hepatice (bilirubina, AIAT,
AsAT, fosfataza alcalina, GGTP, proteina generala) , determinarea functiei renale (ureea, creatinina),
probele de coagulare (timpul de protrombina), IQE, anticorpi anti-Aspergillus, anticorpi anti-
P.aeruginosa (la indicatii speciale)
8. Aprecierea functiei pancreatice: elastaza-1 din materiile fecale (repetata anual doar la pacientii
cu functia pancreatica pastrata), coprograma cu microscopia lipidelor in materiile fecale (in
cazul prezentei semnelor de probleme nutritionale si/sau malabsorbtie)
9. Ultrasonografia organelor interne
10. Bacteriologia secretiilor din cdile respiratorii cu antibioticograma germenilor identificati
11. Testul oral de toleranta la glucoza pentru pacientii cu FC care au depagit varsta de 10 ani.
12. Aprecierea gradului de mineralizare osoasa prin DEXA
La pacientii cu risc scazut, DMO trebuie apreciata o data la fiecare 2 sau 3 ani, incepand de la
vdrsta aproximativa de 6 ani, examinari mai frecvente sunt necesare in cazul cand DMO este scazuta
la prima examinare
DMO trebuie cercetata la mai multe regiuni (colul femural, regiunea lombara a coloanei vertebrale)
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Caseta 15. Examinari instrumentale suplimentare (la indicatii clinice speciale)

e Computer tomografie pulmonara/sinusurilor paranazale
v" Suspectie la infectii cu micobacterii atipice
v Complicatii pleuro-pulmonare
v’ Evaluarea patologiei sinusurilor

e EcoCG cu Doppler: Semne suspecte de cord pulmonar, Determinarea hipertensiunii pulmonare
secundare

e FEGDS : Diagnosticul refluxului gastro-esofagian, reflux total (duodeno-gastro-esofagian)

e Radiografia abdomenului: suspectie la ileus meconial, diagnosticul sindromului de obstructie
intestinala distala

e Computer tomografia abdomenului : Afectare severa a ficatului

e Scintigafia ficatului: Afectare severa a ficatului

Tabelul 1. Evaluarea TTOG

Evaluarea la 120 min <7,8 mmol/Il Test normal

Evaluarea la 120 min >7,8 mmol/l si <11,1 mmol/l | Test alterat

Evaluarea la 120 min >11,1 mmol/l Diabet zaharat
Tabelul 2. Conduita unificatd in dependenta de valorile testului

Valori normale ale TTOG Evaluarea anuald a TTOG

Alterarea TTOG Evaluarea TTOG la fiecare 6 luni

Valori caracteristice pentru diabet zaharat

Glicemia crescuta Tratament cu preparate de insulinad

Valori normale ale glicemiei Evaluarea TTOG la fiecare 6 luni

Tabelul 3. Germeni patogeni care pot fi detectate in tractul respirator al pacientilor cu FC

Microorganimul F ree anta Pacientii FC afectati Importanta in af? ctarea
izolarii, % pulmonara

Ps. aeruginosa 59 Toate varstele Demonstrata

S. aureus 48 Predominant la copii | Demonstrata
si adolescenti

B. cepacia complex 3 Predominant la | Demonstrata
adolescenti s1 adulfi

S. maltophilia 8,40 Predominant la | Necunoscuta
adolescenti s1 adulfi

A. xylosoxidans Necunoscuta Predominant la | Necunoscuta
adolescenti s1 adulfi

Mycobacterium spp. 13 Predominant la | Demonstrata

nontuberculoase* adolescenti si adulti

H. influenzae 15 Copii Posibil

Aspergilus fumigatus ** 9 Toate varstele Demonstrata**

B. gladioli <1 Predominant la | Putin probabil
adolescenti si adulfi

Ralstonia spp. <1l Predominant la | Putin probabil
adolescenti si adulfi

Pandoraea spp. <1l Predominant la | Putin probabil
adolescenti si adulfi

Virusul respirator sincintial Necunoscuta Copii Demonstrata

Virusul gripal Necunoscuta Toate varstele Demonstrata

Nota

* Necesita concentratii mari ale microorganismului in trei culturi pozitive sau doua culturi i un frotiu
pozitive [1]

** In cazul aspergilozei bronhopulmonare alergice
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Tabelul 4. Importanta germenilor din complexul B. cepacia in afectarea pulmonard la pacientii cu FC

Genomovarul Specia Importanta in afectarea
pulmonara din FC
I B. cepacia Putin probabil
1 B. multivorans Demonstrat
i B. cenocepacia Demonstrat
Y/ B. stabilis Putin probabil
\Y B. vietnamiensis Putin probabil
VI Nedenumit Putin probabil
VIl B. ambifaria Putin probabil
VIl B. anthina Putin probabil
IX B. pyrrocinia Necunoscut

Caseta 16. Criterii diagnostice ale aspergilozei bronhopulmonare alergice elaborate la Conferinta

de Consens a Fundatiei de FC (2001)

e Deteriorare clinica acuta sau subacuta (tuse, respiratie suieratoare, intoleranta la efort fizic, astm
indus de efort, reducerea functiei pulmonare, majorarea cantitatii de sputd), care nu poate fi atribuita
altor cauze.

e Concentratia serica totala de IgE > 1000 UI / ml (2400 ng/ml) , daca pacientul nu administreaza
corticosteroizi sistemici (pentru testare tratamentul cu steroizi trebuie intrerupt) .

e Reactivitate cutanata imediata la Aspergillus (prick skin test — induratie de 13 mm in diametru, cu
eritem inconjurator, daca pacientul nu este tratat cu antihistaminice sistemice) sau la prezenta in
vitro a IgE serice specifice A.fumigatus.

e Precipitarea anticorpilor anti-A.fumigatus sau anticorpilor serici IgG A.fumigatus in vitro.

e Anomalii recente sau noi la radiografia toracica (infiltrate sau dopuri de mucus) sau CT al cutiei
toracice (bronsiectazii), care nu s-au rezolvat la tratamentul cu antibiotice si chinetoterapie standard.

Tabelul 4. Medii de agar selective pentru identificarea Staphylococcus aureus, Haemophilus
influenzae, Pseudomonas aeruginosa

Microorganismul Mediul recomandat sau cultivarea

Staphylococcus aureus Agar cu saruri de manitol
Columbia/colistin-nalidixic-agar

Haemophilus influenzae Agar de ciocolata (cu/fara supliment de bacitracin 300 mg/l) obtinut in
conditii anaerobe

Pseudomonas aeruginosa | MacConkey-agar, Difco Pseudomonas Isolation-agar

Germeni gram pozitivi Agar sanguin de cal sau oaie, care poate fi suplimentat cu Neomicina
sau Gentamicina (agar selectiv streptococic)
Germeni gram negativi MacConkey-agar

Caseta 17. Metode de prevenire a infectiei incrucisate la pacientii cu FC

e [zolarea §i segregarea obligatorie a pacientilor in cadrul stationarului si in conditii extraspitalicesti
(daca nu sunt frati)
e Respectarea strictd a masurilor de igiend
v Igiena mainilor pacientilor, personalului medical, vizitatorilor
v" Excluderea folosirii in comun a nebulizatorului, veselei, obiectelor de igiena personala
v" Dezinfectarea minutioasa si sistematica a aparatajului medical
v’ Imbricarea halatelor de unici filosinti la intrarea in salon
v’ Folosirea mastilor protectoare de catre pacienti la parasirea salonului
v’ Curatirea zilnica a salonului pacientului cu folosirea substantelor dezinfectante
v" Curatenie generala cu dezinfectare (24 ore) a salonului dupa externarea pacientului
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. Boala Tusea .. Insuficienta
Parametrul FC Astmul brongsic . .. TP . Celiachia fi &
bronsiectatica convulsivai lactazei
in perioada De la 4-6 luni
. . Uneoride la  [Nu are limite de G odata cu
Debutul bolii De la nastere De la 3 ani e copilului mic, .( - De la nastere
nastere varsta . diversificarea
nevaccinat . .
limentatei)
Rolu_l factorului - N ] ] ] ] ]
ereditar
Afectiunea SNC +/- - - - - ++ -
Hipotrofie ++++ - + ++ - +++ +
Edeme periferice +++ - - - - +++ -
Abdomen balonat +++ - - - } St +
Rahitism +++ - - - - +++ -
Anemie +++ + + ++ - +++ -
Maldigestie ++++ - - - - ++ +
Malabsorbtie ++++ - - - - o+ +
Testul sudorii ++++ - - - - - -
Osteoporoza ++++ - - - - ++ +
A_fectarga it ] ) . ] . ]
ficatului
Afectiunea _ et i i ) ] ] ]
pancreasului
Activitatea lipazeli +++ - - - - - -
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Curba glicemica

cu monosaharide — - - - - + +
plata
Curba glicemica cu

. . - - - - - + -
disaharide — plata
Atrofia vilozitatilor - - - - ++ -
Testul cu iodolipol ++ - - - - -
Patologlev +++ ++ ++ ++ - -
pulmonara
Efect la tratament it i i i i i
cu Creon
Efe_ct N Ja dieta i i i i et i
agliadinica
Aspectul,  volumul Grasos, <

) Pastos,
frecventa \Voluminos +++ . Apos
_ N - - - Voluminos ++++,

scaunului Frecvent, pana la frecvent

10 ori

Frecvent (6-8 ori)

Culoarea, consistenta,
omogenitatea
scaunului

Neomogene cu
incluziuni de lipide,
si elemente
neprelucrate

Pastoase,
decolorate,
lucioase, omogene

Neprelucrat

Mirosul scaunului Fetid, +++ - - - Fetid, ++ Acid
Examenul .. . .. Mucozitati
. . Acizi neutri, fibre Bogat in lipide, ucozitaf,
microscopic al cantitatea
! musculare steatoree -
scaunului . } ) crescuta de
nedigerate, - - - 5-10 g/zi, excretia 8
o - N lactoza
steatoree marcata, crescuta de azot In
4-5 g/zi fecale steatoree
g 3-6 g/24 ore
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C.2.3.5. Criteriile de spitalizare

Caseta 17. Criteriile de spitalizare a paciengilor cu FC

e Exacerbarea procesului pulmonar (conform criteriilor)

e Complicatii digestive: sindromul obstructiei abdominale distale, sindrom hemoragic
e Sindromul pseudobarter, sindrom de deshidratare acuta

Caseta 18. Criteriile de spitalizare in SATI a pacientilor cu FC
e Manifestdri neurologice (stare confuza, copil somnolent, convulsii).
e Tahipnee (FR>40/minut).
e Necesitatea ventilatiei asistate.
e Hipotensiune: TAs <90 mmHg si/sau TAd <60 mmHg sau prabusirea TA cu peste 40 mmHg
fara o alta cauza cunoscuta;
e Tahicardia excesiva: FCC >150/minut sau neadecvata febrei.
e Hiperpirexia (temperatura corporald > 39°C).

