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SUMARUL RECOMANDARILOR

Fibroza chisticd este cea mai frecventd afectiune monogenicd autosomal recesivda, determinatd de
dereglarea transportului clorurilor la nivelul celulelor epiteliale cu producerea unor secretii vascoase de
catre glandele exocrine si clinic caracterizata prin afectare poliorganica cu evolutie cronica progresiva
Frecventa FC este aproximativ 1:3000 de nou-nascuti vii la populatia caucaziana din America de Nord si
Europa, in tarile vecine Republicii Moldova la 1:2000-2500 de nou-nascuti vii

Importanta medico-sociala a acestei patologii este determinata de durata medie de viata joasa si potentialul
major de invalidizare din perioada copildriei precoce si riscurile majore de prognostic inevitabil fatal din
cauza complicatiilor pulmonare, gastrointestinale, nutritionale.

Manifestarile clinice suspecte care necesita un diagnostic diferential pentru excluderea FC: ileus meconial,
icter neonatal prelungit la nou-nascuti, bronsiolite, pneumonii cu evolutie trenanta si recurente, dispnee,
tuse cronicd, bronsiectayiile la copii si adulti, diaree persistentd cu steatoree, tulburdri de crestere,
malnutritie, gust sarat al pieli

Testul sudorii este standardul de aur in protocolul de diagnostic al FC

Testarea genetica este importanta in diagnosticul prenatal al FC, identificarea genei FC la parintii cu un
copil bolnav, dar si pentru un eventual tratament molecular

Determinarea imunoenzimatica a elastazei-1 Tn materiile fecale reflectd gradul insuficientei exocrine a
pancreasului, nu depinde de administrarea substituentilor enzimatici

Examenul clinic, radiografia pulmonara, computer tomografia pulmonara, spirometria sunt importante pentru
estimarea sistematica a afectiuni pulmonare la Centrul de fibroza chistica Institutul Mamei si Copilului
Criteriile de spitalizare a pacientilor cu FC: exacerbarea procesului pulmonary, complicatii digestive,
sindromul obstructici abdominale distale, sindrom hemoragic, sindromul pseudobarter, sindrom de
deshidratare acutd, manifestari neurologice (stare confuza, copil somnolent, conwvulsii), tahipnee
(FR>40/minut), necesitatea ventilatiei asistate, hipotensiune: TAs <90 mmHg si/sau TAd <60 mmHg sau
prabusirea TA cu peste 40 mmHg fara o altd cauza cunoscuta, tahicardia excesiva: FCC >150/minut sau
neadecvata febrei, hiperpirexia (temperatura corporala >39°C

ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

ABPA Aspergiloza bronhopulmonard alergica

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

GC Glucocorticoizi

GCI Glucocorticoizi inhalatorii




Hb Hemoglobina

HTP Hipertensiune pulmonara

ICC Insuficienta cardiaca cronica

IMC Indicele masei corporale

Ig Imunoglobulind

IR Insuficienta respiratorie

i.m. Intramuscular

LV, 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 nalta (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 national a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sanatatii, Muncii si Protectiei
Sociale al Republicii Moldova (MSMPS RM), constituit din specialistii Departamentul Pediatrie a
Universitatii de Stat de Medicina si Farmacie ,Nicolae Testemitanu”, Catedrei Chirurgie,
Anesteziologie si Reanimare Pediatrica USMF ,Nicolae Testemitanu”, Centrului de Sanatate a
Reproducerii si Geneticd Medicala, Institutul de Ftiziopneumologie ,,Chiril Draganiuc”.

Protocolul de fata a fost elaborat in conformitate cu ghidurile internationale actuale privind FC si va
servi drept baza pentru elaborarea protocoalelor institutionale. La recomandarea MS RM pentru
monitorizarea protocoalelor instituionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse in
protocolul clinic national.

A. PARTEA INTRODUCTIVA
Exemple de diagnostice clinice

A.l. Diagnosticul: Fibroza chistica

e Fibroza chistica forma mixta, evolutie severa. Bronsiectazii cilindrice si sacciforme difuze. Infectie
cronica pulmonara cu Pseudomonas aeruginosa. IR gr.Il cronica, mixta. Insuficientd pancreatica
exocrind. Hepatita colestatica. Retard staturo-ponderal sever.

e Fibroza chistica forma mixta, evolutie moderata. Bronsita cronica obstructiva. Insuficienta
pancreatica exocrina.

A.2. Codul bolii (CIM 10):

E84.0 — Fibroza chisticd 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:

e Oficii de sanatate (medici de familie)

o Oficiile medicilor de familie (medici de familie si asistentele medicale de familie)

e Centrele de sanatate (medici de familie)



Centrele medicilor de familie (medici de familie)

Centrele consultative (medici pediatri, ftiziopneumologi)

Asociatiile medicale teritoriale (medici de familie, medici pediatri si medici ftiziopneumologi)
Sectiile de copii ale spitalelor raionale si municipale (medici pediatri si medici ftiziopneumologi)
Centrul de fibroza chistica a IMSP Institutul Mamei si Copilului (medici pneumologi)

Centrul de Sanatate a Reproducerii si Genetica Medicala, IMSP Institutul Mamei si copilului
Sectia malnutritii si sectia endocrinologie Clinica ,,E.Cotaga” IMSP IMC

Sectia de pneumologie a IMSP Institutul de Ftiziopneumologie ,,Chiril Draganiuc”

Sectia gastroenterologie si sectia endocrinologie IMSP Spitalul Clinic Republican

A. 4. Scopurile protocolului

1.

o ol

Diagnosticul precoce si elaborarea programului terapeutic specific cu initierea tratamentului pentru
obtinerea unui efect curativ important si ameliorarea prognosticul maladiei

Prevenirea si reducerea modificarilor ireversibile la nivelul sistemului respirator prin efectuarea unui
diagnostic precoce si aplicarea tratamentelor optimizate caracteristicilor bolii

Realizarea programelor nutritionale si de substitutie enzimatica pentru ameliorarea statutului fizic,
cresterea si dezvoltarea optimald a pacientului cu FC

Initierea timpurie a programelor de conduita terapeutica pentru evitarea cheltuielilor suplimentare
ale tratamentului complicatiilor tardive ale FC

Ameliorarea calitatii asistentei medicale acordate la toate etapele de supraveghere a pacientilor cu FC
Ameliorarea calitatii vietii pacientului cu FC, majorarea duratei medii de viata

Educatia pacientului cu FC si a familiei Iui pentru o colaborare eficienta cu lucratorii medicali,
adaptare psiho-sociala si incadrare profesionala a pacientului

Educatia pacientului cu FC, a familiei lui si a personalului medical in respectarea masurilor de igiena
n conditii de domiciliu si 1n stationar pentru prevenirea colonizarii cronice a arborelui bronsic cu
germeni agresivi

Consultul genetic pentru un diagnostic prenatal al FC in familiile cu copii bolnavi la sarcinile
ulterioare pentru prevenirea nasterii copiilor cu FC

A. 5. Data elaborarii protocolului: mai 2009
A. 6. Data revizuirilor precedente: septembrie 2012, ianuarie 2015, 2021
A.7. Data revizuirii urmatoare: 2026

A.8. Lista si informatiile de contact ale autorilor si ale persoanelor ce au participat la elaborarea

protocolului:
Numele Functia detinuta
Svetlana Sciuca d.h.s.m., profesor universitar, Departamentul Pediatrie, USMF ,,Nicolae
Testemitanu”
Ninel Revenco d.h.s.m., profesor universitar, Director Departamentul Pediatrie, USMF , Nicolae
Testemitanu”
Eva Gudumac d.h.s.m., profesor universitar, academician ASM, Om Emerit, Catedra

Chirurgie, Anesteziologie si Reanimare Pediatrica, USMF ,,Nicolae Testemitanu”

Constantin lavorschi | d.h.s.m., profesor cercetator, IMSP Institutul de Ftiziopneumologie

,,Chiril Draganiuc”

Ina Palii d.h.s.m., profesor universitar, Departamentul Pediatrie, USMF ,,Nicolae

Testemitanu”, sef Clinica pediatrie a IMSP Institutul Mamei si Copilului

lon Mihu d.h.s.m., profesor universitar, Departamentul Pediatrie, USMF , Nicolae

Testemitanu”, sef sectie gastrologie, IMSP Institutul Mamei si Copilului

Natalia Barbova d.s.m., conferentiar universitar, sef Laborator de profilaxie a patologiilor ereditare,

Centrul National de Sdnatate a Reproducerii si Geneticd Medicala

Oxana Turcu d.s.m., conferentiar universitar, Departamentul Pediatrie, USMF , Nicolae

Testemitanu”

Ludmila Balanetchi | doctorand Departamentul Pediatrie USMF , Nicolae Testemitanu”




Elena Papadie sef sectie pneumologie, IMSP Institutul Mamei si Copilului

Ala Jivalcovschi medic pediatru, sef sectie Pediatrie pentru copii cu boli metabolice, Clinica ,,Em.

Cotaga”, IMSP Institutul Mamei si Copilului

Lidia Rotaru sef sectie reabilitare, IMSP Institutul Mamei si Copilului

Lilia Chiosea

medic pediatru-pneumolog, director medical IMSP SCMC V.Ignatenco

Angela Soltan

Presedintele Asociatiei Nationale Invingem Fibroza Chistica din RM

Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat

Denumirea

Numele si semnéitura

Comisia stiintifico-metodica de profil Pediatrie

Ninel Revenco, d.h.s.m., profesor universitar

Catedra de medicina de familie, USMF , Nicolae
Testemitanu”

Ghenadie Curocichin, d.h.s.m., profesor
universitar

Catedra de medicina de laborator, USMF , Nicolae
Testemitanu”

Anatolie Visnevschi, d.h.s.m., profesor
universitar

Catedra farmacologie si farmacologie clinicd, USMF
,Nicolae Testemitanu”

Nicolae Bacinschi, d.h.s.m., profesor
universitar

Agentia Medicamentului si Dispozitivelor Medicale

Silvia Cibotari, director general

Consiliul de experti al Ministerului Sanatatii

Aurel Grosu, d.h.s.m., profesor universitar

Compania Nationala de Asigurari in Medicina Valentina Buliga, director general

A.9. Definitiile folosite in document

Fibroza chistica (Mucoviscidoza®): este cea mai frecventd afectiune monogenica autosomal
recesiva, din punct de vedere fiziopatologic traducandu-se prin alterarea transportului clorurilor la
nivelul celulelor epiteliale cu producerea unor secretii vascoase de catre glandele exocrine si clinic
caracterizata prin afectare poliorganica cu evolutie cronica progresiva [6, 13].

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

Reversibilitate: cresterea rapida a VEMS (sau PEF), aparuta peste cateva minute dupa inhalarea
unui bronholitic cu actiune rapida (de exemplu, 100-200 pg Salbutamol) sau o ameliorare mai lentad a
functiei pulmonare, ce apare peste cateva zile sau saptamani dupa indicarea unui tratament de sustinere
adecvat (de exemplu, CSI).

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

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

Hipertensiune pulmonard: stare patologicd 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.

Insuficienta respiratorie cronicd: incapacitate cronicd a plamanilor de a asigura concentratia
adecvata a gazelor sanguine, sau pentru mentinerea acestui echilibru 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 raméan
dispersate in fluxul aerian inhalat. Particulele cu diametrul de 3-5 mcm se depoziteaza in trahee si
bronhii mari, 1-3 mcm — n bronhiole, iar 0,5-2 mcm ajung in alveole.

Oxigenoterapia de lungd durata: inhalarea aerului Tmbogétit cu oxigen in stare de repaus sau in
timpul efortului fizic pe parcurs de 15-24 ore nictemer.

Maldigestie: tulburarea de digestie determinata de deficientd enzimatica.

Malabsorbtie: tulburarea de digestie determinata de alterarea absorbtiei.

Malnutritie: este o tulburare cronicd a starii de nutritie, a cresterii si dezvoltarii copilului
determinata de insuficienta aportului alimentar [3, 6].

Steatoree: pierderea cu masele fecale a grasimilor alimentare.

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



Tuse cronica: tuse care dureaza mai mult de 4 saptdmani.

Exacerbarea: episod acut de deteriorare a starii de sanatate, care presupune prezenta a cel putin
4 din 12 semne clinice caracteristice fibrozei chistice (caseta 20) [2].

Colonizare intermitentd cu Ps.aeruginosa: prezenta Pseudomonas aeruginosa in mai putin de
50% de probe din ultimul an prelevate o data la 3 luni, fara semne de infectie [15].

Colonizare cronica cu Ps.aeruginosa: prezenta Pseudomonas aeruginosa in mai mult de 50%
de probe din ultimul an prelevate o data la 3 luni, fara semne de infectie [15].

Eradicarea infectiei Ps.aeruginosa: Lipsa cresterii de Pseudomonas aeruginosa in culturiin 12
luni anterioare, la pacientii care au avut anterior culturi pozitive cu Pseudomonas aeruginosa [15].

Infectie bronhopulmonara cu Ps.aeruginosa: colonizare intermitenta Sau cronica Ccu
Ps.aeruginosa asociatd cu semne directe sau indirecte de infectie [15].

PEP masca: dispozitiv care produce o presiune pozitiva la expir pentru a facilita eliminarea
sputei vascoase din arborele bronsic al pacientilor cu FC.

A.10. Informatia epidemiologica

Fibroza chistica este cea mai frecventa afecfiune monogenica autosomal recesiva, din punct de
vedere fiziopatologic traducandu-se prin dereglarea transportului clorurilor la nivelul celulelor epiteliale
cu producerea unor secretii vascoase de catre glandele exocrine si clinic caracterizata prin afectare
poliorganica cu evolutie cronica progresiva [6, 13].

Frecventa FC variaza in functie de originea etnica a unei populatii, astfel patologia apare la
aproximativ 1 din 3000 de nou-nascuti vii la populatia caucaziana din America de Nord si nordul
Europei, la 1 din 17000 nou-nascuti vii americani de origine africana si la 1 din 90000 de nou-nascuti vii
la populatia asiatica, iar in tarile vecine Republicii Moldova la 1:2000-2500 de nou-nascuti vii [4].

Actualmente sunt cunoscute 2103 mutatii genice ale FC (http://www.genet.sickkids.on.ca/cftr/).
Gena CFTR este situata pe bratul lung al cromozomului 7, iar mutatia cea mai frecventa este F508del
identificata la 67-75% pacienti cu FC. Starea de homozigot al mutatiei F508del este responsabila de
formele cele mai severe de boald, heterozigotii F508del si alte mutatii — Tn 30% cazuri determina
evolutii mai usoare ale maladiei [4].

In Republica Moldova mutatia cea mai frecventi este F508del (58,84%), mutatia 2789+5G>A s-
a intalnit Tn 1,7% cazuri, G542X — in 1,36%, N1303 — in 1,36%, frecventa mutatiei 2184insA este
1,36%, dar 30% CFTR-mutatii au ramas neidentificate [20]. In prezent se duc lucriri pentru
implementarea metodelor de depistare a mutatiilor noi din gena CFTR.