C.2.3.6.TRATAMENTUL FC

Tabelul 5. Tratament antibacterian in infectia bronhopulmonara cu Staphylococcus aureus

G Calea de Doza Numdr de Doza. le,mca
Antibioticul administrare | (mg/kg/day) | prize in zi maxima (g)
Per os (RYA
Amoxicilin/ acid clavulanic Per 0s 50-100 3 4.0
Clindamicina Per 0s, i.v. 20-40 2-4 1.8 1.8
Vancomicina i.v. 40 2 - 2.0
Cefuroxim/axetil Per 0s 40-50 2 1.0
Cefalexina Per os 50-150 3-4

Nota: Pentru terapia combinata a S.aureus sensibil include amoxicilina + acid clavulanic (augmentin),

care poate fi utilizata cand este identificata asocierea H. influenzae si S. aureus.

v

v

v

Cefalosporine de spectru larg nu trebuie indicate de rutind in tratamentul S.aureus meticilin
sensibil, fiind asociate cu risc crescut de achizitionare a P.aeruginosa.

Macrolidele (azitromicina) nu sunt utilizate pentru tratamentul S.aureus, fiind asociata cu un risc
crescut de dezvoltare a rezistentei.

Pentru agentii patogeni rezistenti, cum ar fi MRSA, trebuie indicate combinatii de rifampicind +

acid fusidic sau rifampicina + clindamicina.
v Vancomicina sunt medicamente de rezerva pentru S.aureus meticilin rezistent.

Tabelul 6. Tratament antibacterian in infectia bronhopulmonara cu Hemophilus influenzae

Antibioticul Calea de Doza Numir de prize in
administrare (mg/kg/day) zi
In cazul H.influenzae lactamaz-negativ
Amoxicilina per 0s 100 3-4
In cazul H.influenzae lactamaz-pozitiv
Amoxicilina+ac.clavulanic per os 80-100 3-4
Sulfametoxazol-trimetoprim per o0s 8-10
Cefuroxim per os 40-50
In cazul H.influenzae PLP-pozitiv
Cefixim per os 15-20 2
Nota:

v" Este recomandat tratamentul doar in exacerbarile infectioase in monoterapie cu o durata de 14 zile
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Algoritmul Artimino de eradicare a Pseudomonas aeruginosa primar izolatdi

Izolarea primara a P. aeruginosa
Terapie de eradicare de I linie

A 4 A 4

[ Persistenta P.aeruginosa ] [ Eradicarea P.aeruginosa ]

A 4

Terapie de eradicare

de Il linie
A 4 A 4
. . ) 4 . .
Persistenta Eradicarea | Monitorizare: 1-2 saptimani dupa
P.aeruginosa P.aeruginosa "| finalizarea tratamentului
o N
A
A 4 v
Terapie agresiva d.e eradicare Eradicarea Persistenta/Recurenta culturilor
de I11 linie P.aeruginosa »+” dupa culturi anterior ”-”
A 4
Persistenta P.aeruginosa, estre v v
initiat tratament cronic supresiv . .
! p Terapie de Terapie de
eradicare de | eradicare de 1l
linie linie

Nota:

AN

AN

Terapia de eradicare de | linie constituie asocierea colistimetatului sodic inhalator timp de 3-6
luni cu ciprofloxacind per os timp de 3 saptamani [11].

Terapia de eradicare de Il linie pentru copiii mai mici de 6 ani — este repetata cura din terapia de
I linie.

Terapia de eradicare de Il linie pentru copiii mai mari de 6 ani — constituie tratamentul inhalator
cu tobramicina in cure alternate cate 28 zile timp de 3-6 luni.

Nu se asociaza ciprofloxacina la tratamentul inhalator cu tobramicina

Terapie agresiva de eradicare de III linie prezinta tratamentul intravenos (asocierea ceftazidimei
cu aminoglicozide). Aminoglicozidele sunt administrate o data in zi, gentamicina nu este o
optiune pentru tratamentul pacientului cu FC.

Nu este asociat tratamentului antibacterian inhalator cu cel intravenos.

Nu este indicat tratamentul profilactic de preventie a achizitiei P.aeruginosa [1].
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Tabelul 7. ABT inhalatorie in colonizarea cronici cu Pseudomonas aeruginosa

Preparatul

Doza unica

Nr. inhalatiilor / 24 ore

Colistimetat de sodiu

<lan-0,5 min UN

1-10 ani — 1 min UN 2
>10 ani —2 min UN
Tobramicina 300 mg (solutie, fiole) 300 mg de 2 ori
28 mg (pulbere, capsule) 112 mg (4 capsule) de 2 ori
Nota:

v’ Tratamentul antibacterian inhalator de durata la pacientii cu infectie cronica cu P.aeruginosa de
prima intentie este Colistimetat de sodiu.

v' Tobramicina inhalatorie este de rezervd pentru pacientii care nu rdaspund la tratamentul cu
Colistimetat de sodiu (ineficienta tratamentului) sau care nu tolereaza tratamentul cu
Colistimetat de sodiu.

v’ Tratamentul inhalator trebuie stopat dupa un an de la negativarea culturilor.

Tabelul 8. Tratament antibacterian in exacerbarea infectiei pulmonare cronice cu Ps.aeruginosa

N Doza zilnica Doza zilnica Modul de Numirul de

Antibioticul " . . A

pentru copil pentru adulti | administrare prize in zi
Amicacind 30-35 mg/kg/zi 350-450 mg/zi V. 1
Tobramicina 10-15 mg/kg/zi 10 mg/kg V. 1
. . 40 mg/kg/zi 1,5-2 g/zi per 0s 2
Ciprofloxacind 30 mg/kg/zi 15 g/zi iV, 3
Ceftazidim 250-300 mg/kg/zi 12 g/zi V. 4
Cefoperazona 150 mg/kg 6 g/zi V. 3
Ceftriaxon 150 mg/kg/zi 6 g/zi V. 3
Cefatoxima 150 mg/kg/zi 6 g/zi V. 3
Cefepim 200 mg/kg/zi 6 g/zi V. 2
Imipenem 80-100 mg/kg/zi 4 g/zi V. 4
Meropenem 120 mg/kg/zi 6 g/zi V. 3
Colistimetat de sodiu | 50 mii UN/kg/zi 2 min UN V. 3

Nota

la examenul bacteriologic al sputei pentru a preveni dezvoltarea antibioticorezistentei

v’ Este indicata asocierea aminoglicozidelor cu cefalosporine de generatia I11-1V

v Combinarea a 2 antibiotice f-lactamice (ceftazidim, cefepim, imipenem) nu este recomandata

v" Aminoglicozidele si cefalosporinele nu trebuie mixate in timpul administrarii

v’ Durata ABT i.v. constituie 14 zile si mai mult in cazuri mai severe. Criteriu pentru sistarea ABT
1.v. este revenirea indicilor clinici (greutatea pacientului, caracterul si cantitatea sputei
expectorate) si paraclinici (datele spirometriei) la valorile inifiale (anterior de acutizare) pentru
pacientul in cauza. Nu sunt indicate curele intravenoase sistematice cu o durata de 14 zile, o data
la 3-4 luni pentru pacientii asimptomatici cu infectie cronica cu P.aeruginosa. ABT i.v. este
indicata doar in exacerbarea pulmonara la pacientii cu infectie cronica cu P.aeruginosa

v’ Pentru minimalizarea traumatizarii pacientului cu FC in timpul ABT i.v. este recomandatd
instalarea cateterului periferic

v ABT are importantd vitald pentru pacientii cu FC, dar are efecte limitate in lipsa chinetoterapiei
zilnice.

v Ciprofloxacina poate fi administratad si la copiii cu FC sub 12 ani din momentul identificarii
infectiei pulmonare cu P.aeruginosa
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v ** Macrolidele (azitromicina) sunt administrate in infectia cronicd cu P.aeruginosa doar la
pacientii (>6 ani) care prezinta declin al functiei pulmonare pe fon de tratament conventional al
infectiei cronice cu P.aeruginosa [1].