Importanta medico-sociald a acestei patologii este determinatd de durata medie de viata joasa
care in tarile dezvoltate constituia in anul 2014, durata medie de viatd a depasit limita de 40 de ani 1n
Europa de Vest si ameliorarea calitatii vietii a copilului cu FC. Potrivit cercetatorilor straini, speranta
medie de viata a pacientilor nascuti in 2007-2008 sa apropiat deja de 50 de ani. Potentialul major de
invalidizare din perioada copildriei precoce si riscurile majore de prognostic inevitabil fatal sunt

explicate de multitudinea de complicatii (pulmonare, gastrointestinale, nutritionale, cardiovasculare) [4,
6, 12, 13].



http://www.genet.sickkids.on.ca/cftr/

B. PARTEA GENERALA

B.1. Nivel de asistenta medicala primari

Descriere
(masuri)

Motive

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

(reper)
]

Profilaxia

1. Profilaxia primara a FC

1. Depistarea familiilor cu antecedente de boli ereditare sau
decese ale copiilor la varsta frageda

Obligatoriu:

e Intocmirea arborelui genealogic cu evidentierea
maladiilor asemanatoare la rude

e Trimitere la consultul genetic

2. Diagnosticul clinic prezumtiv

2.1. Evaluarea antropometrica a
dezvoltarii fizice si statutul
nutritional

e Adaos ponderal insuficient al copilului in diferite perioade
de crestere

e Semne de carente
hipovitaminoze, anemie)

e Retard in crestere staturala si ponderala

nutrifionale  severe  (rahitism,

2.2. Identificarea pacientului cu
afectiuni bronhopulmonare
recurente, tuse cronica

¢ Bronsite simple si obstructive cu evolutie trenanta, toleranta
la tratamentele clasice din perioada copilariei mici

e Pneumonii severe cu insuficienta respiratorie, trenante cu
eficacitate terapeutica incompleta, recidive

2.3. Identificarea tulburarilor
digestive

e Modificarea caracteristicilor scaunului (polifecalie, miros
fetid, steatoree)
e Majorarea frecventei scaunului

Obligatoriu:

e Anamneza (casetele 3, 4)

e Examenul obiectiv general si local (casetele 5,6,7,8)
e Pulsoximetrie

Recomandabil:
e Estimarea semnelor de acutizare a maladiei (caseta 9)
e Examen coprologic (caseta 14)

3. Tratamentul pacientilor cu FC




3.1. Realizarea tratamentului
cronic medicamentos indicat de
specialistii de la Centrul
Ambulator de fibroza chistica si
alte maladii rare, din institutiile
republicane

e Asigurarea controlului maladiei

e Asigurarea unei remisiuni mai indelungate a procesului
infectios-inflamator pulmonar

e Monitorizarea realizarii tratamentului

specialist
Asigurarea si monitorizarea tratamentului
indicat de catre medicul coordonator republican

indicat de catre

° intravenos

Enzime pancreatice — minimicrosfere
gastrorezistente (tabelele 12,13, casetele 27,28)
Antibioticoterapie (tabelele 5,6,7,8,9,10, caseta 23)
Remedii bronhodilatatoare (tabelul 11)
Vitaminoterapie (tabelele 14,15, casetele 29,30)
Hepatoprotectoare (caseta 34)

Chinetoterapie respiratorie (caseta 26)

Inhalatii cu solutie de clorura de sodiu hipersalina 7%
(casetele 24,25)

Inhalatii cu dornaza-alfa (caseta 36)
Oxigenoterapie prin generator de O>

Supravegherea medicala a pacient

tilor cu FC

4.1. Evaluarea parametrilor clinici

e Aprecierea evolutiei clinice a maladiei

Monitorizarea FR, FCC, TA

functionali e Depistarea semnelor de exacerbare a maladiei pulmonare | e  Pulsoximetrie
e Asigurarea controlului maladiei e Antropometria (greutatea, talia, transpunerea pe
e Asigurarea conditiilor socio-economice, de recuperare somatograme) (caseta 5)
psihologica si expertizei vitalitatii e Vizite programate la medicul de familie (caseta 10)
e Pregatirea dosarului pentru expertiza medicala
4.2. Evaluarea explorativa e Aprecierea dinamicii examindrilor paraclinice a|e Hemoleucograma (o dati la 3 luni sau la necesitate)
pacientului cu FC Coprograma (o dati la 3 luni sau la necesitate)
B.2. Nivel de asistenta medicala specializata de ambulatoriu
Descriere Motive Pasi
(masuri) (reper) (modalitati si conditii de realizare)

1. Supravegherea de catre medicul
coordonator regional (Nord,
Centru, Sud)

e Monitorizarea eficacitatii supravegherii medicale 1n asistenta
medicala primara

e Trimiterea la Centrul de fibroza chistica, sectii
specializate  republicane  pentru  reevaluare clinico-
explorativa, tratamente programate si la indicatii speciale

in

Obligatoriu:

e Anamneza (caseta 3,4)

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

e Hemoleucograma

Recomandabil:

e Spirograma (caseta 15)
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B.3. Nivel de asistentd medicala consultativa republicana (Centrul Ambulator de Fibroza Chisrica si Alte Maladii Rare)

Descriere
(masuri)

Motive
(reper)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea diagnosticului
clinic

e 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 12)

Examenul explorativ (casetele 14,16,17,18, tabelele
1,2)

Includerea pacientilor
national al FC

diagnosticati Tn  registrul

1.2.1 Examinarea genetico-
moleculara

e [dentificarea  mutatiei genei  patologice  contribuie
diagnosticului cert, prognosticului evolutiei clinice si
posibilitatea diagnosticului prenatal pentru sarcinile
Ulterioare

Consultul genetic
Testul sudorii (caseta 12)
Diagnosticul molecular al genei FC (caseta 14)

1.2.2 Diagnosticul prenatal (pana
la 18 saptamani de gestatie)

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

Amniocenteza
Biopsia trofoblastului

2. Supraveghere medicala ambulatorie a pacientului cu FC

2.1. Asistenta ambulatorie
programata a pacientilor cu FC

e Succesul tratamentului depinde de o evaluare complexa a
pacientului

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

¢ |dentificarea semnelor de exacerbare pulmonara

Frecventa vizitelor programate la Centrul FC (caseta
10)

Evaluare clinico-explorativa la vizitele programate
(caseta 15,17,18)

2.2. Bilantul anual al pacientilor
cu FC

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

Frecventa vizitelor anuale la Centrul FC

Bilantul anual pentru toti pacientii (caseta 10)
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
(caseta 17)
Evaluarea gradului de mineralizare osoasa (caseta 17)

glicemic
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e Screening-ul sistemului

(caseta 17)

complicatiilor digestiv

2.4. Tratamentul tulburdrilor de o Asigurarea cresterii si dezvoltarii copilului conform |e Tratamentul de substitutie cu fermenti pancreatici
nutrigie normativelor de varsta (tabelele 12,13, casetele 27,28)
¢ Profilaxia starilor carentiale la pacientul cu FC e Regim dietetic cu amestecuri nutritionale si produse
e Ameliorarea calitatii vietii pacientului alimentare hipercalorice (tabelul 13, caseta 28)
¢ Suplimente de vitamine si minerale (tabelele 14,15,
casetele 29,30)
2.5. Tratamentul manifestarilor e Asigurarea involutiei procesului infectios pulmonar e Tratament antibacterian (tabelele 5,6,7,8,9,10)
pulmonare e Controlul infectiilor pulmonare cronice cu germenii ¢ Medicatie mucoliticd (caseta 24)
pneumotropi i oportunisti e Remedii bronhodilatatoare (tabelul 11)
e Ameliorarea calitatii vietii pacientului e Aerosolterapie (tabelul 7, caseta 25)
¢ Chinetoterapie respiratorie (caseta 26)
2.6. Tratamentul manifestarilor e Solutionarea manifestarilor sistemului digestiv e Tratamentul dereglarilor hepatobiliare (caseta 34)
digestive e Profilaxia si reducerea afectarii hepatobiliare e Tratamentul refluxului gastro-esofagian (caseta 33)

e Ameliorarea calitatii vietii pacientului

3. Consultatie-extras cu referire la
nivelul primar pentru tratament si

supraveghere

e Eliberarea extrasului cu indicatii pentru medicul de
familie:
v Diagnosticul exact detaliat
v Rezultatele investigatiilor efectuate
v’ Tratamentul prescris pentru AMP
v" Recomandari explicite pentru pacient

B.4. Nivel de asistentd medicali republicana specializata (Centrul Ambulator de Fibroza Chistica si Alte Maladii Rare, alte sectii abilitate pentru
asistenta pacientului cu fibroza chistica)

Descriere
(masuri)

Motive
(reper)

Pasi
(modalitati si conditii de realizare)

1. Diagnosticul

1.1. Confirmarea
diagnosticului clinic

e Diagnosticul precoce al FC permite initierea 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 12)

Examenul explorativ (casetele 14,16,17,18, tabelele
1,2)
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Includerea pacientilor
national al FC

diagnosticati Tn  registrul

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 12)

e Diagnosticul molecular al genei FC (caseta 14)

1.3. Examenul clinic al
pacientilor cu FC

Aprecierea evolutiei clinice a maladiei
Depistarea semnelor de exacerbare pulmonare
Evaluarea manifestarilor digestive

[ ]
[ ]
[ ]
e Identificarea simptomelor si sindroamelor asociate FC

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

1.4. Identificarea
precoce a complicatiilor
posibile la pacienti FC

e Screening-ul complicatiilor FC

Monitorizarea sistematica a profilului glicemic (caseta
17)

Evaluarea gradului de mineralizare osoasa (caseta 17)
Screening-ul complicatiilor sistemului digestiv (caseta
17)

2. Tratament

2.1 Tratamentul
tulburarilor de nutritie

e Asigurarea cresterii si dezvoltarii copilului conform normativelor de
varsta

Profilaxia starilor carentiale la pacientul cu FC

Ameliorarea calitatii vietii pacientului

Tratamentul de substitutic cu enzime pancreatice cu
minimicrosfere gastrorezistente

(tabelele 12,13, casetele 27,28)

Regim dietetic cu amestecuri nutritionale si produse
alimentare hipercalorice (tabelul 13, caseta 28)

Suplimente de vitamine si minerale (tabelele 14,15,
casetele 29,30)

2.2. Tratamentul
exacerbarilor pulmonare

Asigurarea involutiei procesului infectios pulmonar

e Controlul infectiilor pulmonare cronice cu germenii pneumotropi i
oportunisti

Asigurarea eficienta a proceselor de oxigenare tisulard, controlul
hipoxiei

Ameliorarea calitatii vietii pacientului

Tratament antibacterian (tabelele 5,6,7,8,9,10)
Medicatie mucolitica (caseta 24)

Remedii bronhodilatatoare (tabelul 11)
Oxigenoterapie

Aerosolterapie (tabelul 7, caseta 25)
Chinetoterapie respiratorie (caseta 26)

2.3. Tratamentul
manifestarilor digestive

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

Tratamentul dereglarilor hepatobiliare (caseta 34)
Tratamentul refluxului gastro-esofagian (caseta 33)
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2.4. Tratamentul
complicatiilor

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

e Tratamentul ileusului meconial necomplicat (tabelul
16), complicat (caseta 31)

e Tratamentul sindromului de obstructie intestinala
distala (caseta 32)
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Tratamentul chirurgical al pneumotoraxului
Tratamentul hipertensiunii  pulmonare si cordului
pulmonar (tabelul 17)

Tratamentul diabetului zaharat (caseta 35)
Tratamentul infertilitagii  feminine si  sterilitatii

masculine
e Tratamentul bolilor osteoarticulare

3. Externarea cu e Asigurarea continuitatii asistentei medicale pacientului cu FC e Eliberarea extrasului cu indicatii pentru medicul de
referire la asistenta familie:
medicald primara pentru v" Diagnosticul exact detaliat
tratament si v' Rezultatele investigatiilor efectuate
supraveghere v’ Tratamentul efectuat

v Recomandari explicite pentru pacient

v Recomandari pentru medicul de familie
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C.1. ALGORITM DE CONDUITA
C.1.1. Conduita in absenta screening-ului neonatal [13]

Semne clinice suspecte sau/si
caracteristice pentru FC

Testul sudorii

v

|

<30 mmol/I

' ; '
<30 mmol/l 30-60 mmol/l >60 mmol/I
I I
1
Repetarea testului sudorii
30-60 mmol/l >60 mmol/l
v Il

Examenul ADN

-

I
]

0 mutatii

1 mutatie

2 mutatii

Reevaluarea
tabloului clinic

l

.

A

necaracteristic

caracteristic

v

Evaluare in
dinamica peste 1
an, cu repetarea
testului sudorii si
tabloului clinic

FC putin
probabila
|

I

Examenul ADN

—

0 mutatii

1-2 mutatii

Prezenta unei mutatii rare

4

v

Reevaluarea
diagnosticului

Testul sudorii
negativ, tablou
clinic
necaracteristic

Testul sudorii
pozitiv, tablou

FC neclasica

FC clasica

clinic
caracteristic

'

Aplicarea programului
curativo-profilactic complex
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C.1.2. Identificarea pacientilor cu FC prin screening neonatal* [12]

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

A

Testul sudorii

TIR<70ng/ml (norma)

:

}

Testul sudorii negativ
< 40 mmol/Il

Testul sudorii echivoc

40-60 mmol/I

Testul sudorii pozitiv

> 60 mmol/I

Evaluarea in dinamica
timp de 1 an

Mutatie neidentificata

A

Examinari in dinamica,
elastaza-1, testul sudorii
repetat

Examenul ADN molecular

A

Identificarea 1-2 mutatii

A 4

Initierea programului

curativo-profilactic complex

*Noti: Screening-ul neonatal pentru FC nu este implementat in Republica Moldova
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C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR S1I PROCEDURILOR
C.2.1. Clasificarea FC

Caseta 1. Clasificarea FC conform 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

Caseta 2. Manifestarile clinice suspecte care necesitid un diagnostic diferential pentru excluderea FC
¢ La nou-ndscut

v lleus meconial*

v Icter neonatal prelungit

v' Brongiolite, pneumonii repetate

v" Diaree persistenta cu steatoree

v' Sindrom pseudobarter (alcalozi metabolica fara afectarea tubilor renali)
e La copilul sugar

v’ Manifestari respiratorii (tuse, dispnee) cronice si recurente

v Pneumonii cu evolutie trenanta si recurente

v" Scaun neoformat, polifecalie, cu miros fetid

v’ Diaree persistenta cu steatoree

v" Prolaps rectal

v' Gust sarat al pielii

v' Deshidratare severa in mediu cald

v' Hipoelectolitemie cronica

v Anamnestic eredo-colateral agravat (avorturi spontane, decese ale copiilor la varste precoce, copii
cu manifestari asemanatoare in familie)

v' Hipoproteinemie/edeme

v Malnutritie, retard statural

e La copiii de varsta frageda si prescolari

v' Tuse cronica cu/fard expectoratii de sputa

v' Dispnee recidivanta fara identificarea etiologiei

v’ Retinerea in dezvoltarea fizica

v' Prolaps rectal

v" Invaginatii

v' Diaree persistenta cu steatoree

v Semnul de ,,degete hipocratice”

v Impregnarea pielii cu cristale de sare, in special pe fata

v" Deshidratare hipotonica

v" Hipoelectolitemie (hiponatriemie, hipokaliemie) si alcalozd metabolica
v Hepatomegalie sau afectare hepatica fara identificarea cauzei

e La copiii scolari si adulti

v' Semne respiratorii cronice de etiologie neclara
v' Sinuzita cronica, polipoza nazald

v’ Bronsiectazii

v Semnul de ,,degete hipocratice”

v" Diaree persistenta cu steatoree

v’ Sindromul obstructiei intestinale distale

v' Pancreatita
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v Prolaps rectal

v' Asocierea diabetului zaharat cu manifestari pulmonare persistente
v' Hepatomegalie, afectare hepatica de etiologie neclara
v Retard fizic

v" Retinerea in dezvoltarea pubertara
Sterilitate cu azospermie la barbati, reducerea fertilitatii la femei

Nota:

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

C.2.2. Conduita pacientului cu FC [2,3,8-13]

Caseta 3. Momente-cheie Tn conduita pacientului cu FC
e Identificarea semnelor sugestive pentru FC
e Diagnosticul precoce al FC

e Determinarea programului individual de tratament al pacientilor cu FC
e Monitorizarea sistematica a pacientilor cu FC

C.2.2.1. Anamneza

Caseta 4. Anamnesticul maladiei

e Evaluarea acuzelor caracteristice

v’ Episoade frecvente de infectii respiratorii (dispnee indelungata, respiratie zgomotoasa, bronsite
simple si obstructive, pneumonii recurente)

v’ Sindrom de tuse persistentd asociata cu episoade infectioase respiratorii, evolutie trenanta,
exacerbari nocturne, caracter paroxistic, obositoare

v Modificarea caracteristicilor si frecventei scaunului

v" Esec ponderal

v’ Sarutul sadrat (gustul sdrat al transpiratiei), prezenta cristalelor de sare pe tegumente i perioadele
calde ale anului

e Varsta de debut si durata acuzelor prezentate
v" lleus meconial in primele zile de nastere
v Icter neonatal prelungit

v Pneumonii recurente cu raspuns lent la tratament in perioada neonatala, la sugar sau la copilul mic

v Semne de maldigestie si malabsorbtie cu adaos ponderal insuficient sau absent din prima luna de
viata

e Aprecierea anamesticului eredo-colateral

v Anamneza familiarad cu prezenta copiilor decedati la vérsta sugarului sau a altor copii cu
diagnosticul stabilit de FC

v’ Prezenta FC la alte rude din familie

e Colectarea informatiei despre vaccinurile efectuate
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C.2.2.2. Examenul fizic obiectiv

Caseta 5. Indicii principali n evaluare

e Evaluarea indicilor antropometrici

v' Talia, cu transpunerea pe somatograme percentile

v' Greutatea, cu transpunerea pe somatograme percentile (anexa 2)

v' Perimetrul cranian la sugari, cu transpunerea pe somatograme percentile
v" Aprecierea IMC in valori absolute si percentile

v’ Aprecierea indicelui nutritional in valori procentuale

e Evaluarea indicilor functionali
v FR, FCC

v TA

v Temperatura corpului

v' Evaluarea SpO-

Nota

e Determinarea IMC (indicele Quetelet) este calculat conform formulei: masa (kg) / talia® (m?)

e [IMC invalori absolute este aplicat la pacientii > 18 ani

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

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

¢ Indicele nutritional >90% indica un statut nutritional adecvat normativelor de varsta