Tabelul 9. Tratamentul antibacterian in exacerbarea infectiei cronice cu Burkholderia cepacia

Antibioticul Doza zilnic'{! pentru qu!JI de NumﬁrAul (!e prize

copii administrare in zi

Doxiciclina 2-3 mg/kg/zi Per os 1

Sulfamethoxal/trimetoprim 50-100+10-20 Per 0s, i.v 2-4

Ceftazidim 150-200 mg/kg/zi V. 3

Meropenem 120 mg/kg/zi (A2 3

Tobramicina 5-10 mg/kg/zi (A2 1

Nota

v’ Strategia antibioterapiei in Burkholderia cepacia este similara cu cea utilizata in P.aeruginosa

.....

v Burkholderia cepacia sunt rezistente la multe antibiotice si rapid dezvolta rezistenta la antibiotice

in timpul tratamentului.

v Pentru B. cepacia este recomandati asocierea a trei medicamente intravenoase.
v Doxiciclina este indicata la pacientii cu FC mai mari de 12 ani

Tabelul 10. Tratamentul antibacterian in exacerbarea infectiei cu Stenotrophomonas maltophilia si

A. xyloxidans [11]

Doza zilnica 9 .
Antibioticul pentru copii, dMo_ng de Numar}ll (!e prize

mg/kg/zi administrare in zi
Doxiciclina 2-3 Per os 1
Sulfametoxazol/trimetoprim 50-100/10-20 Per 0s, i.v 2-4
Ceftazidim 150-200 V. 3
Meropenem 100-150 A2 3
Tobramicina 5-10 (AYA 1
Ciprofloxacina 20-30 Per os, i.v 2-3
Nota:

v" Tratamentul de prima intentie, in cazul pacientilor simptomatici este sulfametoxazol/trimetoprim.

Caseta 20. Tratamentul ABPA
e Tratamentul exacerbarilor ABPA este realizat cu corticosteroizi sistemici;
e Tratamentul initial cu corticosteroizi:
v Doza 0,5-1 mg/kg/zi per os echivalent de prednisolon pana la maxim de 60 mg timp de 1-
2 saptamani, apoi la 0,5-1 mg/kg/zi echivalent de prednisolon o data la doua zile timp de
1-2 sdptamani, apoi la necesitate In dependentd de valorile IgE serice, radiografie
toracicd, spirometrie §i simptome pulmonare.
v In 2-3 luni se initiaza reducerea progresiva a corticosteroizilor.
v' Evitarea utilizarii prednisolon acoperit cu pelicula enterica.
e Ineficienta tratamentului cu corticosteroizi necesita reevaluarea:
v' Alti factori patologici care determind prezenta simptomelor.
v Cresterea dozei de corticosteroizi.
v' Utilizarea pastilelor enterice de prednisolon
v Suplimentarea tratamentului cu antifungice.
e Itraconazol (antifungic) este
corticosteroizilor, in recidivele ABPA, in ABPA corticosteroid dependent si in reactii adverse
severe a corticoterapiei;

indicat

in cazul

ineficientei

sau eficacitatii

partiale a
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v" Doza initiala — 5 mg/kg/zi In o singura priza, dacd doza nu depaseste 200 mg/zi, caz
contrar — in doua prize.

v Doza zilnica maxima — 400 mg/zi.

v Durata tratamentului constituie 3-6 luni [C].

Caseta 21. Terapia mucolitica
e Solutie de clorura de sodiu hipertona 5-7% (inhalator prin nebulizare)
e Acetilcistein (dupa 2 ani)
v' per os (in lipsa varicelor esofagiene) 20-30 mg/kg
e Ambroxol clorhidrat
v' per os (sirop, comprimate) 1-2 mg/kg/zi

Caseta 22. Principiile terapiei inhalatoare (aerosolterapiei)
e Administrarea inhalatorie a unui By-adrenomimetic cu actiune de scurta durata (Salbutamol) cu 5-
10 minute anterior de initierea aerosolterapiei
e Se dezobtureaza cdile respiratorii superioare (cavitatii nazale) de mucozitati
e Pacientul in timpul aerosolterapiei este pozitionat corect: asezat corect ,cutia toracica expansionata
umerii s1 omoplatii coborati
e Momente-cheie 1n inhalarea remediului mucolitic (solutie de clorurad de sodiu hipersalind)
La numararea ,,1-3” se efectueaza un inspir adanc liber (nefortat) prin cavitatea bucala
Cavitatea bucald inchisd si retinerea respiratiei pentru 2-4 secunde, La numararea ,,4-9” expir
nefortat pe nas
e Durata inhalatiei constituie 10-15 minute
e Dupa acrosolterapie se efectueaza chinetoterapia respiratorie cu drenarea eficientd a arborelui
bronsic de mucozitati
e Dupa chinetoterapie la indicatii (infectie pulmonara cu P.aeruginosa) poate fi administrat inhalator
unul din remediile antibacteriene inhalatorii

Tabelul 11. Tratamentul bronhodilatator

Grupul medicamentos Remediul medicamentos Doza Numarul de prize/zi
po-adrenomimetic — cu | g amol 100 mcg 1-2 doze 3-4
actiune de scurtd durata
p2-adrenomimetic cu Fenoterol 100 pg 1-2 doze 3-4

actiune de lungd duratd

Remedii combinate

(B2-adrenomimetic cu
actiune de lunga durata +
m-colinoblocant)

Fenoterol + Ipratropium

bromide 1-2 doze 3

-adrenomimetic cu .
B2 Salmeterol xinafoat +

actiune de lunga durata + ; : . 1 dozi )
GCSI Fluticazona propionat
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Caseta 23. Chinetoterapia respiratorie

e Drenajul postural

v’ pozitionarea pacientului in diferite pozitii pentru ca secretiile sa fie drenate din anumite regiuni
ale sistemului respirator, fapt ce va permite reexpansionarea acestora.

Tehnica expiratiei fortate

v’ efectuarea de catre pacient a ctorva expiratii fortate, urmate de respiratie relaxata.

Ciclul de respiratie activa

v metoda foloseste tehnica expiratiei fortate combinata cu exercitiile de expansiune toracica.

Presiunea expiratorie pozitiva

v’ tehnica realizata de pacient de sine statator

v' presupune efectuarea unui inspir profund, urmat de expiratie care creeaza rezistentd pentru a
mentine cdile respiratorii deschise.

PEP masca

Drenaj autogen

v' tehnica respiratorie, care presupune identificarea regiunilor din pulmoni care contin secretii, iar
apoi respiratia intr-un anumit mod in dependenta de care parte este mai afectata.

Flutter device

v' flutter device este un aparat mic manual in care pacientul expird

v' expiratia prin flutter provoacad vibrarea peretilor cdilor respiratorii, fapt care mobilizeaza spre
exterior secretiile.

Corectia statutului nutritional la pacientii cu FC

Tabelul 12. Terapie substitutivi cu enzime pancreatice minimicrocapsulate pentru pacientii cu

insuficientd pancreatica exocrind: Creon (doza se adapteazd la eficienta clinicd)

Sugari Copiii < 4 ani Copiii > 4 ani
2000-4000 Un la 120 ml | 1000 Un/kg la alimentatie de baza | 500 Un/kg la alimentatie de baza,
lapte (amestec adaptat) 500/Un/kg pentru o alimentatie | 3 mese de baza si 2-3 gustari/zi

suplimentara (gustare) 250 Un/kg la o alimentatie
suplimentara
e Doza se adapteaza la cantitatea de lipide n alimentatie: 2000-3000 Un lipaza pentru 1 g de grasimi
ingerate.

e Serecomandd de a nu depasi 10000 Un/kg/zi si 250000 Un lipaza/zi la adulfi.
e Doze ce depasesc 2500 Un/kg pentru o alimentatie sau 10 000 Un/kg/24 ore indica la necesitatea unui
examen suplimentar al tractului gastrointestinal a pacientilor cu FC

Caseta 24. Determinarea eficacitatii tratamentului cu enzime pancreatice (Semne clinice):
e cresterea consistentei scaunului, micsorarea numarului de scaune,micsorarea volumul scaunelor,
diminuarea meteorismului, lipsa durerilor abdominale, adaos ponderal.

Daci pacientul necesita doze mari de enzime pancreatice, persistd diareea, insotitd de disconfort
abdominal, tratamentul este suplimentat cu blocatori H2 sau inhibitor al pompei de proton pentru a
creste eficacitatea enzimelor pancreatice.

Caseta 25. Principiile dietoterapiei la pacientii cu FC
e Pentru sugarii <6 luni este incurajatid aldptarea la san, eventual, la necesitate, suplimentata cu
hidrolizate de proteine, cu administrarea de solutii de rehidratare intre mese.
e Pentru sugarii alimentati artificial: utilizarea hidrolizatelor de proteine
e Pentru o alimentatie hipercalorica de 100 calorii/100 ml, pot fi suplimentate:
v" polimer al glucozei (Maltoza dextrind): 5 g la 100 ml formula de lapte
v' ulei: 1,5 g la 100 ml formula de lapte
e Meniul zilnic al pacientului cu FC >6 luni, trebuie sa fic bogat in lipide vegetale si animaliere,
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proteine, glucide usor asimilabile

Cantitatea zilnicd de calorii trebuie sd constituie 120-150% din cantitatea necesara unei persoane

sanatoase de aceeasi varsta
Necesitatile energetice sunt asigurate de: lipide — 35-45%, proteine — 15%, glucide — 45-50%
Adolescenti au nevoie de 3500-4000 kcal/zi

Tabelul 13. Recomandatii pentru corectia statutului nutritional

<2 ani 2-18 ani >18 ani
<. 2
satisﬁiﬁtﬁiﬁiﬁiﬁia in masa/talia 90- masa/talia 90- lilils\gl:;)iﬁferzi? plz)%rir;r;faeuin
’ 110% 110%

dinamica

perioada apropiata

Necesitatea consultatiei
medicului dietolog
Coordonarea necesitatii
indicarii suplimentelor