Norma — 90-100%

Deficit ponderal — 85-90%

Malnutritie usoara — 80-85%

Malnutritiec moderata — 75-80%

Malnutritie severa — < 75%

AN NN NN

Caseta 6. Identificarea manifestarilor respiratorii

e Afectiuni ale sistemului respirator

v’ Expectoratii abundente, purulente, sputa uneori fetida, hemoptizii

v" Sindrom bronhoobstructiv cu realizare in bronhiile mici, conditionat de secretii vascoase, aderente
si component infectios bacterian

v" Sindrom bronhoobstructiv cu wheezing, expir prelungit, determinat de inflamatie bronsica cu
bronhospasm

v Insuficienta respiratorie progresiva

v Deformatii toracice: emfizem toracic, cifoza dorsala, torace ,,in carend”

v" Osteoartropatie pulmonara, hipertrofica (la copilul scolar): durere toracica, fragilitate osoasa
(fracturi), tumefactie, hidartroza

v" Hipocratism digital (hipoxie cronica persistenta severa)

v' Selectarea germenilor (Staphylococcus aureus, Pseudomonas aerugenosa, Burkholderia cepacia,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xyloxidans, Aspergillus fumigatus, micobacterii
atipice)

e Afectiuni ORL
v" Polipoza nazala, sinuzita cronica
v’ Sinuzita cronicd, sinuzite recidivante
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Caseta 7. Manifestari gastrointestinale §i digestive

e Ileus meconial (4-20% cazuri)
v" Manifestare precoce a bolii Tn perioada neonatala
v’ Intarzierea eliminarii meconiului (1-3 zile)
v' Distensie abdominala, mase muco-fecale in ileonul distal sau cec
v’ Varsaturi cu continut bilos
v Complicatii: volvulus, perforatie, peritonitd meconiald

e Sindromul obstructiei abdominale distale (8-10%)
v Semn clinic al FC la copii si adulti
v" Se dezvolta in orice perioada de varsta a copilului
v' Obstructie acutd, subacuta sau cronicd a segmentelor distale ale intestinului subtire
v" Dureri abdominale, crampe abdominale, meteorism, vome, constipatii
v" Localizare in fosa inferioara dreapta, se palpeaza ,,mase abdominale”
v" Cecul la palpare marit
v Invaginatie intestinalad recurenta sau la varstd necaracteristica

e Insuficienta pancreatica exocrina (90%)
v" Sindromul de maldigestie si malabsorbtie
v' Diaree persistenta cu steatoree, scaune frecvente, voluminoase, fetide, neprelucrate
v’ Malnutritie, falimentul cresterii
v' Carenta secundara de vitamine liposolubile (hipovitaminoza A, E, D, K)
v’ Carenta secundara de minerale (osteoporoza, rahitism, anemie fierodeficitara)
v' Edeme hipoproteinemice
v’ Pancreatitd, chisturi pancreatice, litiaza pancreatica

e Afectare hepatobiliara
v’ Icter colestatic: in perioada neonatald icter prelungit, sindrom de bild groasa, la copii mari,
adolescenti, maturi — ciroza biliara (5-10%)
v’ Litiaza biliara, dischinezii ale ciilor biliare, colecist atrofic
v' Leziuni hepatice: hepatomegalie, ciroza (hipertensiune portald, hipersplenism, insuficienta
hepatica)
v" Sindrom hemoragic: insuficienta factorilor de coagulare hepatici

e Afectare gastro-intestinala
v' Refluxul gastro-esofagian (11-32%)
- Sindrom gastrointestinal: regurgitatii, vome, grefuri, pirosis, dureri epigastrice, ruminatie,
anorexie, disconfort abdominal
v" Gastroduodenita, ulcer gastric/duodenal
v" Prolaps rectal recidivant
e Afectarea glandelor salivare si orofaringiene
v’ secretii vascoase salivare
- Dificultate la deglutitie
- Majorarea dimensiunilor glandelor parotide

Caseta 8. Alte manifestdri ale FC

e Anomalii sudoripare si electrolitice
v" Hiperconcentratie salind a transpiratiilor (sarut sdrat, 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
v" Sindrom pseudobarter — alcaloza metabolicd mai frecvent in perioada calda a anului

e Disfunctii genito-urinare
v' La genul masculin: absenta congenitala a vaselor deferente, lipsa spermatozoizilor in lichidul
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v
v

v

spermic (azospermie — 97%), leziuni prostatice, afectarea veziculelor seminale
La genul feminin: cicluri anovulatorii, disfunctii menstruale, fertilitate pastrata
Pubertate intarziata

e Patologie endocrina

v Diabet zaharat nonautoimun
- Debut, de regula, dupa varsta de 10 ani
- Simptomatologie asemanatoare cu diabetul zaharat imun
- Complicatii: retinopatie, nefropatie, neuropatie diabetice

Insuficienta suprarenald, pseudohipoaldosteronism

9.

~own

N O

Caseta 9. Semnele si simptomele exacerbarii procesului pulmonar [2]

Exacerbarea pulmonara presupune prezenta a patru semne din cele 12 enumerate:
1.

Cresterea productiei de sputd sau/si schimbarea aspectului acesteia (purulenta, miros specific)
Hemoptizie primar aparuta sau intensificarea acesteia

Intensificarea tusei

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

Astenie, fatigabilitate, scaderea tolerantei la efort fizic, letargie

Febra > 38°C

Scadere ponderala >1kg sau >5% din greutate cu anorexie sau scaderea aportului alimentar
Durere si tensiune la nivelul sinusurilor paranazale

Modificarea aspectului eliminarilor nazale

10.Modificari la examenul clinic pulmonar
11.Scaderea functiei pulmonare cu >10% fata de valoarea medie din ultimele 3 luni
12.Modificari patologice noi ale radiografiei pulmonare

Nota:

v’ Aceste criterii pot fi aplicate indiferent de tratamentul urmat de catre pacient.
v Criteriile sunt valabile atat cat pentru copii, cat si pentru adulti.

Caseta 10. Frecventa vizitelor ambulatorii la medicul de familie si Centrul de FC [13]

e In functie de varsta pacientului
v Varsta 0-6 luni — lunar
v Varsta 6-12 luni — o data la 2 luni
v Copil > 1 an — o data la 2-3 luni
v" Adult — o data la 3 luni
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C.2.2.3. Algoritmul examinarii copilului cu FC cu pierdere ponderali sau lipsa

adaosului ponderal [3]

Pierdere ponderala sau lipsa
adaosului ponderal

'

{ Exacerbarea respiratorie

Tratament Da

v

Lipsa adaosului ponderal,

Nu

excluderea: RGE, diabet zaharatW
asociat FC J

— [
A 4

Aderenta joasa la
tratamentul prescris?

[ﬁm—{ Consiliere ]

Doze joase de enzime sau

[%—»[ Ajustarea dozei

Supllmentarea Hz-antihistaminice sau IPP

pentru a ameliora eficacitatea enzimelor?
- )

v

/Reevaluare peste 1 lund. In absenta )
ameliorarii, este evaluata afectarea
gastrointestinald sau consultatii suplimentare.
(in special daca doza de enzime> 10000 Ul /

kg / zi)

N /

(Existé semne / simptome de malabsorbtie?

)

Evaluarea statutului nutritional si

urmatoarele (nu neaparat in aceasta ordine)

~

J
( . e . .
|_,| Consultatia nutritionistului pentru
majorarea dozei de enzime
4 o n
| Evaluare comportamentului in
timpul alimentatiei si interventie
Y
. . - . . ~ \
) Evalu.a?eta psihosociala si economica
a familiei
. J
. . . )
| Evaluarea prezentei diabetului
zaharat asociat FC
- y
. . - . . ~ \
N Evalu.a@ta psihosociala si economica
a familiei
. J
o } }
|| Alfi factori: deficit de fier, GERD,
constipatii, infectii bacteriene,
alergie
- J
(" . R . o . N
| Aprecierea necesitatii alimentaiei
enterale
\ J
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Caseta 11. Complicatiile posibile

e Complicatii respiratorii, tulburdri de ventilatie
v’ Atelectazii subsegmentare, segmentare
v' Bule de emfizem, pneumotorax, asfixie acuta
v" Destructii pulmonare, abcese pulmonare, chisturi infectate
v Hemoptizii

e Complicatii digestive infectioase (7%)

v' Ciroza biliara, insuficienta hepatocelulard, fibroza hepatica, hipertensiune portala, litiaza biliara,
colecist atrofic

v Hemoragii digestive

e Manifestari cardiace
v Miocardita, pericardita, cardiomiopatie dilatativa
v' Hipertensiune pulmonara, cord pulmonar cronic

e Manifestari endocrine
v' Pseudohipoaldosteronism
v Diabet zaharat

e Afectiuni maligne

v’ Patologie oncologica abdominald: adenocarcinom intestinal, adenocarcinom pancreatic,

colangiocarcinom
v' Patologia malignd extraabdominala: neuroblastom, tumora Williams, leucemii, astrocitom,
seminom

e Alte complicatii

v' Cefalee indusa de tuse

v" Eritem nodos

v’ Osteoartropatie hipertrofica

C.2.2.4. Investigatii paraclinice [3,6,7,13]

Caseta 12. Testul sudorii

e Metode de efectuare a testului sudorii

v" Metoda Gibson-Cooke
- Este standardul de aur in protocolul de diagnostic al FC
- Permite aprecierea concentratiei de ioni de clor in transpiratia copilului

v Metode expres automatizate: sistemul Macroduct (Wescor Company, SUA), Exudose (Franta),

care includ tehnici de stimulare a transpiratiei, colectare si analiza a transpiratiei

- I etapa — stimularea transpiratiei prin electroforeza cu pilocarpina (durata 5 minute)
- II etapa — colectarea transpiratiei timp de 30 minute
- III etapa — analiza automatizata a transpiratiei colectate

e Conditii pentru realizarea testului sudorii
v’ Pentru realizarea testului sudorii sunt necesare 100 mg de transpirat
v' Pentru confirmarea FC sunt necesare 2-3 determinari pozitive la o testare
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/l,
indica greseli in etapele de realizare a procedurii

¢ Valorile posibile ale testului
v Valori normale < 40 mmol/I (sau <30 mmol/l la sugar, copilul mic)
v' Valori echivoce (de limita) 40-60 mmol/I
v Valori pozitive > 60 mmol/I
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e Maladii care pot prezenta rezultate fals pozitive ale testului sudorii
v' SIDA
v Insuficienta functiei suprarenalelor
v" Pseudohipoaldosteronism
v" Sindrom Down, sindrom Klinefelter
v’ Dermatita atopica
v' Displazie ectodermala
v" Sindrom colestatic familial
v" Fucozidoza, glicogenoza tip |1
v Insuficienta glucozo-6-fosfat
v' Hipotirioza, hipoparatireoza familiala
v" Hipotrofie severa (casexie)
v Anorexie nervoasa
v" Sindrom Moriac
v Mucopolizaharidoza
v" Diabet insipid nefrogen
v’ Pancreatitd cronica
v" Hipogamaglobulinemie
v" Celiachie
v" Sindrom febril, sindrom de deshidratare

e Medicamente care pot determina rezultate fals pozitive ale testului sudorii
v’ Tratament sistemic cu GCS

e Valori fals-negative ale testului sudorii

v' Erori tehnice

v’ Testarea nou-nascutilor in primele zile de nastere

v’ Hipoproteinemie, edeme hipoproteice

v’ Cantitate insuficienta a transpiratiei

Nota: Greseli in realizarea testului sudorii sunt frecvente in laboratoarele care rar efectueaza acest
examen, din aceasta cauza pentru confirmarea sau excluderea diagnosticului de FC pacientul trebuie

indreptat in centre specializate.

Caseta 13. Testarea genetica

e Utilizarea testului genetic ca metoda de rutind pentru confirmarea diagnosticului de FC in prezent
nu este posibila, intrucat la moment sunt cunoscute 2103 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 saptimani ale
sarcinii) sau examenul lichidului amniotic (16-18 saptamani ale sarcinii)

e Tehnici de genetica moleculara 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 fluorescenta pentru vizualizarea mutatiilor

Caseta 14. Teste pentru determinarea insuficientei pancreatice

e Determinarea imunoenzimatica a elastazei-1 in materiile fecale
v" Reflectd gradul insuficientei exocrine a pancreasului, nu depinde de administrarea substituentilor
enzimatici
v Valorile elastazei-1 in materiile fecale
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>200 mcg/ml — valorile normale ale elastazei-1

100-200 mcg/ml — insuficienta pancreatica exocrina moderata
<100 mcg/ml — insuficienta pancreatica exocrina severa

<15 mcg/ml — valori ale elastazei-1 echivalate cu zero

e Examen coprologic
v’ Steatoree

Caseta 15. Cercetdri explorative incluse in examindarile programate ambulatorii ale pacientilor la
Centrele regionale

e Evaluarea indicilor antropometrici

e Determinarea functiei respiratorii (spirografia dupa varsta de 5 ani)

e Evaluarea pulsoximetriei

Caseta 16. Cercetari explorative pentru pacientii internati in sectii de profil

Hemoleucograma, sumarul urinei

Echilibrul acido-bazic, ionograma, proteina totald, transaminazele hepatice, fosfataza alcalina
Aprecierea glicemiei la momentul internarii

Evaluarea pulsoximetriei in timpul noptii

Bacteriologia sputei

Determinarea functiei respiratorii (spirografie)

Radiografia pulmonara

ECG

ECO organelor interne

Caseta 17. 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/indl{imea, circumferinta craniand) si transpunerea valorilor pe curbele de crestere.
3. Revizuirea de catre chinetoterapeut specialist n FC
v’ tehnicile de chinetoterapie respiratorie, corectitudinea si frecventa efectuarii procedeelor de
catre pacient
v’ utilizarea aerosolterapiei (remediilor bronhodilatatoare, mucolitice si antibiotice inhalatorii)
v’ testarea reversibilitatii bronsice la pacientii cu bronhoobstructie
v’ testul de efort fizic (la necesitate)
4. Efectuarea spirometriei la pacientii mai mari de 5 ani
5. Consultatia nutritionistului specialist in FC cu aprecierea statutul nutritional
v dieta pacientului
v’ terapia de substitutie enzimatica (ajustarea dozei si administrarea corecta a enzimelor
pancreatice)
v' aportul suplimentar de calorii si vitamine
v" indicarea suplimentelor nutritive orale si alimentatie prin tub nazogastric (unde este indicat)
v" modificarea greutatii ponderale si a statutului nutritional Tn timp.
6. Consilierea pacientului cu FC si familiei lui de catre asistentul social si/sau psiholog daca este
necesar.
7. Prelevarea probelor de sdnge pentru
v hemoleucograma completa
v" nivelul fierului seric
v marcherii inflamatorii (VSH, proteina C-reactiva, IgG)
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nivelul electrolitilor serici (sodiu, clor, calciu, potasiu, fosfor, magneziu)

EAB

valorile glicemiei

aprecierea functiei hepatice (bilirubina, AIAT, AsAT, fosfataza alcalind, GGTP, proteina

generald)

AN

v determinarea functiei renale (ureea, creatinina)
v' probele de coagulare (timpul de protrombina)
v" IgE, anticorpi anti-Aspergillus, anticorpi anti-P.aeruginosa (la indicatii speciale)
8. Aprecierea functiei pancreatice:
v’ elastaza-1 din materiile fecale (repetata anual doar la pacientii cu functia pancreatica

pastrata)
v’ 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 caile respiratorii cu antibioticograma germenilor identificati
11. Testul oral de toleranta la glucoza pentru pacientii cu FC care au depasit varsta de 10 ani.
12. Aprecierea gradului de mineralizare osoasa prin DEXA
v’ La pacientii cu risc scizut, DMO trebuie apreciata o data la fiecare 2 sau 3 ani, incepand de
la varsta aproximativa de 6 ani, examinari mai frecvente sunt necesare in cazul cand DMO
este scazuta la prima examinare
v' DMO trebuie cercetatd la mai multe regiuni (colul femural, regiunea lombara a coloanei
vertebrale)

Caseta 18. Examindri 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

v Semne suspecte de cord pulmonar

v’ Determinarea hipertensiunii pulmonare secundare
e FEGDS

v Diagnosticul refluxului gastro-esofagian, reflux total (duodeno-gastro-esofagian)
e Radiografia abdomenului
v suspectie la ileus meconial
v diagnosticul sindromului de obstructie intestinala distala
e Computer tomografia abdomenului
v’ Afectare severa a ficatului
e Scintigafia ficatului
v’ Afectare severa a ficatului

Tabelul 1. Evaluarea TTOG [3,13]

Evaluarea la 120 min <7,8 mmol/l Test normal
Evaluarea la 120 min >7.8 mmol/l i <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 TTOG [3,13]

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 insulind
Valori normale ale glicemiei Evaluarea TTOG la fiecare 6 luni
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C.2.2.5. Investigatii bacteriologice [3,6]

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

Microorganimul F re¢ an},a Pacientii FC afectati Importana in <
izolarii, % afectarea pulmonara

Ps. aeruginosa 59 Toate varstele Demonstrata

S. aureus 48 Predominant la copii | Demonstrata
si adolescenti

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

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

A. xylosoxidans Necunoscuta Predominant la | Necunoscuta
adolescenti s1 adulti

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 s1 adulti

Ralstonia spp. <1l Predominant la | Putin probabil
adolescenti si1 adulti

Pandoraea spp. <1 Predominant la | Putin probabil
adolescenti s adulti

Virusul respirator sincingial Necunoscuta Copii Demonstrata

Virusul gripal Necunoscuta Toate varstele Demonstrata

Nota

* Necesita concentratii mari ale microorganismului in trei culturi pozitive sau doua culturi si un frotiu

pozitive [1]

** Tn cazul aspergilozei bronhopulmonare alergice

Tabelul 4. Importanta agentilor patogeni din complexul B. cepacia in afectarea pulmonara la pacientii
cu FC

. Importanta in afectarea
Genomovarul Specia pulmonari din FC

I B. cepacia Putin probabil
I B. multivorans Demonstrat
Il B. cenocepacia Demonstrat

v B. stabilis Putin probabil

\% B. viethamiensis Putin probabil

VI Nedenumit Putin probabil

VIl B. ambifaria Putin probabil

VIl B. anthina Putin probabil
IX B. pyrrocinia Necunoscut

Nota: tratamentul genomovarurilor cu rol putin probabil in afectarea pulmonara este indicat doar in
caz de exacerbare a procesului bronho-pulmonar

Caseta 19. Criterii diagnostice ale aspergilozei bronhopulmonare alergice elaborate la Conferinta
de Consens a Fundatiei de FC (2001) [1]
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.
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e Concentratia serica totald 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 inconjurdtor, dacd pacientul nu este tratat cu Hi-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.

Caseta 20. Metode de prevenire a infectiei incrucisate la pacientii cu FC

Izolarea si segregarea obligatorie a pacientilor in cadrul stationarului si in conditii extraspitalicesti
(daca nu sunt frati)

Respectarea stricta a masurilor de igiena

v Igiena mainilor pacientilor, personalului medical, vizitatorilor

v" Excluderea folosirii in comun a nebulizatorului, veselei, obiectelor de igiena personald
v' Dezinfectarea minutioasa si sistematica a aparatajului medical

v Imbricarea halatelor de unica filosinta la intrarea in salon

v’ Folosirea mistilor protectoare de cétre pacienti la parasirea salonului

v’ Curitirea zilnica a salonului pacientului cu folosirea substantelor dezinfectante

v' Curitenie generald cu dezinfectare (24 ore) a salonului dupa externarea pacientului
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C.2.2.6. Diagnosticul diferential al FC

. Boala Tuberculoza Tusea L Insuficienta
Parametrul FC Astmul bronsic . . . . Celiachia i 1
brongsiectatica pulmonara convulsiva lactazei
2 . De la 4-6 luni
Uneoride la  [Nu are limite de In perioada (odata cu
Debutul bolii De la nastere De la 3 ani . copilului mic, A De la nastere
nastere varsta : diversificarea
nevaccinat : »
alimentatiei)
Rolu_l factorului iy N ] ] ] ] ]
ereditar
Afectiunea SNC +/- - - - - ++ -
Hipotrofie ++++ - + ++ - +++ +
Edeme periferice +++ - - - - +++ -
Abdomen balonat +++ - - - . St +
Rahitism +++ - - - - +++ -
Anemie +++ + + ++ - +++ -
Maldigestie ++++ - - - - ++ +
Malabsorbtie ++++ - - - - . +
Testul sudorii ++++ - - - - - -
Osteoporoza ++++ - - - - ++ +
Afectar(_aa ot ) ) N ] N ]
ficatului
Afectiunea _ et ) ) ] ) ] ]
pancreasului
Activitatea lipazei +++ - - - - - -
Curba glicemica - - - - - + +
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cu monosaharide —
plata

Curba glicemica cu

. > b - - - - + -
disaharide — plata
Atrofia vilozitatilor - - - - ++ -
Testul cu iodolipol ++ - - - - -
Patologlev +++ ++ ++ ++ - -
pulmonara
Efect la tratament it ) i . - -
cu Creon
Efect vla dieta i i ) ) t i
agliadinica
Aspectul,  volumul Grasos, Pistos
frecventa Voluminos +++ o

ta . - - - Voluminos ++++, Apos
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
E>_<amenul_ Acizi neutri, fibre Bogat in lipide, Mucqmatl’
microscopic al cantitatea
scaunului musculare steatoree crescuta de
nedigerate, - - - 5-10 g/zi, excretia 8
g - R lactoza
steatoree marcata, crescuta de azot in
4-5 g/zi fecale steatoree
3-6 g/24 ore
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C.2.2.7. Criteriile de spitalizare

Caseta 21. Criteriile de spitalizare a pacientilor 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 22. Criteriile de spitalizare in SATI a pacientilor cu FC

Manifestari neurologice (stare confuza, copil somnolent, convulsii).

Tahipnee (FR>40/minut).

Necesitatea ventilatiei asistate.

Hipotensiune: TAs <90 mmHg si/sau TAd <60 mmHg sau prabugirea TA cu peste 40 mmHg
fara o altd cauza cunoscuti;

Tahicardia excesiva: FCC >150/minut sau neadecvata febrei.

e Hiperpirexia (temperatura corporald > 39°C).

C.2.2.8. Tratamentul FC [1-14]
C.2.2.8.1. Tratamentul manifestarilor pulmonare in FC [1, 8, 9, 10, 11]

Tabelul 5. Tratament antibacterian in infectia bronhopulmonara cu Staphylococcus aureus
N Calea de Doza Numar de prize in zi Doza. lemca
Antibioticul administrare | (mg/kg/day) maxima (g),
(interval intre pentru adulti
administrari) Per os AY2
Amoxicilin/ acid clavulanic Per 0s 80-100 3 (8 ore) 4.0
Flucloxacilina Per 0s 50 4 (6 ore) 2-3
Cefalexina Per 0s 50-150 3-4 (6-8 ore)
Cefuroxim/axetil Per 0s 40-50 2 (12 ore) 1.0
Vancomicina Y2 40-60 3-4 (6-8 ore) - 2.0
Nota:
v’ Pentru terapia combinatd a S.aureus sensibil include amoxicilina + acid clavulanic (augmentin),

care poate fi utilizata cand este identificata asocierea H. influenzae si S. aureus [1].

v’ Cefalosporine de spectru larg nu trebuie indicate de rutind Tn tratamentul S.aureus sensibil la
meticilin, fiind asociate cu risc crescut de achizitionare a P.aeruginosa.
v Macrolidele (azitromicina) nu sunt utilizate pentru tratamentul S.aureus, fiind asociata cu un risc
crescut de dezvoltare a rezistentei.
v" Pentru agentii patogeni rezistenti, cum ar fi MRSA, trebuie indicate combinatii de rifampicina +
acid fusidic sau rifampicina + clindamicina.
v Clindamicina in monoterapie nu poate fi recomandati la pacientii cu FC, deoarece prevalenta
rezistentei la clindamicina este semnificativ mai mare comparativ cu subiectii non- CF.
v/ Vancomicina este medicament de rezerva pentru S.aureus rezistent la meticilina.
v Flucloxacilina — remediu antibacterian neinregistrat la moment in Republica Moldova
Tabelul 6. Tratament antibacterian in infectia bronhopulmonara cu Hemophilus influenzae
Antibioticul Calea de Doza Numar de prize in
administrare (mg/kg/day) zi (interval intre
administrari)
In cazul H.influenzae tulpini beta-lactamazo negative
Amoxicilina per os 100 3-4 (6-8 ore)
1n cazul H.influenzae tulpini beta-lactamazo pozitive
Amoxicilinatac.clavulanic per os 80-100 3-4 (6-8 ore)
Trimetoprim-sulfametoxazol per 0s 8-10 2 (12 ore)

copii 6 sapt. - 5 luni —
cate 120 mg/zi
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copii 6 luni—5 ani —

cate 240 mg/zi

copii 6-12 ani — cate

480 mg/zi

copii > 12 ani — cate

960 mg/zi
Cefuroxim per 0s 40-50 2 (12 ore)
1n cazul H.influenzae PLP-pozitiv
Cefixim per os 15-20 2 (12 ore)
Nota:

v' Este recomandat tratamentul doar in exacerbarile infectioase Th monoterapie cu o durata de 14 zile
v' Dozarea preparatului trimetoprim-sulfametoxazol se calculeazd pentru componenta trimetoprim




Algoritmul Artimino de eradicare a Pseudomonas aeruginosa primar izolata [10]

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

A 4 y

-
Persistenta P.aeruginosa } { Eradicarea P.aeruginosa }
.
A 4
( - -
Terapie de eradicare
de I1 linie
-
A 4 y
Persistenta Eradicarea Monitorizare: 1-2 saptamani dupa
P.aeruginosa P.aeruginosa finalizarea tratamentului
A
A
Terapie agresiva de eradicare Eradicarea Persistenta/Recurenta culturilor
de 111 linie P.aeruginosa ”+” dupa culturi anterior ”-”
y
Persistenta P.aeruginosa, estre v v
inifiat tratament cronic supresiv . .
! P Terapie de Terapie de
eradicare de | eradicare de Il
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 n 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 n 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 [11]

Preparatul

Doza unica

Nr. inhalatiilor / 24 ore

Colistimetat de sodiu

<lan-0,5 min UN
1-10 ani— 1 min UN
>10 ani— 2 min UN

2

Tobramicina

300 mg (solutie, fiole)
28 mg (pulbere, capsule)

300 mg de 2 ori
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 rezervda pentru pacientii care nu raspund 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

[11]

Antibioticul Doza zilnic_{! Doza zilnicﬁ. MC_Jd_ul de NumﬁrPl d_e
pentru coplii pentru adulti | administrare prize in zi
(interval intre
administrari)
Amicacina 30 mg/kg/zi 350-450 mg/zi AY2 1 (24 ore)
Tobramicina 10 mg/kg/zi 10 mg/kg V. 1 (24 ore)

. . 40 mg/kg/zi 1,5-2 g/zi per 0s 2 (12 ore)
Ciprofloxacind 30 mg/kg/zi 1,5 g/zi V. 3 (8 ore)
Ceftazidim 250-300 mg/kg/zi 12 g/zi V. 4 (6 ore)
Cefoperazona 150 mg/kg 6 g/zi V. 3 (8 ore)
Ceftriaxon 150 mg/kg/zi 6 g/zi V. 3 (8 ore)
Cefatoxima 150 mg/kg/zi 6 g/zi V. 3 (8 ore)
Cefepim 200 mg/kg/zi 6 g/zi V. 2 (12 ore)
Imipenem 80-100 mg/kg/zi 4 glzi V. 4 (6 ore)
Meropenem 120 mg/kg/zi 6 g/zi V. 3 (8 ore)
Colistimetat de sodiu | 50 mii UN/kg/zi 2 min UN Y2 3 (8 ore)
Piperacilina/ 90 mg/kg/zi 4,5 g/zi Y2 3-4 (6-8 ore)
Tazobactam
Ticarcilina/Acid 80-100 mg/kg/zi 3 9/zi V. 3-4 (6-8 ore)
clavulanic
Nota

v  ABT i.v. se realizeaza cu 2 preparate antimicrobiene conform sensibilitatii germenilor identificati
la examenul bacteriologic al sputei pentru a preveni dezvoltarea antibioticorezistentei

v Este indicata asocierea aminoglicozidelor cu cefalosporine de generatia 111-1V

v/ Combinarea a 2 antibiotice B-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 Tn 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 initiale (anterior de acutizare) pentru
pacientul in cauza

v"Nu sunt indicate curele intravenoase sistematice cu o duratd de 14 zile, o data la 3-4 luni pentru
pacientii asimptomatici cu infectie cronica cu P.aeruginosa

v ABT i.v. este indicatd doar in exacerbarea pulmonara la pacientii cu infectie cronica cu
P.aeruginosa

v Doza de tobramicina trebuie administrata in mod ideal intre orele 8:00 si 14:00 pentru a asigura
eliminarea renald optima, preparat care nu este inregistrat in Republica Moldova
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v Pentru minimalizarea traumatizarii pacientului cu FC in timpul ABT i.v. este recomandata
instalarea cateterului periferic

v ABT are importanta vitald pentru pacientii cu FC, dar are efecte limitate Tn lipsa chinetoterapiei

zilnice.

v’ Ciprofloxacina poate fi administrata si la copiii cu FC sub 12 ani din momentul identificarii
infectiei pulmonare cu P.aeruginosa
v’ Piperacilind/Tazobactam si Ticarcilind/Acid clavulanic — remedii antibacteriene neinregistrate la
moment Tn Republica Moldova
v ** Macrolidele (azitromicina) sunt administrate in infectia cronicd cu P.aeruginosa doar la
pacientii (>6 ani) care prezintd 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 [11]

. Doza zilnica pentru Modul de Numiirul de prize
Antibioticul copii b administrare in zi b

Doxiciclina 2-3 mg/kg/zi Per os 1
Trimetoprim-sulfametoxazol 8-10 Per 0s, i.v 2-4

copii 6 sapt. - 5 luni —

cate 120 mg/zi

copii 6 luni —5 ani —

cate 240 mg/zi

copii 6-12 ani — cate

480 mg/zi

copii > 12 ani — cate

960 mg/zi
Ceftazidim 150-200 mg/kg/zi V. 3
Meropenem 120 mg/kg/zi V. 3
Tobramicina 5-10 mg/kg/zi V. 1

Nota

v/ Strategia antibioterapiei 1n Burkholderia cepacia este similard cu cea utilizatd in P.aeruginosa

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

n 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
v' Dozarea preparatului trimetoprim-sulfametoxazol se calculeaza pentru componenta trimetoprim

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

A. xyloxidans [11]

Antibioticul

Doza zilnica pentru
copii, mg/kg/zi

Modul de
administrare

Numarul de prize
in zi

Doxiciclina

2-3

Per os

1

Trimetoprim-sulfametoxazol

8-10
copii 6 sapt. - 5 luni —
cate 120 mg/zi
copii 6 luni—5 ani —
cate 240 mg/zi
copii 6-12 ani — cate
480 mg/zi
copii > 12 ani —
cate 960 mg/zi

Per os, i.v

2-4

Ceftazidim

150-200
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Meropenem 100-150 V. 3
Tobramicina 5-10 V. 1
Ciprofloxacina 20-30 Per 0s, i.v 2-3
Nota:

v' Tratamentul de prima intentie, In cazul pacientilor simptomatici este sulfametoxazol/trimetoprim.
v" Dozarea preparatului trimetoprim-sulfametoxazol se calculeaza pentru componenta trimetoprim

Caseta 23. Tratamentul ABPA [1]

e Tratamentul exacerbarilor ABPA este realizat cu glucocorticoizi sistemici [B].

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
saptamani, apoi la necesitate in dependentd de valorile IgE serice, radiografie toracica,
spirometrie i simptome pulmonare.

v" Tn 2-3 luni se initiaza reducerea progresiva a glucocorticoizilor.

v’ Evitarea utilizarii formelor farmaceutice enterosolubile de prednisolon [B] .

e Ineficienta tratamentului cu glucocorticoizi necesita reevaluarea [C]:

v’ Alti factori patologici care determina prezenta simptomelor.

v’ Cresterea dozei de glucocorticoizi.

v" Utilizarea formelor farmaceutice enterosolubile de prednisolon [1]

v" Suplimentarea tratamentului cu antifungice.

e Itraconazol (antifungic) este indicat in cazul ineficientei sau eficacitatii partiale a glucocorticoizilor,
in recidivele ABPA, in ABPA glucocorticoid dependent si in reactii adverse severe a
corticosterapiei [C].

Doza initiala — 5 mg/kg/zi in 0 singura priza, daca doza nu depaseste 200 mg/zi, caz contrar
— in doua prize.

v Doza zilnicd maxima — 400 mg/zi.

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

Caseta 24. Terapia mucolitica
e Solutie de clorura de sodiu hipertona 5-7% (inhalator prin nebulizare)
e Dornaza alfa 2,5 mg solutie de inhalat (1 fiold) prin nebulizator (dupa varsta de 5 ani) [A], [21].
v' 5-21 ani: 1 fiola in zi
v' >21 ani: 1-2 fiole in zi
e Acetilcistein (pentru pacientii cu varsta peste 2 ani)
v" per os (in lipsa varicelor esofagiene) 20-30 mg/kg/zi
e Ambroxol clorhidrat
v’ per os (sirop, comprimate) 1-2 mg/kg/zi
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Caseta 25. Principiile terapiei inhalatoare (aerosolterapiei)

¢ Administrarea inhalatorie a unui B2-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:

v’ asezat corect

v' cutia toracicd expansionata
V' umerii si omoplatii coborati
e Momente-cheie in inhalarea remediului mucolitic (solutie de clorura de sodiu hipersalind)
v Lanumdrarea ,,1-3” se efectueaza un inspir adanc liber (nefortat) prin cavitatea bucala
v' Cavitatea bucald inchisa si retinerea respiratiei pentru 2-4 secunde
v La numdrarea ,,4-9” expir nefortat pe nas
e Durata inhalatiei constituie 10-15 minute
e Dupa aerosolterapie se efectueaza chinetoterapia respiratorie cu drenarea eficientd a arborelui

bronsic de mucozitafi

unul din remediile antibacteriene inhalatorii

Dupa chinetoterapie la indicatii (infectie pulmonara cu P.aeruginosa) poate fi administrat inhalator

Tabelul 11. Tratamentul bronhodilatator

Grupul medicamentos Remediul medicamentos Doza Numarul de prize/zi
Po-adrenomimetic — cu | goyntamol 100 mcg 1-2 doze 3-4
actiune de scurta durata
B2-adrenomimetic cu ] ]
actiune de scurta durata Fenoterol 100 pg 1-2 doze 3-4
Remedii combinate
(B zjadrenomlmevt Ic cu 9 Fenoterol + Ipratropium
actiune de scurta durata - 1-2 doze 3

) bromide
+ m-colinoblocant)
B2-adrenomimetic cu . +
actiune de lunga durata + Salmeterol xinafoat 1 doza 2

GClI

Fluticazona propionat
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Caseta 26. 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 citre pacient a citorva 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 rezistenta pentru a
mentine caile 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 expira

v’ expiratia prin flutter provoaca vibrarea peretilor cailor respiratorii, fapt care mobilizeaza spre
exterior secretiile.