Retard staturo-
ponderal de diferit

masa/talia 85-89%
sau pierdere
ponderala in

ultimele 4-6 luni,

IMP <18,5 kg/m? sau o

pierdere ponderala de 5%

ponderal de diferit

pierdere ponderala

energetice grad sau lipsa adaosului timp de 2 luni
(ex. Resource 1ml=1kcal) pondera:lugimp de 6
Retard staturo- | Masa/talia <85 sau IMP <18,5 kg/m? sau

pierdere ponderala cu

Ahmen'gare prin metode grad pe fon de Cu peste 2 peste 5% in ultimele 2 luni
invazive . percentile pe fon de :
suplimente ) pe fon de suplimente
. suplimente .
energetice . energetice
energetice
Tabelul 14. Suplimentul de vitamine
Vitaminele Indicatiile la pacientii cu FC Dozele
Retinol Toti cu insuficienta pancreatica 5000-10 000 UI*/zi pana la 3 ani, apoi

in dependentad de concentratia serica

1000-2000 UI*/zi la sugari, apoi in

Ergocalciferol Toti cu insuficienta pancreatica dependenta de concentratia serica

Tocoferol Toti pacientii cu FC 5-10 mg/kg/zi
Toti cu insuficienta pancreatica 10 mg saptdmanal sistematic la copii <
lan
Fitomenadiona Probleme digestive severe

in afectarea ficatului
Cure antibacteriene frecvente

>lan 10 mg/sdptamanal

Beta-carotin Toti cu insuficientd pancreatica 0,5-1 mg/kg/zi, doza maxima 50 mg/zi

Testul Shilling < 45% dupa rezectia
ileonului

Cianocobalamini 100 meg/luna i/m

Nota:
v Fvit, Ailpg=3,3UI **vit. D: 1ug=40U1

Caseta 26. Suplimentarea de sare la pacientii cu FC

e Dozele zilnice ale suplimentelor de sare trebuie adaptate in functie de natriureza (in norma raportul
Na/K constituie > 1)

e [ gdeNaCl=1 fiolda 10 ml 10% = 17 mEq Na +)
e Copii <I an doza maxima: 4 mEq/kg/zi

e Copii >1 an: 2 g/zi in timpul verii sau efort fizic intens, doza nu trebuie sa depaseasca
4 mEqg/kg/zi
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Caseta 27. Suplimentarea de zinc la pacientii cu FC
e Adaos ponderal insuficient sau stagnare ponderala in pofida unui aport caloric si enzimatic adecvat
v’ zinc elementar 1 mg/kg/zi timp de 6 luni

Tabelul 15. Dozele zilnice minime necesare de sodiu, clor, potasiu si calciu

Virsta Sodiu (mg) Clor (mg) Potasiu (mg) Calciu (mg)
<lan 120-200 180-300 500-700 210-500
>1an 225-500 350-750 1000-2000 500-1200

Tratamentul manifestarilor digestive ale FC
Tabelul 15. Tratamentul ileusului meconial necomplicat

Stare de gravitate medie
Lactuloza > 1an-2,5ml per os 2 ori/zi
1-5 ani — 5 ml per os 2 ori/zi
6-12 ani — 10 ml per os 2 ori/zi
N-acetilcisteina 200-600 mg per os 3 ori/zi
Stare grava
Tratament stationar in sectia chirurgie
1. Solutii hiperosmolare
1. Gastrografin 1.100 ml in clister 3 ori/zi pana la aparitia scaunului
2. N-acetilcisteina 2. Solutie 20% 20-50 ml + Sol. Clorura de sodiu 0,9% 50 ml in clister 2
ori/zi pana la aparitia scaunului
3. Ser clorurat hiperton 3. Sol. Clorura de sodiu 10,0% 200 ml in clister
Il. Terapie de rehidratare i.v. cu 3 ore pana si dupa tratament (gastrografina are osmolaritate inalta)
conform indicatiilor medicului chirurg

Nota
v" Tratamentul ileusului meconial complicat: tratament chirurgical
v’ Tratamentul sindromului de obstructie intestinala distald necomplicata: Lactuloza sau N-
acetilcisteind administrate per os 2-3 ori/zi pana la aparifia scaunului
v’ Tratamentul constipatiilor: hidratare adecvata, Lactuloza
Caseta 28. Tratamentul ileusul meconial complicat

e lleusul meconial complicat (volvulus, atrezie, perforatie, peritonita meconiald) este o urgentad
chirurgicala
e Interventia chirurgicala
v" Constituie in eliberarea segmentelor proximale si distale ale intestinului de meconiu
v" Evacuarea meconiului din lumenul intestinului
v" Rezecarea portiunilor necrozate
v' Interventia se termind cu instalarea ileostomei dupa Miculicz sau Bishop-Koop sau anastomoza
termino-terminala, Enterostoma este inlaturata in cateva saptamani

Caseta 29. Tratamentul sindromului de obstructie intestinali distala
1. Tratamentul episodului acut

e Terapie de rehidratare i.v. cu 3 ore pana si dupa tratament (gastrografina are osmolaritate Tnalta)

e Gastrografin (per 0s)

25 ml (<15kg) cu 75 ml apa sau suc

50 ml (15-25kg) cu 150 ml apa sau suc

100 ml (>25kg) cu 200 ml apa sau suc

Se repeta la 24 de ore in cazul absentei efectului terapeutic, dar nu in cazul agravarii simptomelor
Administrarea de lactuloza per os timp de 1 sdptdmana dupa episodul acut

Contraindicat in obstructia completa a intestinului

e Gastrografin rectal

ANANE N NN
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o Doze similare cu administrarea per 0s
o Administrat in cazul ineficientei administrarii per os, utilizat foarte in ultima instanta
o Administrare doar sub ghidaj radiologic
e Acetilcisteina per 0s-Solutie 200 mg/ml administrata per os cu apa, suc de portocale, suc de coacaze
negre pana la concetratia de 50 mg/ml;Alternativ — tablete de 600 mg
Dozele
o lluna-2ani0,4-3¢
o 2-7Tani—2-3¢g
o >7ani—4-6¢
e Colonoscopie sau o interventie chirurgicala este rareori necesar, desi este indicat in cazul in care mai
sus de management medical nu a reusit. Poate implica laparotomie si enterostomie sau chiar rezectia
intestinala.
. Tratamentul cronic dupa episodul acut
Lactuloza timp de 6-12 luni dupa episodul acut de obstructie intestinala distala
Evitarea deshidratarii — aport adecvat de lichide si de sare
Dieta — asigurarea aportului de fibre vegetale
Monitorizarea corectitudinii tratamentului de substitutie cu enzime pancreatice
In caz de persistenta a semnelor de malabsorbtie tratamentul este suplimentat cu ranitidind sau
omeprazol

e O o o o N

Caseta 30. Terapia refluxului gastro-esofagian (vezi Protocolul Clinic National ,,Refluxul
gastroesofagian la copii”)

eBlocantii cu RH2
o Ranitidina: < 1 an — 2-3 mg/kg x 2-3 ori/zi, per os, i/v, >1 an — 2-3 mg/kg x 3-4 ori/zi, per 0s)
o Famotidina: 1-1,2 mg/kg/zi, per os, 3 prize; maximal 80 mg/zi;
0,6-0,8 mg/kg/zi, ilv, 3 prize.
e Inhibitorii pompei de protoni: Omeprazol: 0,7-3,3 mg/kg/zi, per os, 1 priza
o Lansoprazol: <1 an: 1-2 mg/kg/zi, per os, 1 priza.
1-11 ani: <30 kg: 15-30 mg, per os, la 1 priza sau 1-2 mg/kg/zi, maximal 30 mg/zi;
> 30 kg: 30 mg, per os, la 1 priza;
>11 ani: 30 mg, per os, 1 priza.
e Remedii prokinetice
o Metoclopramid: 0,3-0,5 mg/kg, per os, i/v, i/m, divizate in 3-4 prize
o Domperidon: 0,6 — 2 mg/kg corp/zi in 3-4 prize.
e Antiacide
o Hidroxid de aluminiu si hidroxid de magneziu

Caseta 31. Abordari terapeutice ale afectarii hepatice in FC

La copiii cu hepatomegalie, teste functionale hepatice crescute semnificativ, teste anormale de
coagulare sau semne de ciroza hepatica:

Acid ursodeoxicolic — 15-20 mg/kg/zi

este bine tolerat, in caz de reactii adverse (diaree) se reduce doza

reduce marcherii afectarii hepatice in FC, nu este cert demonstrat ca ar ntarzia/inversa fibroza

este indicat in cazul unor boli hepatice semnificative

Vitamina K

Este indicat in cazul prelungirii timpului de protrombina

Evitarea administrarii de acid acetilsalicilic si alti AINS la pacientii cu ciroza hepatica diagnosticata.
Administrare cu precautie a acidului fusidic, rifampicinei §i azitromicinei.