C.2.2.8.2. Corectia statutului nutritional la pacientii cu FC [3, 5, 6, 7, 14, 17]

Tabelul 12. Terapie substitutiva cu enzime pancreatice minimicrosferice gastrorezistente pentru pacientii
cu insuficienta pancreaticd exocrinda: Creon (doza se adapteazi la eficienta clinica)

Sugari Copiii <4 ani Copiii >4 ani
2000-4000 Un la 120 ml 1000 Un/kg la alimentatie de bazd | 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 o0 alimentatic
suplimentara
e Doza se adapteaza la cantitatea de lipide in alimentatie: 2000-3000 Un lipaza pentru 1 g de grasimi
ingerate.
e Serecomanda de a nu depasi 10000 Un/kg/zi si 250000 Un lipaza/zi la adulti.
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 27. Determinarea eficacitatii tratamentului cu enzime pancreatice (Semne clinice):
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, insotita de disconfort
abdominal, tratamentul este suplimentat cu H2-antihistaminice sau inhibitor al pompei de proton

pentru a creste eficacitatea enzimelor pancreatice.

Caseta 28. Principiile dietoterapiei la pacientii cu FC

e Pentru sugarii <6 luni este incurajata alaptarea la sn, 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:
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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
Meniul zilnic al pacientului cu FC >6 luni, trebuie sa fie bogat in lipide vegetale si animaliere,
proteine, glucide usor asimilabile
Cantitatea zilnica de calorii trebuie s constituie 120-150% din cantitatea necesard unei persoane
sanatoase de aceeasi varsta
Necesitatile energetice sunt asigurate de

v' lipide — 35-45%
v’ proteine — 15%
v" 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
Statut nutritional : . IMP 18,5-25 kg/m? sau lipsa
. . masa/talia 90- masa/talia 90- . N :
satisfacator, evaluarea in 110% 110% pierderii ponderale in perioada

dinamica

apropiata

Necesitatea consultatiei
medicului dietolog
Coordonarea necesitafii
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 0
pierdere ponderala de 5% timp

Alimentare prin metode
invazive

ponderal de diferit
grad pe fon de
suplimente
energetice

Cu peste 2
percentile pe fon de
suplimente
energetice

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

pierdere ponderala cu peste 5%
in ultimele 2 luni pe fon de
suplimente 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

dependenta de concentratia serica

Ergocalciferol

Toti cu insuficienta pancreatica

1000-2000 Ul*/zi la sugari, apoi in
dependenta de concentratia serica

Tocoferol Toti pacientii cu FC 5-10 mg/kg/zi
Toti cu insuficienta pancreatica 10 mg saptamanal sistematic la copii < 1 an
Fitomenadiona Probleme digestive severe >lan 10 mg/sdptamanal

Tn afectarea ficatului
Cure antibacteriene frecvente

Beta-carotin**

Toti cu insuficientd pancreatica

0,5-1 mg/kg/zi, doza maxima 50 mg/zi

Cianocobalamina

Testul Shilling < 45% dupa rezectia
ileonului

100 meg/lund i/m

Nota:

v\ *vit. Arlug=3,3Ul; **vit. D: 1ug=40UlI
v/ ** preparate care nu sunt inregistrate in Republica Moldova

Caseta 29. 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 1gdeNaCl=1 fiola 10 ml 10% = 17 mEq Na +)

e Copii <I an doza maxima: 4 mEqg/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

Caseta 30. 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 i calciu

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

C.2.2.8.3. Tratamentul manifestarilor digestive ale FC [3,7,12-14]
Tabelul 16. Tratamentul ileusului meconial necomplicat

Stare de gravitate medie

Lactuloza > 1 an—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

I. 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. Solutie NaCl hipertona | 3. Sol. Clorura de sodiu 10,0% 200 ml in clister

II. 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-
acetilcisteina administrate per os 2-3 ori/zi pana la aparitia scaunului
v Tratamentul constipatiilor: hidratare adecvata, Lactuloza
v/ ** preparate care nu sunt inregistrate in Republica Moldova

Caseta 31. Tratamentul ileusul meconial complicat

e [leusul meconial complicat (volvulus, atrezie, perforatie, peritonitd meconiald) este o urgenta
chirurgicala
e Interventia chirurgicala
v" Constituie Tn 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
v Enterostoma este inlaturata in cateva saptamani
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Caseta 32. 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 inalta)
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 sSimptomelor
Administrarea de lactuloza per os timp de 1 saptamana dupa episodul acut
Contraindicat in obstructia completa a intestinului
e Gastrografin rectal
v Doze similare cu administrarea per 0s
v Administrat in cazul ineficientei administrarii per os, utilizat foarte in ultima instanta
v Administrare doar sub ghidaj radiologic
e Acetilcisteina per os
v Solutie 200 mg/ml administratd per os cu apa, suc de portocale, suc de coacdze negre pana la
concetratia de 50 mg/ml
v’ Alternativ — comprimate de 600 mg
Dozele
v 1luni-2ani0,4-3g
v 2-7Tani-2-3g
v >Tani—-4-6¢
e Colonoscopie sau 0 interventie chirurgicala este rareori necesar, desi este indicat Tn cazul n care
management medical nu a reusit. Poate implica laparotomie, enterostomie, 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 persistentd a semnelor de malabsorbtie tratamentul este suplimentat cu omeprazol

ANANE N NN

e O o o

Caseta 33. Terapia refluxului gastro-esofagian (vezi Protocolul Clinic National ,,Refluxul

gastroesofagian la copii”)

e H2-antihistaminice
v' Famotidina:
1-1,2 mg/kg/zi, per o0s, 3 prize; maximal 80 mg/zi;
0,6-0,8 mg/kg/zi, ilv, 3 prize.
e Inhibitorii pompei de protoni
v" Omeprazol: 0,7-3,3 mg/kg/zi, per os, 1 priza
v 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
- Metoclopramid: 0,3-0,5 mg/kg, per os, i/v, i/m, divizate in 3-4 prize
- Domperidon: 0,6 — 2 mg/kg corp/zi in 3-4 prize.
e Antiacide
v'Hidroxid de aluminiu si hidroxid de magneziu
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Caseta 34. 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:
e Acid ursodeoxicolic — 15-20 mg/kg/zi
v’ este bine tolerat, n caz de reactii adverse (diaree) se reduce doza
v" reduce marcherii afectarii hepatice in FC, nu este cert demonstrat ca ar intarzia/inversa fibroza
v’ este indicat in cazul unor boli hepatice semnificative
e Vitamina K
v' Este indicat in cazul prelungirii timpului de protrombina
e Evitarea administrarii de acid acetilsalicilic i alti AINS la pacientii cu ciroza hepatica
diagnosticata.
e Administrare cu precautie a acidului fusidic, rifampicinei si azitromicinei.

C. 2.2.8.4. Tratamentul complicatiilor FC [6, 16, 17]

Tabelul 17. Conduita terapeutica a pacientilor cu cord pulmonar

1. Tratamentul 2. Reducerea presiunii in artera | 3. Reducerea IC
maladiei de baza —» pulmonara —>

Antibiotice (tabelele | 1) Bronhodilatatoare  (Teofilina, - | Oxigenoterapia

4,5,6,7,8) adrenomimetice, [zoprenalind)

Enzime pancreatice | 2) alfa-adrenoblocante (Fentolamina, | Diuretice (Spironolactona)

(Pancreatina) Tolazolind)

Mucolitice (caseta 19 ) 3) Antagonistii canalelor de calciu | Glicozide cardiace (conform
(Verapamil, Nifedipina, Diltiazem) indicatiilor medicului

cardiolog)
Kinetoterapie respiratorie
Oxigenoterapia

Nota:

e Indicarea glicozidelor cardiace necesita prudenta crescuta (pacientii cu cord pulmonar decompensat
pe fon de hipoxemie si hipercapnie frecvent dezvolta aritmii si, ca rezultat intoleranta digitalica)

e Diureticele indicate timp indelungat in doze mici (Spironolactona 2-4 mg/kg/24 ore) au efecte
benefice, la necesitate poate fi asociat Furosemidul

Caseta 35. 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
n 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 Tn diabetul zaharat asociat FC pentru a nu
afecta negativ consumul total de energie si starea de nutritie

e Trebuie sa 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 insulind trebuie adaptata
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C. 2.2.8.4. Tratamentul cu modulatori CFTR [22, 23]

Caseta 36. Tratamentul cu modulatori CFTR *

e |lvakaftor — preparat utilizat in cazul pacientilor homo- sau heterozigoti ai mutatiei G551D,
apartine categoriei "potentiatori" (activeaza actiunea proteinei de transport CFTR).

e lvacaftor/lumacaftor — lumakaftor, un CFTR-corector (modulator), amelioreaza stabilitatea
conformationala a CFTR-ului F508del-mutant, asigurand migrarea proteinei CFTR la suprafata
celulara; este indicat pentru tratamentul pacientilor homozigotului ai mutatiei FS08 del.

e Tezacaftor/ivacaftor — tratament indicat pentru tratamentul pacientilor homozigotului ai mutatiei
F508 del.

e Elexaftor/tezakaftor/ivakaftor — prima terapie tripla din lume pentru fibroza chistica pentru
tratamentul pacientilor care au cel putin o mutatie F508 del.

*Note:

v Tratamentul cu modulatori CFTR este conceput pentru a corecta proteina defectuoasa produsa
de gena mutanta CFTR. Deoarece diferite mutatii provoaca diferite defecte ale proteinei CFTR,
medicamentele care au fost dezvoltate pana in prezent sunt eficiente doar la persoanele cu
mutatii specifice.

v’ Pentru moment aceste preparate nu sunt inregistrate Tn Republica Moldova
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D. RESURSELE UMANE SI MATERIALELE NECESARE PENTRU
RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

D.1 Institutiile de asistenta
medicald primara

Personal:

e Medic de familie

e Asistenta medicala de familie, laborant
e Asistent social

Aparate, utilaj

e Stetoscop, tonometru pentru diferite varste ale copilului

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

e Electrocardiograf

e Pulsoximetru

e PEF-metru

Medicamente:

e AMO, amoxicilina+acid clavulanic

e Macrolide (Azitromicind)

e Fluorochinolone (Ciprofloxacina)

e Expectorante (Dornaza-alfa, Ambroxol, Acetilcisteina)
e Bronhodilatatoare (Salbutamol, Fenoterol, Salmeterol)
e Enzime pancreatice (pancreatina)

e Vitamine (D, A E, K)

e Minerale (preparate de fier, calciu)

D.2. Institutiile/sectiile de
asistenta medicald
specializatd de ambulator

Personal:

e Medic de familie

e Medic pediatru

e Medic ftiziopulmonolog
e Medica genetician

e Medic imagist

e Asistente medicale

e Fizioterapeut

Aparate, utilaj

e Stetoscop, tonometru pentru diferite varste copilului

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

e Pulsoximetru

e Spirograf

e Electrocardiograf

e Ultrasonograf

e Sectia imagistica

e Cabinet de fizioterapie

Medicamente:

e AMO, amoxicilina+acid clavulanic

e Macrolide (Azitromicina)

e Cefalosporine generatiile I si Il (Cefalexina, Cefaclor, Cefuroxim)
¢ Fluorchinolone (Ciprofloxacind)

e Expectorante (Dornaza-alfa, Ambroxol, Acetilcisteina)

¢ Bronhodilatatoare (Salbutamol, Fenoterol, Salmeterol)

e Enzime pancreatice (pancreatina)

e Hepatoprotectoare (Acidul ursodeoxicolic)

e |IPP (omeprazol)
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e Vitamine (D, A, E, K)

e Minerale (preparate de fier, calciu)

e GC (Prednisolon), GCI (Fluticazona propionat)
e AINS (Paracetamol, Ibuprofen)

D.3. Institutiile de asistentd
medicala spitaliceasca:
Centrul de FC,

Centrului de Sanatate a
Reproducerii si Genetica
Medicald,

sectia malnutritii,

sectia endocrinologie,
sectia chirurgia nou-
nascutilor IMSP Institutul
Mamei si Copilului,
Sectia gastroenterologie si
endocrinologie IMSP
spitalul Clinic Republican,
Sectia pneumologie IMSP
Institutul
Ftiziopneumologie

Personal

Pneumolog-pediatru

Medic pneumolog

Medic genetician

Medic imagist

Medic functionalist

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

Medic reabilitolog

Medic kinetoterapeut

Asistente medicale

Psiholog

endocrinolog,
hematolog,

Aparate, utilaj:

e Stetoscop, tonometru pentru diferite varste ale copilului

e Laborator clinic standard pentru investigatiile:
urograma, analiza biochimica la indicatii, bacteriologia sputei

e Spirograf

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

Investigatiile imunologice

e Pulsoximetru

e Sectia terapie intensiva

hemograma,

Medicamente:

e AMO, amoxicilina+acid clavulanic

e Cefalosporine generatia II-111 (Cefuroxim, Ceftriaxon, Cefexim,
Cefoperazona, Ceftazidim)

Aminoglicozide (Amicacind, Tobramicind)

Carbapeneme (Imipenem, Imipenem/cilastatind, Meropenem)
Antifungice (Fluconazol, Itraconazol, VVoriconazol)
Expectorante (Dornaza-alfa, Ambroxol, Acetilcisteina)
Bronhodilatatoare (Salbutamol, Fenoterol, Salmeterol)
Oxigenoterapie

Enzime pancreatice (pancreatina)

IPP (omeprazol)

Hepatoprotectoare (Acidul urodezoxicolic)

GC (Prednisolon), GCI (Fluticazona propionat)

AINS (Paracetamol, Ibuprofen)

45



E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLEMENTARII PROTOCOLULUI

Nr.

Scopul

Indicatorul

Metoda de calculare a indicatorului

Numarator

Numitor

Ameliorarea calitatii
examinarii clinice si
celei paraclinice a
pacientilor cu FC

1.1. Ponderea pacientilor cu diagnosticul
de FC, cdrora li s-a efectuat examenul
clinic si paraclinic obligatoriu, conform
recomandarilor protocolului clinic
national Fibroza chistica

Numarul de pacienti cu diagnosticul de FC,
carora li s-a efectuat examenul clinic si
paraclinic obligatoriu, conform
recomandarilor protocolului clinic national
Fibroza chistica in ultimele 3 luni x 100

Numarul total de pacienti cu
diagnosticul de FC de pe lista
medicului de familie, in
ultimele 3 luni

Sporirea ratei de
apreciere a acutizarii
procesului pulmonar
la pacientii cu FC

2.1. Ponderea pacientilor cu
diagnosticul de FC, carora li s-au evaluat
semnele de acutizare de catre medicul de
familie, conform recomandarilor
protocolului clinic national Fibroza
chistica

Numarul de pacienti cu diagnosticul de FC,
carora li s-au evaluat semnele de acutizare de
catre medicul de familie, conform
recomandarilor protocolului clinic national
Fibroza chistica in ultimele 3 luni x 100

Numarul total de pacienti cu
diagnosticul de FC de pe lista
medicului de familie, in
ultimele 6 luni

Administrarea
tratamentului cronic
la pacientii cu FC

3.1. Ponderea pacientilor cu FC, carora
li s-a administrat tratamentul cronic la
domiciliu de catre medicul de familie
si/sau de catre ftiziopneumolog, conform
recomandarilor protocolului clinic
national Fibroza chistica pe parcursul a
3 luni

Numadrul de pacienti cu FC, carora li s-a
administrat tratamentul cronic la domiciliu de
catre medicul de familie si/sau de catre
ftiziopneumolog, conform recomandarilor
protocolului clinic national Fibroza chistica
in ultimele 3 luni x 100

Numarul total de pacienti cu
diagnosticul de FC tratati la
domiciliu in ultimele 3 luni

3.2. Ponderea pacientilor cu FC, carora
li s-a administrat tratamentul complex Tn
stationar, conform recomandarilor
protocolului clinic national Fibroza
chistica

Numarul de pacienti cu FC, carora li s-a
administrat tratamentul complex n stationar,
conform recomandarilor protocolului clinic
national Fibroza chistica, ultimele 3 luni x
100

Numarul total de pacienti cu
diagnosticul confirmat de FC
spitalizati pe parcursul
ultimelor 3 luni

Reducerea deceselor
prin FC

4.1. Ponderea pacientilor decedati prin
FC

Numadrul de pacienti decedati prin FC in
ultimele 12 luni x 100

Numarul total de pacienti cu
diagnosticul de FC de pe lista
medicului de familie, in
ultimele 12 luni

4.2. Proportia pacientilor decedati prin
FC confirmatd morfopatologic

Numarul de pacienti decedati prin FC

confirmatd morfopatologic in ultimele 12 luni
x 100

Numarul total de pacienti
decedati prin FC diagnosticata
morfopatologic in ultimele 12
luni x 100
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ANEXA
Anexa 1. Formular de consultare la medicul de familie pentru FC

Pacient masc/fem Anul nasterii

Data

Criteriile evaluate

Greutatea, kg

Talia/indltimea, cm

IMC, kg/m?

FR/ min

FCC/min

TA, mm Hg

Febra (specificati)

Tuse (specificati)

Expectoratii (specificati)

Dispnee (specificati)

Raluri crepitante/subcrepitante,
buloase, sibilante
(da/nu, specificati)

Hemoleucograma

Analiza generala a urinei

TTOG

Radiografia toracica in 2 incidente

SpO:2

ECG
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Anexa 2. Somatograme pentru devoltarea fizica

Dezvoltarea fizica la baieti de la nastere pana la 36 luni
percentilele talie/varsta si greutate/varsta
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Dezvoltarea fizica la fete de la nastere pana la 36 luni
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Dezvoltarea fizica la fete: 2-20 ani
percentilele talie/varsta si greutate/varsta
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Anexa 3. Ghidul pentru pacienti cu FC, parinti si persoane de ingrijire

Ce este fibroza chistica (sau mucoviscidoza = mucus + viscozitate)
Organismul nostru produce mucus — o substanta fluida care
e FC afecteazi atat baietii, Cél'\ acoperd si umidifica canalele unor organe ale corpului nostru.
si fetele In caz de FC mucusul este vascos si lipicios, fapt care va
e Manifestirile sunt diferite provoca dificultati la nivelul cailor respiratorii si digestive. De
de la un pacient la altul asemenea, bronhiile pot sd se infunde si sd se infecteze
provocand tuse si expectoratii. Organele digestive (ficatul,
necesitd supraveghere si pancrezisul, intestine) pot c!e asemenea sia se obstuieze
tratament continuu provocand probleme de digestie.
K j Plamanii si pancreasul sunt doua dintre cele mai importante
organe afectate.

e FEste o0 maladie cronica, care

Plaménii

Intr-un pldman sanatos mucusul care acopera peretii { Ciile bronsice libere J { Ciile bronsice cu mucus J
cailor respiratorii este fluid si protejeaza bronhiile si

alveolele. In FC mucusul este dens si vascos, adera la
peretii bronsici si impiedica trecerea aerului, acest fapt
poate sa ducd la respiratie dificild. Daca mucusul
ramane 1n bronhii, acesta favorizeaza cresterea
agentilor infectiosi (virusuri si bacterii), provocand
infectii. Tn consecinta apare o tuse frecventa si cronica, : ——
cu producere de mucus dens, dificil de expectorat, ot o Fliman sfpclati & hwmication
infectii respiratorii frecvente, cu respiratie dificila, care in timp duce la degradarea functiei
respiratorii. Tratamentul sistematic permite atenuarea acestor efecte.

Pancreasul % i
Pancreasul este un organ foarte important care produce enzime
necesare pentru digestia alimentelor. Tn majoritatea cazurilor,
dar nu la toti copiii cu FC, pancreasul este afectat sau blocat cu
mucus. Pancreasul afectat nu poate elimina suficiente enzime
pentru ca n intestinului subtire alimentele sa fie prelucrate. Ca
rezultat, copilul cu FC are probleme digestive, ei pierd substante
nutritive din alimentele lor si grasimile nedigerate trec direct in
scaun, n rezultat pierd in greutate. Fara tratament apar dureri
abdominale, diaree sau constipatic si crestere dificila.
Tratamentul sistematic permite de a preveni aparitia acestor
simptome.

Ce NU ESTE fibroza chistica!
* Fibroza chisticiA NU ESTE contagioasa
FC este o boala ereditara (a fost transmisd prin gene de la parinti) — care nu poate fi transmisa de la o

persoana la alta prin orice forma de contact personal cum ar fi tusea
G oti copiii cu \

sau atingerea.
* Fibroza chistica NU se vede la exterior

fibroza chistica .... Copiii cu FC arata la fel ca si alti copii. Nu existd semne exterioare
« au prieteni f|2|Fe ale FC.. o ) . . )
* Fibroza chistica NU afecteaza capacitatea intelectuala
* merg la scoala Copiii cu FC invata si se dezvolta intelectual conform normelor de
« fac sport si exercitii Var.sta. s _
* Fibroza chistica NU ESTE un handicap
* se distreaza! In timp ce unii copii cu FC sunt limitati din cauza bolii lor,
\ / majoritatea, Insd, sunt in masura sa ducd o viatd normala, activa si
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productiva.

* Fibroza chistica nu este astm bronsic

Desi unii medici pot confunda FC cu astmul bronsic pana la momentul diagnosticului, aceste
patologii sunt total diferite, cu unele simptome similare, cum ar fi respiratie suieratoare, dificila si
tuse.

Cum se transmite FC

Este o maladie geneticd si nu este contagioasi. Genele sunt TATAL MAMA
amplasate in ADN si tin controlul asupra tuturor functiilor e e
organismului nostru, precum activitatea celulelor, culoarea parului L) L)
si a ochilor, etc. " ‘

Nu te poti molipsi de FC de la cineva. Fibroza chistica este cauzata

de mutatii (anomalii) intr-o gend din ADN-ul nostru. Aceastd gena

raspunde de activitatea unei proteine numite reglatorul de

conductanta transmembranara al fibrozei chistice (CFTR). Aceasta

proteind ajutd la transportul de sare prin peretii celulei. Un copil cu

FC are prea putind proteind FCTR, ceea ce duce la mucus vascos si ? ﬂ" \ T 7
\ , y \

I\

pierdere de sare din organism.

Orice persoanad are doud copii ale genei CFTR, una mostenita de la
mama si alta de la tatd. Persoanele cu FC au mutatii Tn ambele  copar ooz Copil3  Comild
copii ale genei. Parintii copilului cu FC sunt purtatori ai unei gene Bolnav  Puriator Purtator  sinitos
CFTR cu functia pastrata si a unei gene defectuoase. Astfel persoanele cu o gena defectuoasa si una
sanatoasa, nu au FC, ei sunt sandtosi. Orice sarcind a doi parinti purtatori are o sansa de 25% (%) la
un copil cu FC, de 50% (¥2) — la un copil purtator si 25% (¥4) la un copil sdnatos non-purtator.
Savantii au identificat peste 1800 mutatii ale genei CFTR.

Semne si simptome ale fibrozei chistice
Cele mai frecvente semne si simptome ale FC sunt enumerate mai jos:
* ocluzie intestinala la nastere — lipsa scaunului Tn primele 36 ore dupa nasterea copilului
« adaos insuficient in greutate in pofida unui apetit crescut
« digestie insuficienta
* scaune grasoase si Voluminoase
« dureri abdominale
* tuse uscata repetitiva, apoi cronica productiva si/sau respiratie suieratoare
* infectii pulmonare repetate (pneumonii, bronsite)
« sinuzite frecvente
* transpiratie sarata

Cum este diagnosticata fibroza chistica

Majoritatea copiilor cu FC sunt diagnosticati in primul an de viatd sau pana la varsta de 3 ani. In
unele tari este introdus screening-ul neonatal si la nou-nascutii cu rezultat pozitiv vor fi cercetate cele
mai frecvente mutatii si va fi realizat testul sudorii. Pentru copii mai mari la care medicul identifica
semne suspecte pentru FC va fi indicat testul sudorii pentru confirmarea diagnosticului, apoi, la
indicatii, testarea genetica.

Testul sudorii este cea mai frecventd metoda utilizata pentru confirmarea diagnosticului de FC.

Doi electrozi mici sunt amplasati pe piele (de obicei pe mana) pentru a
stimula glandele sudoripare.
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Apoi transpiratul este colectat si este apreciata cantitatea de clor

(componenta sarii din transpirat).

Pentru testarea genetica este necesara colectarea unei cantitati de sange.

N

)

-

Viata cu fibroza chistica — o zi obisnuita

/ O casa fard fum de tigard \

Respirarea aerului cu fum de
tigara nu face bine nimanui,
dar acesta este n special
ddundtor pentru copiii cu FC.
Plamanii copilului cu FC sunt
mai sensibili.

Adultii trebuie sa protejeze
copii de efectul daunator al
fumului.

Nu trebuie admis fumatul in
casa si copilul cu FC in viitor

nu trebuie niciodata sa
Qmeze.

Copii cu FC, precum alti copii, pot fi destepti, optimisti si deseori
pot accelera varsta in dezvoltarea sa. Majoritatea copiilor cu FC
sunt practic sanatosi timp de multi ani si pot participa la toate
activitdfile familiei lor. Fard indoiald vor exista timpuri cand starea
sanatatii copilului cu FC va pune la grea incercare intreaga familie.
Din aceasta cauza parintii, In prima perioadd, pot avea senzatia ca
merg pe un drum cu urcusuri si coborasuri. Cel mai important in
aceasta perioada parintii sd nu se izoleze, sa contacteze cu rudele si
prietenii si sa accepte ajutorul si suportul altora.

Necesitatea in monitorizare eficienta

Copiii cu FC necesita un acces liber la asistenta medicala primara,
optimal Tn apropierea locuintei lui. Copilul cu FC va necesita vizite
pentru vaccinari, bolile tipice ale copilariei si pentru monitorizarea
cresterii. Membrii echipei de FC din Centrul de FC vor conlucra in
de aproape cu medicul de familic si pediatrul din asistenta
medicald, coordonand activitatea acestora.

Copiii cu FC cu varsta de pana la 6 luni sunt consultati lunar la Centrul de FC, cei cu varsta de 6-12
luni — o data la 2 luni, copilul mai mare de 1 an — o data la 2-3 luni, iar adultii — o data la 3 luni.

O zi obisnuita a unei persoane cu FC

Activitatea zilnica a persoanelor cu FC presupune suplimentar:

e administrarea de enzime la fiecare mancare si gustare — cei identificati cu insuficienta pancreatica
exocrina (chiar si copiii alaptati pot necesita enzime)

e administrarea de complexe de vitamine liposolubile

e realizarea inhalatiilor fie prin nebulizator cu solutii speciale, fie prin camera de inhalare (spacer) cu

“puft-uri”

e realizarea chinetoterapiei respiratorii cel putin o data in zi, uneori pana la 4 ori in zi

e inperioada caldi a anului si Tn caz de febra, necesita un supliment de sare pentru a compensa
pierderile excesive de sare prin transpiratie
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e Alimentatia copilului cu fibroza chistica

Caloriile din alimente
/ Copiii cu FC necesitd\ Copiii cu FC pot avea dificultati in adaosul ponderal, din cauza ca

surplus de .... enzimele digestive la ei nu ajung in intestin. Fara aceste enzime
grasimile si proteinele nu pot fi absorbite adecvat. Absorbtia glucidelor
« calorii nu este foarte tare afectata.
s Infectiile, de asemenea, pot cauza dificultdti in adaosul ponderal.
* grasimi Copilul cu FC necesitd cu 30-50% mai multe
* proteine calorii si de doud ori mai multe proteine r'\
comparativ cu alti copii. De exemplu, un copil -
s sare sanatos de 3 luni are nevoie 115 de kcal/kg/zi, \ -
K J iar copilul cu FC de aceeasi varstd — 170 t
kcal’kg/zi, beneficiind de terapie enzimaticd. Dieta hiperproteica, ' l
hiperlipidica si hipercaloricd va ajuta copilul cu FC sa-si pastreze greutatea \

la valorile necesare varstei lui. Cea mai buna metoda de a alimenta copilul
cu FC sunt mesele si gustirile frecvente! Gustarile bogate in grasimi si
proteine au un rol important in asigurarea unei cantitati necesare de calorii.
Dieticianul specialist in FC va ajuta copilul cu FC in elaborarea unei diete
corecte individuale pentru fiecare copil cu FC. El va aprecia daca copilul are |
o alimentatie corecta, prin masurarea greutatii, Inal{imii si prin calcularea \ :
cantitatii totale de calorii per zi. Pentru a aprecia dacd copilul cu FC primeste suficiente calorii si
proteine, pdrintii pot fi rugati s completeze zilnic o agendd a alimentatiei copilului. Apoi aceste
agende sunt comparate cu necesitatile zilnice ale copilului.
Aportul nutritional zilnic trebuie sa fie constituit din:

e proteine — 15%

e lipide — 40-45%

e glucide 40-45%.
Uneori pot fi necesare suplimente hipercalorice. Dieticianul poate sugera care formuld cu supliment
hipercaloric este cea mai adecvata pentru fiecare copil.

Grupele principale de alimente
Fiecare zi copilul cu FC va necesita:

Carbohidrati (glucide)

Aceste alimente (dulciuri, fainoasele) asigura organismul cu energie rapida
si calorii pentru cresterea acestuia. Ele sunt cele mai usor de digerat.
Exemple de carbohidrati: paine, cereale, paste, fructe, legume, zahar si
dulciurile.

Echivalente Tn glucide

20 grame de glucide se contin in:

sub forma de cereale
e 3 biscuiti
e 4 linguri mari (100 Q) paste, orez, gris
e 5 linguri mari (100 g) legume uscate
e 2 cartofi (100 g)
e 2 linguri mari de piure de cartofi

sub forma de fructe:
e Un mar, o pard, o portocald, un piersic, 0 nectarina
e 5 banana (80 Q)
e 3 caise, 3 prune, 3 Clementine (150 g)
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e 250 g capsune
e 100 g compot neindulcit
alte glucide
¢ 4 bucatele de zahar sau 4 bomboane
e 0 lingurd mare de dulceata
Proteine

Proteinele sunt necesare pentru ,.constructia” si ,,repararea” organismului,
dar si pentru lupta cu infectiile. Copiii cu FC trebuie sa utilizeze mai multe
proteine comparativ cu alti copii. Exemple de alimente care sunt bogate in
proteine: carnea, peste, oud, cascaval, lapte, nuci, alune si iaurt.