Tratamentul complicatiilor FC
Tabelul 17. Conduita terapeutica a pacientilor cu cord pulmonar
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Tratamentul maladiei de | Reducerea  presiunii in  artera | Reducerea IC

baza ——| pulmonara —>

Antibiotice (tabelele | Bronhodilatatoare (Teofilina, B- | Oxigenoterapia

4,5,6,7,8) adrenomimetice, lzoprenalind)

Enzime pancreatice | Adrenoblocanti (Fentolamina, | Diuretice (Spironolactona)

(Creon) Tolazolina)

Mucolitice (caseta 19) Antagonistii  canalelor de calciu | Glicozide cardiace (conform
(Verapamil, Nifedipina, Diltiazem) indicatiilor medicului

cardiolog)
Kinetoterapie respiratorie
Oxigenoterapia

Caseta 32. Recomandari dietetice/nutritionale pentru pacientii cu diabet zaharat asociat FC

e Conflictele dintre terapia dietetica pentru pacientii cu FC si dieta in diabet zaharat trebuie rezolvate
in favoarea dietei FC

e Aport majorat de lipide cu 40 % din totalul de calorii pe zi

e (Carbohidrati rafinati nu trebuie limitati in mod obisnuit in diabetul zaharat asociat FC pentru a nu
afecta negativ consumul total de energie si starea de nutritie

e Trebuie si existe un echilibru intre cantitatea si tipul de carbohidrati, medicamente hipoglicemiante
si gradul de activitate

e Aport adecvat de fibre vegetale

e Consumul de sare nu trebuie limitat

e Doza de insulina trebuie adaptatd

C.2.3.7.EVOLUTIA
Complicatiile posibile

Complicatii respiratorii, tulburiri de ventilatie-atelectazii subsegmentare, segmentare;bule de
emfizem, pneumotorax, asfixie acutd;destructii pulmonare, abcese pulmonare, chisturi infectate;hemoptizii

Complicatii digestive infectioase (7%)-ciroza biliard, insuficientd hepatocelulara, fibroza hepatica,
hipertensiune portala, litiaza biliara, colecist atrofic;hemoragii digestive

Manifestari cardiace-miocardita, pericardita, cardiomiopatie dilatativa,hipertensiune pulmonara, cord
pulmonar cronic

Manifestari  endocrine-pseudohipoaldosteronism,diabet ~ zaharat,afectiuni  maligne,patologie
oncologica abdominala: adenocarcinom intestinal, adenocarcinom pancreatic,
colangiocarcinom;patologia maligna extraabdominala: neuroblastom, tumora Williams, leucemii,
astrocitom, seminom

Alte complicatii-cefalee indusa de tuse, eritem nodos,osteoartropatie hipertrofica

C.2.3.8.SUPRAVEGEREA PACIENTILOR CU FC
Fregventa vizitelor la medicul de familie si Centrul de FC(in functie de virsta pacientului)
-0-6luni —lunar
-6-12luni — o data la 2luni
-Copil >1an — o data la 2-3luni
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MATERIALELE NECESARE PENTRU

RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1.Sectia
consultativa pentru
copii,Centrul
ambulator a
pacientilor cu
FC,Centrul de
Sanatate a
repropducerii si
Genetica Medicala

Personal:

-Medic pneumolog-pediatru, Medic genetician, Medici
consultanti:gastrolog,dietolog,
nutritionist,neurolog,cardiolog,ORL,endocrinolog,chirurg,nefrolog,hematolog
-Medic Kinetoterapeut, Medic imagist, PsihologAsistente medicale

Aparate,utilaj:

-Stetoscop,tonometru peutru diferite virste a copilului

-Pulsoximetru, Spirograf, Electrocardiograf, Ultrasonograf

-Laborator clinic standart penrtu investigatiile:hemograma,urograma,analiza
biochimica la indicatii, Loborator bacteriologic, Laborator imunologic, Sectia
imagistica

Medicamente:

-AMO,amoxacilina+acid clavulonic, Macrolide, CS gnll-lIl
-Fluorchinolone, Expectorante,mucolitice, Bronhodilatatoare
-Enzime pancreatice(Creon), Hepatoprotectoare,|PP
-Vitamine(D,A E,K), Minerale(preparate de Fe,Ca)
-GCS(prednizolon),GCSI(fluticazona propionat)
-(paracetamol,ibuprofen)

D.2. Institutiile de
asistentda medicald
spitaliceasca:

sectia malnutritii,
sectia endocrinologie,
sectia chirurgia nou-
nascuti ,

sectia pneumologie

Personal:

e Medici pneumologi-pediatri, Medic genetician, Medic imagist

e Medic functionalist

Medici consultanti: gastroenterolog endocrinolog, otorinolaringolog,
neurolog, nefrolog, cardiolog, hematolog, chirurg, dietolog (nutritionist)

e Medic reabilitolog, Medic kinetoterapeut, Asistente medicale

e Psiholog

Aparate, utilaj:
- Stetoscop
-Tonometru pentru diferite varste ale copilului,spirograf,pulsoximetru

- Laborator clinic standard pentru investigatiile: hemograma, urograma,
analiza biochimica la indicatii

- Laborator bacteriologic

- Laborator de profilaxie a patologiilor erditare: testul sudorii biochimic si la
aparat ,,Macrodact”

-Laborator de diagnostic molecular — ADN-diagnostic
-Sectia imagistica

- Sectia de diagnostic functional

-Sectia de recuperare, Laborator imunologic

- Sectia terapie intensiva
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E. ASPECTELE MEDICO-ORGANIZATIONALE
1.Indicatiile de trimitere a pacientului
Tabelul 1.Ttransferul in alte sectii (transfer intern sau transfer extern):

Indicatii de transfer Sectiile persoanele de contact

Agravarea starii copilului cu | Sectia reanimare pediatricd | Sef sectie:Ana Oglinda
FC cu complicatii pulmonare | IMSP IMsiC
si extrapulmonare severe Tel:022-523613, intern

Agravarea starii copilului cu | Sectia pediatrie pentru copii | Sef sectie Jivalcovschi Ala
FC cu complicatii digestive | cu dereglari metabolice si | Tg:022

severe malnutritii, Clinica ,,Em.
Cotaga”, IMSP Institutul Mamei
si Copilului
Evidenta periodica Centrul ambulator de Fibrozi | Turcu Oxana, dr. in medicina,
chistica, Departamentul | asistent universitar
Consultativ Specializat | Tel:022 52 31 21
Integrat, Sectia consultativa
pentru copii
Complicatiile chirurgicale: | Sectia chirurgia septica, Sef sectie: lon Negru, Sergei
destructia pulmonara, | Sec. reanimare chirurgicala Maltev
pleurezie, DIOS, etc. IMsiC Tel:022-523782,int:4-24

Tel:022-559659,int:4-49

Procedura generala de transfer a pacientului cu FC
1. Medicul curant informeaza seful sectiei despre complicatiile/rezistenta la tratament/patologie
secundard/agravarea stdrii aparute la copil cu FC
2. Seful sectiei in comun cu medicul curant consultd obligatoriu pacientul cu
complicatiile/rezistenta la tratament/patologie secundara/agravarea starii la Seful Clinicii Pneumologie
sau conferentiarii Clinicii de pneumologie responsabili de consultatia in sectia pneumologie

3. In caz de transfer intern, seful sectiei invitd seful sectiei respective si de comun cu Seful
Clinicii Pneumologie se ia decizia de transfer

4. Transferul pacientului 1n alta institutie, se realizeaza printr-o decizie comuna a sefului sectiei,
sefului de clinica si Vice-directorul medical

5. Vice-directorul medical invita consultantul din institufia competenta externd pentru
determinarea tacticii ulterioare de tratament sau transfer in alta institutie, la necesitate.

6. Se convoaca consiliul medical in componenta: seful clinicii, vice directorului, seful sectiei,
medicul curant, consultantul invitat si alti specialisti de profil (la necesitate).

7. Medicul curant scrie epicriza de transfer (pentru transfer intern - forma 003e; pentru transfer
extern - £ 027¢), care va include obligatoriu: datele de pasaport, diagnosticul, starea pacientului,
date despre evolutia bolii, rezultatele investigatiilor, tratamentul administrat, concluzia
consiliului cu argumentarea necesitatii transferului, recomandari.

8. Pentru transportarea pacientului in alta institutie medicala (transfer extern) va fi utilizat
transportul IMSP IMsiC
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2.Cerintele privind necesitatea investigatiilor diagnostico-curative a pacientului in alte
subdiviziuni medicale (centre/institutii) si modalitatea pregatirii catre investigatiile respective

Tabelul 2. Investigatiile efectuate pacientilor cu FC 1in alte institutii medicale

Denumirea investigatiei

Institutia unde se efectucaza

Telefon de contact

Determinarea
imunoenzematica (EIA)® a
elastazei-1 in materiile fecale

ICS Laboratorul  Medical
Synevo SRL, Str. Nicolae
Testemitanu, Nr. 37, Chisinau,
Republica Moldova, 2025

Tel: 022 856990, 856991,
856992, 856969

Aprecierea  gradului de
mineralizare osoasa prin
DEXA-Densitometria
minerala osoasa

Centru Medical
,,LEXCELLENCE”, str.
Grenoble-23, Chisinau, MD-
2025

Tel: 022 288-622, 288-864,
288-949, 280-376

Ag. Aspergillus — metoda
imunoenzimatica (EIA).