; Echivalente Tn proteine

%44 15-20 grame de proteine se contin in:

100 g de carne sau peste
2 oud

500 ml de lapte
4 jaurturi

70-90 g cagcaval
200 g branza

Lipide (grasimi)
P Lipidele sunt cele mai bogate in calorii si sunt utilizate ca sursa de energie
\ } pentru organism. Ca si proteinele, lipidele pot fi dificil absorbite in
., organismul copilului cu FC. Lipidele care contin acizi grasi esentiali sunt
- _wﬁ‘ foarte importante in alimentatie. Alimentele bogate in acizi grasi esentiali:
3 / floarea soarelui, porumb, soia, seminte de bumbac si uleiuri.
— Cantitagile mari de grasimi sunt importante pentru persoanele cu FC
deoarece:
e grasimile furnizeaza de 2 ori mai multe calorii decat proteinele si glucidele
e transformarea grasimilor in energie necesitd mai putin efort din partea organismului decéat
transformarea proteinelor si glucidelor
e grasimile alimentare sunt sursa importanta de acizi grasi esentiali, de care organismul are nevoie
pentru o activitate normala.
Echivalente Tn lipide
10 grame de lipide se contin in:

® 0 lingura mare de ulei sau 14 g de unt
® 30 g de smantana de 30%

® 100 g de frisca 10%

® 50 g de branzica pentru copii
e 50 g branza de 18%

e 22 g cascaval de 45%

e 25 g carne de gasca sau rata

e 45 g de carne de curcan (22%)
e 55 g de carne de giina (18%)
e 2oud

e 15 g de batog (65%)

e un pumn de alune sau fisticuri
e o felie de placinta

e o portie de 150 g de chips

Idei utile pentru cresterea cantititii de calorii in alimente
e Utilizarea untului sau margarinei pe paine sau in alimente
e Servirea deserturilor (friscd, inghetata, cacao, napolitane, etc.)
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Utilizarea de smantana sau maioneza pe sandwich, salate, cartofi

Folosirea portiilor generoase de sosuri

Prepararea supelor-crema in loc de supa pe baza de bulion

Carnea si pestele prajit dupa ce a fost dat in fiind, ou si pesmeti are mai multe calorii decat
cele pregatite la gratar sau prajite simplu

Vitamine si minerale
Vitaminele A, D, E si K sunt absorbite in organism cu ajutorul lipidelor. Persoanele cu insuficienta
pancreatica exocrind, pot suferi de insuficienta acestor vitamine. Enzimele pancreatice faciliteaza
absorbtia vitaminelor, din aceastd cauza vitaminele trebuie administrate dupa enzime. Vitaminele A,
D, E si K administrate prin capsule sunt mai usor absorbite.
Vitamina A este importanta pentru o vedere si piele sanatoasa. Sunt necesare 5000 Ul/zi si se contine
in fructe, legume, galbenus de ou, ficat, ulei din ficat de peste.
Vitamina D este importanta pentru absorbtia calciului si oase sanatoase. Vitamina D este in cantitati
mari in lapte, peste gras (hering, somon, macrou), unt ou, ficat. Expunerea la soare timp de 10 minute
in zi la aer liber, de asemenea, poate ajuta copilul sa primeascd mai multa vitamind D. Sunt necesare
800-1000 Ul/zi.
Vitamina E este esentiala pentru formarea celulelor rosii ale sangelui. Sunt necesare 300-500 Ul/zi si
se contine in uleiuri de plante, produse din ulei, seminte, nuci.
Vitamina K are rol major in coagularea sangelui. Sunt necesare 5 mg o data pe saptamana daca
copilul este mai mic de 1 an, are afectare hepaticd, urmeaza tratament cu antibiotice si Se contine in
fructe, legume, galbenus de ou, ficat, ulei din ficat de peste.
In Centrul de FC pacientul va primi reteta pentru cantitatea necesara de
suplimente de vitamine. Vitaminele A si E comercializate in forma apoasa
sunt mai bine absorbite comparativ cu cele uleioase.
Prea multe vitamine pot dauna, astfel ca trebuie respectat cu strictete
dozajul prescris de catre specialistul FC.
Dezvoltarea oaselor depinde in mare masura de cantitatea de calciu
absorbitd in organism. Laptele si alte produse lactate sunt sursa principald
de calciu din alimente pentru pacientii cu FC.
Echivalente de calciu
300 mg de calciu se contin in:

e 250 ml lapte sau 25 g de lapte praf

e 2 iaurturi

e 300 g cascaval

e % litru apa minerala imbogatita cu calciu
Alte oligoelemente
In cazul cand starea de nutritie nu e satisficitoare, pot apirea carente in fier, zinc si seleniu. Aceste
minerale joaca un rol important in organism. De exemplu:
- ferul este indispensabil in sinteza hemoglobinei care transporta oxigenul spre tesuturi;
- zincul este necesar in formare si liberarea proteinelor care transporta vitamina A,
- seleniul lupta contra proceselor ce intervin in agravarea leziunilor pulmonare.

e Fer—10-20 mg/zi

e Zinc — 10-20 mg/zi

e Seleniu — 50-150 mg/zi
Aportul de sare
Alimentatia unei persoane sinitoase contine 6-8 g de sare pe zi. In FC necesititile de sare sunt
crescute, in special in perioada calda a anului (temperaturi peste 20°C) sau in efort fizic important,
cand poate fi necesar un surplus de peste 2-6 g/zi.
Sugarii cu FC alaptati de asemenea au nevoie de o cantitate mai mare de sare. Deshidratarea poate fi
prevenita la copiii alaptati la san, prin suplimentarea de sare, mai ales in perioada caldd a anului.
Recomandari de suplimente de sare la copii aldptati la san:

e copii sub 6 luni: 1/8 lingurita de sare la 5 ml (1 linguritd) de apa
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e copii mai mari de 6 luni: 1/4 lingurita de sare la 5 ml (1 linguritd) de apa
Doza se administreaza cu o seringa pe tot parcursul zilei pentru a oferi volumul de 5 ml(1 lingurita).
O linguritd de sare rasa este echivalentd cu 6 g sare.
Un gram de sare se contine in:

e 50 g salam fiert

e 40 g cascaval

e 60 g chips
e 30-50 g biscuiti sarati
e 3olive

Fast food si FC

O masa constituitd dintr-un hamburger (sandwich cu carne tocatd), o portie de cartofi prajiti $i o bautura
dulce de 300 ml sau un coctail de lapte aduce intre 800 si 1000 calorii. Acest aport este valoros din punct
de vedere energetic, mai putin, insa, in planul echilibrului alimentar. De fapt, aceastd masa este bogata in
lipide si glucide rapide, dar saraca in fibre vegetale si in vitamine hidrosolubile (vit. B si C).O frecventare
episodica a acestui tip de restaurant nu este nefasta, insa nu in fiecare zi. Pe de alta parte acest gen de
masa poate necesita un aport suplimentar de enzime pancreatice.

Prevenirea deshidratarii la copiii cu fibroza chistica

Care sunt semnele si simptomele de deshidratare?

Deshidratarea la sugari si copii apare de multe ori in urmatoarele conditii: diaree, varsaturi, febra si
vreme caniculara.

Semnele si simptomele de deshidratare variaza in functie de severitatea acesteia, cele mai frecvente
ochi infundati

lipsa de lacrimi in timpul plansului

piele cu elasticitate redusa

urina intunecata la culoare cu miros puternic

uscaciunea gurii

varsaturi

oboseala

slabiciune si somnolenta

e iritabilitate

e un nivel redus de constiinta

e pierdere ponderala
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Deshidratarea poate fi periculoasd. Din aceastd cauza daca aceste simptome sunt prezente, parintii
trebuie sd contacteze personalul medical responsabil de pacientii cu FC sau sa meargd imediat la o
sectie de urgenta din apropiere.

Cum poate fi prevenita deshidratarea?

Deshidratarea poate fi prevenita prin utilizarea unei solutii orale cu electroliti cum ar fi Rehidron.

Administrarea de enzime pancreatice

Majoritatea copiilor cu FC au insuficientd pancreatica si necesitd enzime pancreatice suplimentare
pentru a absorbi alimentele. Semnele care indica ca pancreasul copilului cu FC nu produce suficiente
enzime sunt: scaune uleioase si/sau adaos ponderal insuficient in pofida unui apetit bun.

Un test special este aprecierea elastazei-1 in materiile fecale, realizat pentru a determina daca
pancreasul copilul cu FC produce suficiente enzime.

Enzimele sunt capsule ce contin lipaze, proteaze si amilaze, care vor ajuta persoana cu FC la absorbtia
alimentelor din intestin. Enzimele vor fi administrate imediat Tnainte de fiecare alimentatie sau gustare
pe parcursul intregii vieti.

Cate enzime va necesita un copil cu FC?
Fiecare copil cu FC necesita cantitati individuale de enzime. Cauze ale acestor diferente pot fi:

e cantitatea de lipide in alimente

e greutatea si varsta copilului

e cantitatea de acid in stomac
Specialistul FC si dieticianul vor ajuta fiecare pacient sa ajusteze doza de enzime pentru o digestie cat
mai buna. Subdozarea sau supradozarea de enzime pot provoca reactii adverse, din acest motiv fiecare
modificare a dozei de enzime trebuie discutatd cu personalul de la Centrul FC.
Cel mai bun indicator al absorbtiei alimentelor este adaosul ponderal satisfacator.

Sfaturi utile Tn utilizarea enzimelor pancreatice

e capsulele cu enzime trebuie pastrate intr-o incapere intunecata, la o temperatura ce nu depaseste
25°C

e trebuie verificat termenul de valabilitate a capsulelor (enzimele expirate isi pierd din activitate)

e pentru cei mai mici capsula va fi desfacuta si microcapsulele vor fi amestecate in o lingurita de
suc de mere; microcapsulele nu trebuie strivite sau mestecate

e copilul trebuie Tncurajat de la varsta cat mai mica sa ia capsula intreaga, astfel ca capsulele
trebuie inghitite fara a fi mestecate

e enzimele vor fi administrate imediat inainte de fiecare alimentatie sau gustare, iar daca
alimentarea dureaza mai mult de 30 minute, %2 doza se ia la inceput si alta % peste 15 minute.

Dozele recomandate pentru alimentatia obisnuita
2000-3000 U lipaza pentru 1 g de grasime.

Sugar 2000-4000 Un lipaza la 120 ml de lapte (matern sau formula)
Copil < 4 ani 1000 Un/kg/alimentatie de baza si 500 Un/kg pentru gustare
Copil >4 ani si adulti 500 Un/kg la alimentatie de baza, 250 Un/kg la gustare

Aceste doze pot varia mult in dependenta de fiecare pacient in parte si trebuie discutate cu specialistul.
Se recomanda sa nu se depaseascd doza de 10 000 Un/kg/zi sau 250 000 Un/zi la adulfi.

Eficacitatea tratamentului cu enzime pancreatice este apreciata dupa semnele clinice:
e reducerea numarului de scaune in zi

micsorarea volumului scaunelor

scaune mai oformate, fara grasimi neprelucrate

diminuarea meteorismului

lipsa durerilor abdominale

adaosul ponderal
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De toate culorile Tn fiecare zi

Alimente

Caracteristici
nutritionale

Utilizarea

PRODUSE LACTATE

Lapte integral

Proteine, lipide,
calciu,
vitaminele A, D

Lapte integral, si produse lactate
din lapte integral, in fiecare priza
alimentara

CARNE, PESTE, CARNE DE

Carne, mezeluri,

Proteine, lipide,

La fiecare alimentatie principala

PASARE, OU, PRODUSE DIN maruntaie (viscere), | fier,  vitamina| (peste 3 ori pe saptdmana,
CARNE (MEZELURI) peste, ou B12, acizi grasi|oud 3 ori pe saptamana,
’ -\_ esentiali, aport| maruntaie 1-2 ori pe sdptamana*,
X caloric bun carne la celelalte mese)
Pot fi propuse si ca gustare, 1-2 ori
pe saptamana
Legume, fructe Glucide, fibre,| Minim de 5 ori/ zi. Se pot consuma

Fructe uscate
Fructe oleaginoase

diverse vitamine
din grupa B 51 C

crude sau prajite, aproape in orice
fel de mancare: de la combinatii cu

(nuci, alune, | Glucide, fibre, 1 } le. pana 1
fisticuri,  seminte | aport caloric egume’,sofurl’ Cer‘ea eiPam_l a
floarea  soarelui, | important deserturi (inghetata, prajituri,
dovleac, migdal torturi), produse de patiserie.
De preferat fierberea in cantitate
micd de apa pentru a pastra
vitaminele si mineralele.
Paste, orez, gris,|Glucide lente | Acestea sunt primii carburanti ai
CEREALE, LEGUME USCATE |faina sau  complexe | organismului
e . hy\\\F * Paine, biscuiti minerale
\ Cartofi Vitamine  din | Acest grup de produse sub diverse
grupa B forme posibile sunt obligatorii la

fiecare masa
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GRASIMI (PRODUSE GRASE) | Unt, margarina, | Lipide, acizi | Untul e bogat in vitamina A

smantana grasi esentiali Produsele grase vegetale aduc acizi
Uleiuri Vitamina A, D, | grasi esentiali
( Grasimi  animale | E Nota: nu uitati sa variati produsele
~ (unturd de porc grase pe parcursul zilei.
‘ topita, slanina) v La fiecare alimentatie

Ciocolata, biscuiti, | Glucide, lipide, |Acest grup de alimente va fi propus

produse de | minerale, la desert, la gustarea de dimineata
patiserie, vitamine sau de dupa amiaza
Crema, inghetata | Aport  caloric | A da un caracter mai ademenitor
Fructe in sirop interesant, bun | deserturilor, meselor, gustarilor
Zahar, miere,
dulceturi, dulciuri | Glucide rapide

sau simple

Tratamentul leziunilor pulmonare
Tehnici de chinetoterapie respiratorie
,Ingrijirea” plamanilor este o componentd importanta a rutinei zilnice a pacientilor cu FC. Copiii cu
FC au o cantitate mare de mucus (secretii) In plamani. Acest mucus contine putind apa, deci este
lipicios si greu de eliminat. Momentul cheie Tn tratamentul infectiei pulmonare este eliminarea acestui
mucus din bronhii. Tehnicile de chinetoterapie respiratorie (TCR) sunt metode de tratament prin care
mucusul vascos si lipicios din plamani in final poate fi eliminat prin tuse sau huff-ing. Eliminarea
zilnicd a mucusului din bronhii reduce infectia pulmonara si amelioreaza functia plamanilor. Este
recomandatd deprinderea cat mai precoce, in primele 6 luni de la stabilirea diagnosticului, a
chinetoterapiei respiratorii astfel cd atat parintii si cat copilul cu FC sa fie confortabili in realizarea
acesteia.
Sunt foarte multe TCR, precum tuse dirijata, huffing-ul, tehnici de respiratie activa, tapotamentul cutiei
toracice, dar si utilizarea unor dispozitive specializate pentru respiratiec sau veste oscilatorii.
Majoritatea din ele sunt usor de realizat. Odata cu cresterea copilului, ei pot prefera mai multe TCR.
Chinetoterapeutul specialist in FC va selecta impreuna cu pacientul FC si familia acestuia cea mai
optimala metoda.
Chinetoterapia pasiva a cutiei toracice
Chinetoterapia pasiva a cutiei toracice frecvent este prima metoda de chinetoterapie pe care o deprind
membrii familiei In Centrul de FC. Aceasta prezinta o combinatie a tehnicilor de tapotament sau
vibratie a cutiei toracice §i pozitionarea corpului copilului cu FC (drenaj postural). Aceste tehnici ajuta
la drenarea mucusului din diferite parti ale plamanilor, ridicdndu-1 pentru ca apoi sd fie eliminat prin
tuse.
Tn prezent nu este utilizatd pozitionarea cu capul mai jos de nivelul corpului in chinetoterapia
pasiva a cutiei toracice!
Nu existd reguli stricte care determind numdrul de tapotamente ale cutie toracice, dar chinetoterapia
cutiei toracice trebuie realizate sistematic cu strictete. Este recomandata o frecventa de 1-2 ori pe zi.
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Cand copilul este in perioada de acutizare, numarul de sedinte de chinetoterapie poate fi marit la 4 ori
pe zi.

Este foarte dificil sa inveti tehnicile de chinetoterapie respiratorie din manuale, fiind mult mai simplu
ca acestea sa fie practicate cu un chinetoterapeut specialist de la Centrul FC.

Anual trebuie reevaluatd corectitudinea realizarii metodei de chinetoterapie de catre parinti sau
pacientul cu FC. Odata cu cresterea copilului metoda de chinetoterapie poate fi modificata. Catre
varsta de 3-4 ani copilul poate deprinde unele metode de chinetoterapie pe care sa le realizeze de sine
statator, precum ar fi respiratie cu presiune pozitiva la expir si huffing-ul.

Chinetoterapia cutiei toracice la un copil cu FC

O privire asupra plamanilor si tehnicilor de tapotament

{ Respiratia } fPentru a intelege de ce si cum \
chinetoterapia este tratamentul
zilnic esential, care contribuie

Contractia muschilor } mult la ameliorarea calitatii vietii
intercostali pacientilor, trebuie de raspuns la
Qntrebarea: ""Cum noi j

Respiratia este una dintre functiile vitale ale organismului. Atunci
} /) cand noi respiram, aerul din exterior bogat in oxigen, intrd n plamani

prin cdile aeriene: nas, trahee, bronhii. Bronhiile se ramifica precum
ramurile unui copac. De aceea noi vorbim despre arborele bronsic.
Odata ce aerul a ajuns pana la bronhiile cele mai mici, el intra in
alveole (saci mici alveolari). Aici si se petrece schimbul de gaze, cand
sangele va fi imbogatit cu oxigen. Ventilatia constd din doua
Relaxarea muschilor } faze: inspiratorie si expiratorie.
intercostali T .
: Inspiratia in repaus este un fenomen activ:
diafragma coboara, iar abdomenul se umfld (proemind). Aerul din
exterior este aspirat de catre plamani, sacii alveolari se alungesc si se
deschid (vezi schema a).
}\ Expiratia in repaus este pasiva:
] } diafragma se relaxeaza, iar aerul comprimat in pldmani este evacuat.

Contractia diafragmei
(coborérea)

Inspiration

Pentru a expira complet muschii abdominali se contracta si diafragmul
urcd la maximum (vezi schema b).

Relaxarea diafragmei
(ridicarea)

Expiration
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Bronhiile la microscop
Mucusul protejeaza epiteliul respirator (bronsic), umidifica si captureaza praful, poluantii, bacteriile si
virusurile care nu au fost oprite in cdile respiratorii superioare. Cilii vibreaza atunci cdnd mucusul este
lichid si face ca particulele capturate s se deplaseze spre exterior. Cilii au un rol de covor rulant.
Cuplul cilii-mucus este ,,filtrul” (purificatorul) plamanului, proces numit epurare muco-ciliara.

Respiratia la persoanele cu FC

La momentul nasterii, plamanii copilului cu FC sunt sanatosi. Defectul genetic determina un deficit de
hidratare a secretiilor, in special a mucusului.

Cilii care acopera epiteliul respirator sunt blocati de catre mucusul prea vascos, in care se pot dezvolta
bacterii §i sa provoace infectii.