Ac. anti-Aspergillus fumigatus
— hemaglutinare indirecta

ICS Laboratorul  Medical
Synevo SRL, Str. Nicolae
Testemitanu, Nr. 37, Chisinau,
Republica Moldova, 2025

Tel: 022 856990, 856991,
856992, 856969

(IHA); Ac totali (IgM, IgA,
1gG)

IgE specifice la Aspergillus
niger, terreus, flavus,
fumigatus

Procedura de pregitire diagnostico-curativa a copilului cu FC.
1. Necesitatea efectudrii investigatiilor mentionate in tabelul 2 se vor efectua in conformitate cu
standardele medicale institutionale
2. Pacientul se trimite cu indreptare (forma 27e), care obligatoriu include diagnosticul,
argumentarea investigatiei respective si numarul adeverintei de nastere sau a buletinului de indentitate.
Trimiterea se completeaza de medicul curant.
3.Cerintele fata de continutul, perfectarea si transmiterea documentatiei medicale pentru
trimiterea pacientului si/sau probelor de laborator.
1. Pentru efectuarea investigatiilor in altd institutie (care necesita prezenta pacientului) de catre
medicul curant se elibereaza trimitere, care va include obligatoriu diagnosticul, argumentarea
procedurii s1 numarul adeverintei de nastere sau buletinului de indentitate (forma 027¢).
2. Pentru efectuarea investigatiilor in alte institutii (care nu necesita prezenta pacientului)
materialul biologic va fi insotit de indreptare si transportat de catre IMSP IMsiC.
3. Pentru consultatii in alte institutii, medicul curant argumenteaza necesitatea efectuarii
consultatiei in forma 003e. Consultatia preventiv se coordoneaza prin seful sectiei sau vice-
director medical. Pacientul este insotit de catre personalul medical, care este responsabil de
documentatia medicala.
4. Ordinea de asigurare a circulatiei documentatiei medicale, inclusiv intoarcerea in institutie la
locul de observare sau investigare.
In contract cu institutiile subcontractate este mentionat modalitatea de expediere si receptionare a
rezultatelor.
5.0rdinea instruirii pacientului cu privire la scopul transferului la alt nivel
de asistenta medicala.
1. Pacientul este informat de catre medicul curant despre necesitatea transferului la alt nivel de
asistenta medicala (transfer extern sau intern). Transferul se efectueaza cu acordul informat
al pacientului.
6. Ordinea instruirii pacientului cu privire la actiunile necesare la intoarcere pentru evidenta
ulterioara (de exemplu: dupa externarea din stationar)etc.
1. Extrasul (forma 027¢) obligatoriu va include recomandari pentru pacient. De asemenea pacientul
va beneficia de Ghidul pacientului cu FC
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F.INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Metoda de calculare a indicatorului

FC

ultimele 12 luni x 100

Nr. Scopul Indicatorul Nmiritor Numitor
1. Ameliorarea calitatii examinarii 1.1. Ponderea pacientilor cu diagnosticul Numarul de pacienti cu diagnosticul de FC, | Numarul total de pacienti cu diagnosticul de
clinice si celei paraclinice a de FC, carora li s-a efectuat examenul carora li s-a efectuat examenul clinic si FC la evidenta, in ultimele 3 luni
pacientilor cu FC clinic si paraclinic obligatoriu, conform paraclinic obligatoriu, conform
recomandarilor protocolului clinic national | recomandarilor protocolului clinic national
Fibroza chistica Fibroza chistica in ultimele 3 luni x 100
2. Sporirea ratei de apreciere a 2.1. Ponderea pacientilor cu diagnosticul | Numarul de pacienti cu diagnosticul de FC, | Numarul total de pacienti cu diagnosticul de
acutizdrii procesului pulmonar la de FC, carora li s-au evaluat semnele de carora li s-au evaluat semnele de acutizare de | FC la evidenta, in ultimele 6 luni
pacientii cu FC acutizare de catre medicul de familie, catre medicul de familie, conform
conform recomandarilor protocolului recomandarilor protocolului clinic national
clinic national Fibroza chistica Fibroza chistica in ultimele 3 luni x 100
3. Administrarea tratamentului cronic | 3.1. Ponderea pacientilor cu FC, cdrora li | Numadrul de pacienti cu FC, carora li s-a Numarul total de pacienti cu diagnosticul de
la pacientii cu FC s-a administrat tratamentul cronic la administrat tratamentul cronic la domiciliu FC tratati la domiciliu in ultimele 3 luni
domiciliu de catre medicul de familie de catre medicul de familie si/sau de catre
si/sau de cétre ftiziopneumolog, conform ftiziopneumolog, conform recomandarilor
recomandarilor protocolului clinic national | protocolului clinic national Fibroza chistica
Fibroza chistica pe parcursul a 3 luni in ultimele 3 luni x 100
3.2. Ponderea pacientilor cu FC, carora li | Numarul de pacienti cu FC, cérora li s-a Numadrul total de pacienti cu diagnosticul
S-a administrat tratamentul complex in administrat tratamentul complex 1n stationar, | confirmat de FC spitalizati pe parcursul
stationar, conform recomandarilor conform recomandarilor protocolului clinic ultimelor 3 luni
protocolului clinic national Fibroza national Fibroza chistica, ultimele 3 luni x
chistica 100
4, Reducerea deceselor prin FC 4.1. Ponderea pacientilor decedati prin Numérul de pacienti decedati prin FC in Numarul total de pacienti cu diagnosticul de

FC la evidenta, in ultimele 12 luni

4.2. Proportia pacientilor decedati prin FC
confirmata morfopatologic

Numarul de pacienti decedati prin FC
confirmata morfopatologic in ultimele 12
luni x 100

Numarul total de pacienti decedati prin FC
diagnosticatd morfopatologic in ultimele 12
luni x 100
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Anexa 1 hidul pentru pacienti cu FC, parinti si persoane de ingrijire
I - C este cea mai frecventa patologie ereditara recesiva
‘5;‘27//78 Fibroza chistica sau mucoviscidoza?

Fibroza chisticd — termen anglosaxon si reflectd modificarile morfopatologice care au loc in

p| pancreas: fibroza (fibrosis) si  modificari chictice (cystic), iar mucoviscidoza

D (mucoviscidosis; din limba latind mucus = mucus + iscidus = lipicios + -0sis) este termen
(o francofon.

Astdzi in lume sunt aproximativ 30 000 copii si adulti cu FC. Se intalneste cu frecventa de un copil la
2000-5000 nou-nascuti vii. Aceasta maladie determina organismul sa produca secrete, mucus foarte
dens, lipicios, vascos in diferite organe ale pacientului cu FC, dar cel mai grav se afecteazd plamanii.
Deasemenea se afecteaza pancreasul, provocand probleme grave digestive.
Cauzele aparitiei bolii
.+ CF este o patologie genetica care rezultd din mostenirea unei gene defective, care se
.ﬁ\ri\’ manifestd doar cand la pacient sunt prezente ambele alele (copii ale genei). Pentru ca
~~ persoana sa dezvolte FC sunt necesare 2 gene patologice receptionate de la ambii parinti.
Daca parinti sunt purtatori ai FC, copilul are 25% sanse sd mosteneascd ambele gene
defective si sd dezvolte mucoviscidoza si 50% sanse sa mosteneasca doar o copie a genei FC, fiind
purtator. Persoanele care au doar o singura gena sunt purtatori ai FC.
Manifestarile clinice:Majoritatea copiilor cu fibroza chistica (FC) dezvolta boala in primul an de
viata. Unele semne ale FC sunt prezente la nastere, dar sunt cazuri cand simptomele lipsesc pana la
varsta de adolescenta. Circa 3% din toti pacientii cu FC nu sunt diagnosticati pana la varsta de adult.
Simptomele respiratorii
Pacientii cu FC prezinta simptome respiratorii pe parcursul primilor ani de viata manifestate prin:
* Infectii respiratorii frecvente (bronsite, pneumonii)
* Tuse cronica: pacientii cu FC frecvent au tuse persistentd, iar cu timpul pacientii Incep sa
expectoreze sputa lipicioasa, vascoasa, de culoare galben, verzuie
» Hemoptizia: hemoptizia este expectorarea in timpul tusei a sangelui
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 Hipocratism digital: hipocratismul digital este dilatarea si bombarea cu aspect
lucios al degetelor mainilor si picioarelor si este determinat de insuficienta
respiratorie, oxigenarea insuficienta a organismului

» Deformarea cutiei toracice

 Sinuzitele: sinuzitele sunt inflamatia sinusurilor nazale. Sinuzitele cronice sunt
frecvente la pacientii cu FC si determina aparitia obstructiei nazale (nas Infundat) si
rinoreei

 Polipi nazali (polipoza nazald): Polipoza nazala este prezentd la 15-20% din
pacientii cu FC si frecvent necesita tratament chirurgical

Manifestari digestive prezente la 90% pacienti cu FC
2 |+ Malnutritie: deficit de greutate

)+ Retard staturo-ponderal: talie si greutate joase pentru varsta copilului
/|» Scaune grasoase (cu picdturi de grasimi), cu miros foarte neplacut
* lleus meconial: meconiu este primul scaun al nou-nascutilor, care de obicei este
vascos, lipicios, de culoare verde inchis si fard miros. Ileusul reprezintd blocarea
intestinului mase de meconiu. Aceasta patologie se caracterizeaza prin vome si lipsa
scaunului in primele zile dupa nastere, balonarea abdomenului
* Obstructie intestinala distala: obstructie intestinala distald, cunoscuta si ca echivalent al ileusului
meconial, este un sindrom care are loc frecvent la copii si adultii tineri cu FC si din cauza
simptomaticii asemanatoare des este confundatad cu apendicita. Simptomele caracteristice sunt durerea
abdominala localizata in cadranul drept inferior, pierderea apetitului si vome.
* Hiperglicemia: pacientii cu hiperglicemie au de obicei o sete exagerata, uscaciune in gurd si au
urinari frecvente, de obicei poate aparea la pacientii cu FC catre varsta de 20-30 ani.
+ Discomfort abdominal: abdomenul este de obicei plin cu gaze si pacientul simte discomfort
abdominal.
* Prolaps rectal: prolapsul rectal este o stare in care o portiune a rectului trece prin anus.
* Icter: coloratia galbena a pielii s1 mucoaselor, in perioada nou-nascutului afectarea ficatului poate
evolua printr-un icter prelungit.
» Ciroza ficatului se dezvolta in 3-5% cazuri de pacienti cu FC
Complicatiile sistemului reproductiv
» Pubertate intarziata: pubertatea este frecvent intarziata cu cativa ani atat la baieti, cat si la fetite.
95% barbati cu FC nu produc spermatozoizi datoritd blocarii canalelor in sistemul reproductiv
masculin prin care sperma este eliminata din testicule spre uretra.
» Complicatii ale fertilitatii feminine: circa 20% din femeile cu FC sunt infertile.
Complicatiile glandelor sudoripare
Pacientii cu FC au o cantitate normald de transpiratii, dar sudoarea contine o cantitate sporita de sare,
avand ca rezultat gustul sarat al pielii sau depunerea cristalelor de sare pe piele (frunte, nas). Acest
simptom este practic universal si testul sudorii este principala metoda de confirmare a FC.

Diagnosticul FC

Deoarece FC este o maladie genetica, iar cercetarile stiintifice au depistat gena
responsabila de dezvoltarea FC, multi sunt de parerea cd metoda cea mai
importantd pentru diagnostic este testarea ADN-ului pentru identificarea mutatiei.
Problema 1n aceastd abordare este numarul foarte mare de mutatii ale genei (peste
1300) si nu toate la momentul actual pot fi identificate prin diagnosticul
molecular. Deci diagnosticul FC va fi stabilit in baza testului sudorii, in cadrul
ciruia este determinati concentratia ionilor de clor in transpiratie. In 98-99% cazuri diagnosticul de FC
poate fi confirmat in baza acestui test.

Diagnosticul prenatal
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Diagnosticul prenatal, in timpul sarcinii, este obligator pentru familia, unde sunt COpIi cu FC.
Examenul genetic prenatal poate fi folosit pentru determinarea prezentei FC la feti in timpul sarcinii,
dar deasemenea nu este veridic in toate cazurile din cauza numarului mare de mutatii posibile.
Istoricul familial
Deoarece FC este o maladie mostenita, orice episod de FC in familie ar putea sugera prezenta genei
patologice 1n generatii. Decesul nou-nascutilor de ileus meconial, pneumonii in familie poate sugera o
suspectie a FC.
Testul sudorii
La copii, daca concentrarea ionilor de clor depaseste 40 mmol/l in transpirat, acest fapt sugereaza
prezenta FC la pacient. Sunt necesare 2 teste pozitive (majorarea concentratiei ionilor de clor >60
mmol/l) pentru a pune in discutie diagnosticul de FC.
Testarea genetica
Testul genetic este destinat analizei ADN-ului la prezenta unei din mutatii posibile, care cauzeaza
dezvoltarea FC. Testul presupune colectarea sangelui de la copilul cu suspectie la FC, precum si de la
parintii lui. Testul genetic poate fi efectuat si in cazul testului sudorii negativ, dar cu o suspectie Tnalta
la FC la pacientul cu simptome sugestive pentru maladie.
Actualmente in Moldova pot fi efectuate teste genetice pentru identificarea a 8 mutatii ale FC.

Tratamentul FC

Astazi pentru FC este posibil doar tratamentul simptomatic, lupta cu simptomele
bolii, n special, cu infectiile bacteriene bronhopulmonare si discomfortul respirator,
controlul statutului nutritional al copilului.

Scopul major in tratamentul FC este de a inlatura secretiile excesive patologice din
sistemul bronhopulmonar si de a preveni obstructia intestinala.

Desi tratarea simptomelor bolii nu va vindeca boala, tratamentul poate contribui la
majorarea duratei vietii si ameliorarea calitatii vietii pacientului.

Terapia moderna a FC include utilizarea antibioticelor performante, mucoliticelor, expectorantelor,
remediilor antiinflamatorii, a suplimentului nutritional adecvat si a enzimelor pancreatice efective.
Aerosolterapia si kinetoterapia respiratorie zilnice sunt esentiale pentru mentinerea unei activitati
fizice corespunzatoare varstei pacientului.

Problema cea mai importantd este reducerea obstructiei respiratorii, care rezultd din acumularea unei
cantitati excesive de mucus vascos in arborele bronsic. Problemele digestive, conditionate de
dereglarea functiei pancreatice, nu prezintd pericol pentru viata pacientului si un tratament atat de vast,
dar cere atentie crescuta.

Tratamentul manifestarilor digestive

l» Regimul alimentar

Dieta include produse alimentare cu valoare caloricd inalta (120-150% de la
ecesitatile unui copil sanatos de aceeasi varsta), proteine 3-5 g/kg/zi, uleiuri
Vegetale si animaliere, glucide usor asimilabile (zahar, miere de albine). Pacientii si
. 'am“ ingrijitorii trebuie sda se consulte cu medicul pentru a calcula cea mai adecvata
T w" " dieta, care va fi reevaluata fiecare 3 luni pentru optimizarea maximald in
corespundere cu starea nutritionald a copilului.

* Enzime pancreatice

Enzimele pancreatice se iau la fiecare alimentare, inclusiv si la gustari.

 Suplementul vitaminic

Suplimentarea vitaminelor liposolubile (vitaminele A, D, E si K), care nu sunt absorbite din cauza
disfunctiei pancreatice, este o conditie esentiald pentru menginerea unei diete sanatoase.

» Hepatoprotectori

Acidul ursodezoxicolic este administrat copiilor cu FC pentru a fluidifica bila secretatd si a facilita
eliminarea acesteia prin cdile hepato-biliare, astfel prevenind sau indepartand dezvoltarea hepatitelor si
cirozei hepatice.

Tratamentul manifestarilor pulmonare
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/Sunt doud probleme majore ale sistemului bronhopulmonar, care necesiti rezolvarea

! ‘la pacientii cu FC: infectia si obstructia cailor respiratorii cu mucus véscos si
lipicios.

Z W Infectia pulmonara este tratata cu antibiotice, dar efectele acestora sunt minime in

; ’(} A? w ~ conditiile acumularii sputei, care rapid se suprainfecteaza cu bacterii. Cea mai buna

= L“\/A_ . metoda de a preveni acumularea excesiva a sputei in arborele bronsic si infectarea

acestuia este programul complex cu asocierea kinetoterapiei respiratorii, inhalatiilor

si a medicamentelor.

-

De obicei antibioticele se prescriu din etapele precoce ale bolii si spre deosebire de
folosirea antibioticelor la persoanele care nu sufera de FC, pacientii cu FC necesita
doze majorate pentru o perioada mai indelungata a curei de tratament.

Infectia cu Pseudomonas aeruginosa, care este cea mai severa si frecventa infectie
la pacientii cu FC, necesita tratament antibacterian intravenos de 3-4 ori/an.

Antibioticele in aerosol (inhalator) pot fi folosite pentru tratamentul de lunga durata
al colonizarii cu Pseudomonas auriginosa la pacientii cu FC. Aceste medicamente
se administreaza prin nebulizator individual (la fiecare 12 ore) conform schemei 28
zile cu inhalatii/28 zile pauza timp de 24 saptamani.

Pacientii cu FC si iIngrijitorii lor ar trebui sd ceard sfatul medicului referitor la
vaccinarea contra infectiei pneumococice §i vaccindrii anuale antigripale.

* Kinetoterapia respiratorie

Metodele de eliberare ale cdilor aeriene sunt folosite pentru eliminarea mucusului din arborele brongic
si constituie o obisnuinta zilnicd pentru majoritatea pacientilor cu FC. Pentru selectarea tehnicii de
kinetoterapie pacientul sau Ingrijitorul trebuie sa se consulte cu medicul specialist.

Drenajul postural include pozitionarea pacientului in diferite pozitii pentru ca secretiile sa fie drenate
din anumite regiuni ale sistemului respirator, iar aerul sd patrunda in toate portiunile pldmanilor, fapt
ce va permite reexpansionarea acestora. De obicei pacientul este plasat cu capul mai jos de nivelul
corpului. Fiecare pozitie dureaza 3-15 minute. Drenajul postural trebuie efectuat zilnic pentru a
mentine arborele bronsic liber de secretiile lipicioase, care rapid se acumuleaza la pacientii cu FC.
Tehnica expiratiei fortate: efectuarea de catre pacient a catorva expiratii fortate, urmate de respiratie
relaxata. Pacientul va repeta de cateva ori expiratiile fortate, pana cand sputa va fi expectoratd cu
usurinta.

Ciclul de respiratie activa: metoda foloseste tehnica expiratiei fortate combinatd cu respiratii
profunde, efectuate pentru eliminarea secretiilor dense.

Presiunea expiratorie pozitiva este o tehnicd realizatd de pacient de sine statitor. Ea presupune
efectuarea unui inspir profund, urmat de expiratie intr-un aparat special care creeaza rezistenta pentru a
mentine caile respiratorii deschise. Pacientul face 20 de expiratii, urmate de expiratie fortatda cu
coardele vocale deschise (se formeaza un sunet asemanator "huff").

Drenaj autogen este o tehnica respiratorie, care presupune respiratia intr-un anumit mod in dependenta
de care partea pldmanilor este mai afectata.

Flutter device este un aparat mic manual in care pacientul expira. Expiratia prin flutter provoaca
vibrarea peretilor cailor respiratorii, fapt care mobilizeaza spre exterior secretiile. Pacientul efectueaza
manevra huff (expiratia fortata cu coardele vocale deschise) pentru a elimina mucusul.
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* Exercitiile fizice
Paralel cu drenajul bronhiilor, exercitiile sunt o metoda importantad pentru curagirea plaminilor de
excesul de mucus. Exercitiile sunt efective pentru mentinerea unei stari fizice satisfacatoare si
prevenirea complicatiilor FC.
Ce activitati fizice sunt indicate pacientilor cu FC?
Exercitiile ar trebui sa devind un obicei zilnic pentru pacientii cu FC cat mai precoce posibil. Multi
copii prefera sariturile pe batut, care este posibil de procurat la domiciliu (minitrampoline), dar copiii
ar trebui incurajati sa participe la orice sport care le este pe plac, fie acesta este fotbal, tenis sau inot.
Sportul in echipa este o activitate binevenitd pentru copiii cu FC si ei ar trebui incurajati sa participe
activ la orele de educatie fizica din cadrul programului scolar. Parintii copilului cu FC ar trebui sa
discute cu profesorul sau antrenorul despre implicarea copilului in activitatile sportive prin metode
interactive, jocuri.
* Tratament simptomatic
Mucoliticele sunt medicamente care scad vascozitatea mucusului, contribuie la fluidificarea secretiilor
bronsice.
Expectorantele sunt remediile care amelioreaza evacuarea secretiilor bronsice.
Bronhodilatatoarele sunt medicamente care relaxeaza muschii cailor respiratorii si contribuie la
deschiderea acestora pentru a fi ulterior drenate.
Administrarea inhalatorie este eficientd doar prin utilizarea camerelor de inhalare (spacer), care
faciliteaza efectuarea unor respiratii profunde si patrunderea medicamentului in ramificatiile periferice
ale arborelui bronsic
Oxigenoterapia poate ameliora toleranta la efortul fizic, coordonarea muschilor, functia cordului.
Administrarea oxigenului pacientilor cu insuficienta respiratorie reduce insomnia, iritabilitatea si
durerile de cap.
Masuri de igiena
Dezinfectia mainilor se va face
* dupa tuse, dupa curdtirea nasului, Tnainte de a lua masa, dupa contact cu obiectele murdare
* dupd mersul la toaleta, nainte si dupa aerosolterapie, inainte si dupa kinetoterapie
* inainte de administrarea medicamentelor
Metode de dezinfectie a mainilor
* spalarea cu apa si sdpun, uscare cu hartie
» dezinfectarea cu solutie sau gel hidro-alcoolic
* se recomanda folosirea sdpunului lichid antibacterial :
* solutia sau gelul hidro-alcoolic sunt mai eficiente decét sdpunul in distrugerea
microbilor patologici
» alegerea metodei de dezinfectie a mainilor
- spalarea cu sapun daca murdaria este vizibila
- prelucrarea cu solutie hidro-alcoolica daca aceasta nu se vede
Procedura standard pentru spalarea mainilor include
1. Seumezesc cu apa mainile, antebratele, coatele
2. Sapunire timp de 10 secunde pentru fiecare manevra
a) Palmele intre ele, Palma dreaptd peste mana stanga , Palma stanga peste mana dreapta
b) Palmele intre ele cu degetele flectate si incrucisate
c) Deget mare drept prin rotatie cu mana stanga
d) Deget mare stang prin rotatie cu mana dreapta
e) Palma stanga prin rotatie cu mana dreapta cu degetele flectate
f) Palma dreapta prin rotatie cu mana stanga cu degetele flectate

a a,b c
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3. Se sapunesc cu atentie prin frecare extremitatile degetelor, spatiile periunghiale, spatiile
interdigitale, articulatia pumnului, antebratul si cotul pentru fiecare parte
Clatirea sub apa curgatoare
Uscare prin stergere cu servetelde din hartie de unica folosinta
Inchiderea robinetului cu mana in care se pastreazi servetelul deja folosit
e 7. Aruncarea servetelului in lada cu gunoi
Curatirea si dezinfectia dispozitivelor medicale respiratorii
0\ | Curatirea dispozitivelor medicale respiratorii (spacer sau camera de inhalare
pentru administrarea bronhodilatatoarelor, nebulizatorul) este necesara

\\k_ B i pentru prevenirea infectiilor grave

Piesele nebulizatorului

o o~

1. Piesa bucala

2. Piesa superioara a nebulizatorului
3. Cupa nebulizatorului

4. Rezervoar pentru medicamente

5

6

7

. Connector pentru tubul cu aer
. Deflectorul nebulizatorului
. Tub de conectare
Etapele de dezinfectie ale nebulizatorului
1. Dezasamblati dispozitivul conform instructiunilor din Ghidul de utilizare
- Deconectati compresorul nebulizatorului de la sursa de energie
- Deconctati tubul de conexiune de la conectorul acestuia si lasati-I de o parte
- Deasamblati piesa bucald sau masca de la cupa
- Deschideti rezervoarul prin rotirea cupei in directia acelor ceasornice si scoateti deflectorul
Dupa fiecare folosire
2. Curatati piesele nebulizatorului cu ajutorul unei perii moi timp de un minut, in apa fierbinte cu
detergent in timp ce aplicati detergent sau dezinfectant. Acordati atentie speciald tuturor
adanciturilor si locurilor mai profunde
3. Clatiti de doua ori piesele agitdndu-le puternic in apa curgatoare fiebinte timp de 30 secunde
4. Uscati piesele la aer pe un servetel de hartie de unica folosintd, ferite de razele solare
5. Asambalati si depozitati nebulizatorul intr-0 cutie inchisa, ferit de umeditate, praf si lumina directa
a soarelui
Zilnic
1. Intr-un vas (castron) amestecati o parte de apa fiebinte si trei parti de otet sau folositi o solutie
dezinfectanta bactericida si lasati piesele dezasamblate ale nebulizatorului pentru 30 minute
2. Cu mainile curate scoateti piesele din solutia dezinfectanta, clatiti sub apa fiebinte curgatoare
3. Uscati piesele la aer lasandu-le pe un servetel de unica folosinta
4. Pastrati nebulizatorul n un pachet inchis
Metode de dezinfectie a pieselor nebulizatorului
Poate fi efectuata prin diferite metode (daca permite producatorul aparatului)
e fierberea timp de 5 minute, prelucrarea in cuptor cu microunde (in apa) timp de 5 minute
e prelucrarea cu detergenti pentru vesela in apa > 70°C (30 minute)
e expunerea In apd oxigenatd timp de 30 minute sau solutie alcoolicd de 70% timp de 5 minute
Clatirea pieselor nebulizatorului
e toate piesele necesita clatire dupa dezinfectie cu indlbitor (solutie de clor), alcool sau apa oxigenata
e pentru clitirea finald se foloseste apa sterild, dar nu apd de la robinet, potabild din sticle sau cea
distilata, apa sterila poate fi pregatita prin fierbere timp de 5 minute
e in cazul dezinfectiei prin fierbere, clatirea nu este necesara
Uscarea pieselor nebulizatorului
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e se efectueaza dupa clatirea finala prin utilizarea servetelelor de hartie, care se schimba repetat pana
la uscarea pieselor

e nu este recomandatd utilizarea prosoapelor obisnuite, care raman umede si pot favoriza
multiplicarea germenilor patogeni

Profilaxia transmiterii infectiei

e daca in familie sunt mai multi copii cu FC nu se va face schimb de:

- echipament respirator , perie de dinti, vesela

e kineziterapia respiratorie va fi efectuatd in camere separate

e se recomandd imunizarea copiilor conform calendarului de vaccinare pentru prevenirea infectiilor
grave, vaccinare antigripala sezoniera, vaccinare anti hemofilus (HiB)

e folosirea mastilor in transport, in spital, in biroul medicului, in locuri aglomerate este necesara
pentru protectia copiilor de infectiile virale si cele bacteriene, care pot cauza exacerbarea bolii sau
agrava starea copilului Dvs.

Prevenirea infectiilor pulmonare cronice

Rezervoare potentiale ale microorganismelor patogene in FC si cdile posibile de transmitere a

acestora

Apa statuta (lavoare, toalete, cabina de dus, cada de baie, bazine)

Apa statuta din rezervoarele naturale (iazuri, mlastini) Pamant umed, plante, Fructe

Aparataj medical, care functioneaza prin intermediul apei sau vaporilor (aparate pentru inhalare)

Aparat pentru controlul umiditatii aerului, Aparataj stomatologic

Pacienti colonizati cu germeni patologici, Persoane sandtoase purtatoare de agenti patogeni

Caile de transmisie

e Microorganismele din aerosol patrund direct in cdile respiratorii, deci nebulizatorul trebuie sa fie
individual si trebuie spalat zilnic

e Folosirea alimentelor infectate pot patrunde in cdile respiratorii si tractului gastro-intestinal

e Contactul direct intre pacienti cu FC colonizati cu diferiti germeni sau diferite tulpini patogene

e Infectarea incrucisatd poate avea loc intra- si extraspitalicesc (apartament, scoli, institutii
prescolare, tabere de vara)

Supravegherea medicala continua.

Frecventa vizitelor la medic
Pacientul cu FC trebuie sa consulte echipa medicala (pneumolog, gastrolog, kinetoterapeut s.a.) cel
putin o data la 3-4 luni si in cazul acutizarilor simptomelor, dezvoltarii complicatiilor.

Grupele de sustinere

Este recomandabil pentru pacientii si/sau familiile lor, care fac fatd provocarilor fizice si emotionale

din viata cu FC, sd primeascd sfaturi profesionale pentru a infrunta mai usor situatia. Asociatiile

pacientilor cu FC pot fi un loc bun pentru inceput. Asociatia “Ajutor copiilor cu FC” din Moldova,
care intruneste parintii copiilor cu FC, poate furniza persoanelor cointeresate informatii despre FC,
metode noi in diagnosticul si tratamentul FC. Organizatia poate oferi pacientilor si familiilor lor datele
grupelor locale de sustinere. In special important poate fi consultul psihologic pentru copiii cu FC.

Multi parinti au sentimentul vinovatiei si de responsabilitate pentru ca au transmis patologia copilului.

Consilierea psihologului poate elibera parintii de aceste sentimente. Implicarea comunitatii

(reprezentantii primariei, pedagogii din institutii scolare, ziaristii, slujitorii bisericilor) ar putea

solutiona unele probleme cu care se confrunta pacientul cu FC si familia lui.
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