Durata indelungatd a inflamatiei si infectiei la nivelul epiteliului brongic va provoca distrugerea
ireversibild a arborelui bronsic. Acest lucru creeaza un cerc vicios: arborele bronsic in mod normal
rigid din cauza unui carcas cartilaginos, se dilatd si se transformd in saci cu pereti moi, iar mucusul
vascos stagneaza in aceste pungi favorizand infectia si inflamatia, care sunt si ele daunatoare.

Sectiune transversala a bronhului

Mucus
Bronh sanatos Bronh in FC Muschi
hipertrofiati
S Edem si inflamatie
Aceasta inflamatie poate de asemenea declansa

contractia muschilor netezi din peretii bronsici, ceea ce poate provoca spasm, precum in astm bronsic:
calibrul bronhiilor e diminuat nu doar prin obstructia determinata de prezenta mucusului, dar si
diametrul este redus prin bronhospasm. Bronhiile ,,se astupa”, secretiile vascoase impiedica trecerea
normala a aerului prin plamani, care in rezultat nu pot asigura oxigenarea buna si evacuarea bioxidului
de carbon. Tusea intervine pentru a incerca sa dezobstrueze bronhiile mari.

Pozitionari modificate pentru sugari in chinetoterapia cutiei toracice

Instructiuni zilnice pentru eliminarea mucusului din plaméanii copilului primului an de viata

Pentru dezobstruarea lobilor superiori

Sunt percutate sau supuse vibratiei zonele la nivelul umarului sau
a claviculelor din ambele parti ale cutiei toracice. Spinarea
copilului trebuie mentinuta drept si trebuie evitatd pozitionare
curbatd (vezi imaginea). Acest fapt previne presiunea asupra
stomacului, ceea ce poate determina regurgitarea.

Pentru dezobstruarea lobilor inferiori in segmentele
posterioare

Copilul este culcat orizontal pe abdomen (pe burticd) cu
capul intors pe o parte (vezi imaginea). Parintele percuteaza
spatele, evitand coloana vertebrala, de la nivelul umerilor in
jos pana la ultimele coaste.

Pentru dezobstruarea lobilor inferiori in segmentele anterioare si laterale
Copilul este pozitionat culcat pe partea dreapta sau stanga. Se percuteaza incepand cu fosa axilard pana

la ultima coasta.
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Metodele active de chinetoterapie respiratorie

Metodele active de chinetoterapie respiratorie sunt realizate de catre
copil fard ajutor, de sine statator, asigurdndu-se astfel independenta si
dezvoltarea normala a copilului.

Stimularea acusticd este cea mai simpld metodd de influentd asupra
respiratiei. Aceastd metoda poate fi efectuatd chiar si de un copil mic,
incurajandu-1 sa repete strigate puternice pe care el le emite.

Tehnica poate fi transformatd n joc, simuland un strigat puternic de
lupta al indienilor, concomitent acoperind/descoperind repede gura cu
palma.

O alta metoda de a imbunatati respiratia este un expir in un anumit ton:
aaaaaaaaaaaaaaaaaaa/muuuuuuuuUUUUUUUUUUUUU/UAUAUAUAUaUaUaUaUaUauauaua

Copiilor mici le place sa cante la instrumente muzicale de suflat — fluier, muzicute etc. ""Instrumentele
muzicale™ pot fi procurate cu usurinta intr-un magazin de jucarii, care pot varia foarte mult dupa
rezistenta opusa la expiratie, prin urmare, fiecare instrument trebuie sa fie pre-testat de catre parinti,
anterior ca sa fie dat copilului. Rezistenta prea scazuta la expiratie, nu va avea nici un efect pozitiv
pentru mobilizarea sputei. O rezistenta prea mare poate duce la o crestere a presiunii intratoracice si la
supraincarcare a inimii $i plamanilor.

Cele mai multe dintre "instrumente" nu pot fi dezinfectate si prin urmare, ele trebuie sa fie
schimbate in mod regulat.

Stimulii vizuali, de asemenea, pot oferi un aspect de joc exercitiilor
respiratorii.

Un exercifiu excelent pentru chinetoterapia respiratorie poate fi, de
exemplu, suflarea bulelor de sapun. Astfel ca, rezultatul vizibil al
eforturilor copilului (bule de aer si sunetul tare al apei ,,clocotinde™) atrage
atentia copilului pentru o perioada lunga de timp.

Un alt exercitiu poate servi ca o distractie placutd pentru copii —
\ ’ respiratia pe oglinda astfel incat aceasta sa fie aburita, si apoi sa fie
N 7z desenate imagini amuzante.
Poate fi oferit jocul "omida" — prin miscari respiratorii sa fie
desenate picioare unei omizi:
// ™\ * expir scurt = picioare scurte,
« expir lung = picioare lungi.

Lungime

— a

Drenaj autogen
Drenajul autogen este o tehnica de eliminare a mucusului de la nivelul cailor respiratorii, realizatd de
sine statator, fapt care creste stima de sine si ofera independenta copilului cu FC.

Inspir pe nas
pauza
Expir pe nas sau gura
1. pasiv
2. activ
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Este importanta pauza la sfarsitul inspirului pentru ca sa se pastreze lumenul bronhiilor deschis si
pentru a permite aerului sa patrunda dupa secretii.

Durata expirului este determinata de cantitatea si localizarea mucusului in caile respiratorii:
expir lung — cantitati mici de mucus in ciile respiratorii de diametru mare
expir scurt — cantitati mari de sputa.

Drenajul autogen este efectuat in pozitie asezati sau culcati. In cazul in care
copilul prefera pozifia asezata, trebuic sa ia o pozitie verticala, dar
confortabild si relaxatd. Mainile sunt plasate pe abdomen si piept, urmand
miscarile respiratorii. Acest lucru ofera posibilitatea de a simti vibratiile
pieptului si sunetul de deplasare al mucusului din bronhii $i trahee. Cand
secretiile ajung la nivelul tractului respirator superior, sunt usor de evacuat
prin tuse.

Drenajul autogen poate dura de la 20 minute pana la o ora si este realizat de mai multe ori pe zi.
De asemenea, pentru a economisi din timp, drenajul autogen poate fi combinat cu inhalarea

medicamentelor.

ﬁ)renajul autogen
inifial trebuie
practicat cu un
chinetoterapeut
calificat, special

regulat sa verifice
corectitudinea

o

instruit, care in mod

efectudrii procedurii.

~

/

Momentul si durata procedurii este determinata de:

« cantitatea de sputa

» gradul hiperreactivitatii brongice

« gradului de dezvoltare a muschilor respiratori

* starea generala a copilului

Deprinderea tehnicii drenajului autogen poate fi initiata de la varsta de 4
anl.

Care ERORI la efectuarea drenajului autogen sunt cele mai frecvente?

Tusea iritativa poate aparea in rezultatul:
« inspirului prea rapid
« expirului prea indelungat

» faza initiala a expirurul pasiv prea rapida

* nu este creat un obstacol (de exemplu, buzele Tn "tub™)
« drenajul autogen realizat in pozitie culcat pe spate

Dificultati de respiratie pot aparea daca:
« durata drenajului autogen este prea indelungata
« expirul este indelungat, frecvent si fortat

Atentie redusa la respectarea tehnicii

» copilul a obosit de procedura efectuata

« distragere excesiva auditiva sau vizuala din exterior
« procedura se face in graba, sub presiunea timpului

Daci copilul este frecvent pedepsit pentru erori si mai putin laudat pentru rezultate, la el se poate
dezvolta sentimentul de nesiguranta.
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Respiratia prin flutter
Designul flutter-ului este similar cu fluierul arbitrului. Aparatul consta dintr-un corp, un con cu o
deschidere pentru expiratie, bild de otel si capac cu perforatii.

Respiratia prin flutter se face de obicei intr-o pozitie asezatad. Inspirul adanc prin
nas este urmat de aproximativ 3 secunde de pauza, iar apoi de un expir calm
nefortat prin flutter.

Datorita fluctuatiilor de presiune in timpul expirului bila de otel "vibreaza", iar
aceastd vibratie este transmisi peretelui bronsic. In rezultat sputa se desprinde
de la peretele bronsic.

Pentru mobilizarea sputei sunt necesare aproximativ 20-25 miscari respiratorii.

Respiratia prin flutter pot fi combinata cu inhalatie. Astfel, pacientii intr-0
mand tin inhalatorul, iar in cealalta — flutter-ul. Inspirul este realizat prin
piesa bucala a inhalatorului, urmat de o pauza si expirand prin flutter.

Respiratia cu dispozitive PEP
Respiratia cu dispozitive PEP este o tehnica de respiratie cu depasirea rezistentei la expir. Aceasta
procedura creste presiunea intrabronhiala (Positive Expiratory Pressure = Presiune Expiratorie
Pozitivad). Rezistenta care trebuie depasita in timpul respiratiei poate fi
controlata si astfel poate fi adaptata individual la pacient.
Dispozitive care creeaza presiune variabila la expir: Masca PEP si
sistema Pari-PEP.

Nu trebuie utilizate fard instruire de catre un chinetoterapeut
specializat!

Respiratia cu dispozitiv PEP:

1. se efectueaza un inspir lent i profund

2. se retine aerul timp de 2-3 secunde

3. se expird cu rezistentd — expirul este activ cu includerea musgchilor expiratori; expirul este cat
mai fortat posibil, astfel incat abdomenul i toracele se aplatizeaza semnificativ

4. dupa fiecare 10-20 respiratii dispozitivul este Indepartat temporar, pacientul se relaxeaza si
expectoreaza fortat mucusul colectat (huff)

5. In cazul necesitatii de a tusi pot fi efectuate 1-3 miscari de tuse.

ATENTIE!

In timpul utilizérii dispozitivului pacientul trebuie si fie precaut la:
« umflarea venelor gatului,
* inrogirea fetei,
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« activitate intensa a muschilor respiratorii,

* umerii fixati,

* miscari neinsemnate ale pieptului si abdomenului,

* oboseala marcata;

Dupa utilizarea dispozitivului pacientul trebuie sa fie precaut la:
* cresterea frecventei respiratorii,

* buzele si degete cianotice (de culoare violacee),

« cefalee (dureri de cap)

Medicamente necesare pentru eliminarea mucusului

Bronhodilatatoare

Unor copii este prescris un medicament numit un bronhodilatator (de ex. salbutamol) pentru a-l utiliza
anterior de chinetoterapie respiratorie. Aceste medicamente relaxeazd muschii netezi din caile
respiratorii pentru a deschide bronhiile. Nu este recomandatd utilizarea bronhodilatatoarelor
neprescrise de catre medicul specialist. Administrarea de bronhodilatatoare se face prin camera de
inhalare sau spacer.

Container
Dozator aerosol | Aerosol | 4in plastic

Supapa

Pulmozyme (DNase)

La mijlocul anilor 1990 a fost elaborat un nou medicament numit Pulmozyme (DNase). Acesta este un
medicament inhalator care ajuta la subtierea mucusului dens produs in plamanii persoanei cu FC. Este
recomandat de la varsta de 5 ani.

Solutie hipersalina 6%

Solutia hipertonicd actioneaza prin extragerea apei naturale din plamani si rehidratarea mucusului
lipicios, dens, in rezultat fiind expectorat mai usor prin tuse. Aceastd solutie poate creste functia
pulmonara si reduce frecventa infectiilor respiratorii la pacientul FC.

De ce medicamentele trebuie administrare prin inhalare?

Distributia medicamentului Distributia medicamentului
administrat prin inhalare administrat per os (pe gura)
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Etapele administrarii medicamentelor inhalatorii prin nebuliser

In cazul utilizdrii mastii
Bebi, se foloseste un
conector special pentru
comoditate

Spilarea pe maini La nebuliser-ul curat si
Tnainte de fiecare uscat se conecteaza
procedura mustucul sau masca

Se conecteaza tubul Se desc?'de capacul_cu In dependenta de
cu aer la nebulizer si supapa pentru expir prescriptia medicului in
la compresor. nebulizer se introduce
Compresorul se cantitatea necesara de
conecteaza in priza medicament

Nebulizerul se tine Nebulizer-ul se Nebulizer-ul se

vertical, se urmareste deconecteaza de la deconecteaza de la
ca masca s acopere tubul cu aer, 1asand priza
nasul si gura compresorul sa mai

lucreze timp de 1-2
min pentru inlaturarea
condensatului din tub.
Nebulizer-ul se spala

69



op uscat

Recomandatii pentru igiena nebulizer-ului

Spalarea:

» Nebulizer-ul se desface pe
piese

* Piesele se spald in apa
calda cu solutie de spalat
vesela

* Piesele se clatesc bine sub
apa curgatoare

Dezinfectarea:

* Piesele nebulizer-uluise
amplaseaza in
temodezinfectator
Parizator pentru 30 min

sau

* Piesele se fierb timp de 15
min (piesele trebuie sa fie
scufundate bine in apa)

* Tub cu aer
* Filtru pentru compresor

intretinerea nebulizer-ului:

Nebulizer-ul, filtrul, tubul cu aer in cazul inhalatiilor zilnice,
poate fi utilizat timp de 1 an, apoi trebuie schimbare. Tn caz de
necesitate poate fi schimbat mai devreme

Complectul anual de Pari LC Sprint include:

* Nebulizer cu mundstuc si supapa pentru expir

Uscarea:

+ La utilizarea
temodezinfectator ului
Parizator uscarea nu este
necesara

sau

 Uscarea la temperatura
camereli se realizeaza
amplasand piesele pe un
stergar uscat nepufos

+ Uscarea cu ajutorul
uscatorului de par
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Exercitii fizice
= Exercitiile fizice sunt o componenta importanta in cresterea si dezvoltarea oricarui
copil. Copilul cu FC au o necesitate majord in exercifii fizice si jocuri active
s sistematice. Copiii, adolescentii, adultii cu FC care practicd sportul au o stare de
Tg sandtate mai bund decat cei care nu o fac. Exercitiile fizice dezvoltd muschii
. respiratorii, amelioreaza utilizarea oxigenului in plamani, inima §i in muschi.
Exercitiile la aer liber precum ciclismul, inotul, alergatul combinate cu exercitii
care cresc mobilitatea cutiei toracice sunt cele mai utile.
Chinetoterapeutul specialist din Centrul FC poate selecta planul de exercitii
individuale pentru fiecare pacient. Astfel, vor fi selectate acele activitdti care sa
provoace placere copilului, dar si sa-i dezvolte. Un program de activitate fizica
_ ajuta persoana sa isi cunoasca mai bine corpul, dar si amelioreaza auto-imaginea.

- - — ,»
i — NB!!! Programul de activitati fizice nu poate substitui procedurile de
chinetoterapie respiratorie!

Este recomandata combinarea acestora.

Monitorizarea functiei pulmonare

O preocupare frecventd in FC este gradul de afectare pulmonard, care apare in rezultatul infectiilor
pulmonare repetate. Examenul clinic, radiografia pulmonara ofera medicilor doar o estimare aproximativa
de afectiuni pulmonare.

La fiecare vizita la centrul FC va fi realizata spirometria pentru a aprecia capacitatea pulmonard a
pacientului. Acest test de respiratie permite determinarea vitezei cu care aerul patrunde si iese din plamani,
cat de mult aer este inspirat in plamani §i cat de mult aer este ramas 1n plamani, dupa expir. Spirometria
poate fi, de asemenea, utilizatd pentru a vedea dacd persoana cu FC raspunde la medicamentele
bronhodilatatoare sau la tratamentul unei infectii pulmonare.

Testarea functiei pulmonare necesitd o coordonare si este dependentd de efort. Copilul trebuie sa expire
(sufle) aerul cu putere in aparat cand este rugat. Sunt copii care fac primele incercari de realizare a unei
spirometrii la aproximativ 4 ani, dar de cele mai dese ori nu este posibil pana la varsta de 5 sau 6 ani, cand
copiii pot efectua corect acest test.

Testarea functiei pulmonare este efectuatd intr-o incapere specializatd. Copilul trebuie antrenat de un
specialist pentru a inspirat adanc si a expira tot aerul cu forta in aparat. Vor fi necesare 2 sau 3 testari
pentru a obtine o interpretare corecta.

Pulsoximetria apreciaza cat de bine plamanii asigurd cu oxigen celulele
corpului. Acest test masoara cantitatea de oxigen din sange. Mai precis, Se
masoara cantitatea de oxigen legatd de hemoglobind (o molecula care
transporta oxigenul n celulele rosii din sange). Este o procedura
nedureroasa si presupune plasarea unui senzor pe deget. Oximetria ajuta
medicii sa aprecieze daca copilul are nevoie de oxigen suplimentar.

Majoritatea infectiilor pulmonare incep cu o simpla riceald. Simptomele includ
rinoree (elimindri din nas), febrd usoara si tuse. Parintele trebuie sa fie preocupat si
sa apeleze medicul in cazul in care copilul cu FC are oricare dintre aceste semne:

* tuse care dureaza mai mult de 3-5 zile

* accese de tuse pana la varsaturi
* tuse nocturna

« scadere in greutate

« pierderea poftei de mancare

» reducerea capacitatii de a se juca sau de efort fizic
» febra care dureaza

* respiratie suieratoare sau zgomotoasa in piept
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» modificarea cantitatii si culorii sputei

Este greu de prezis cat de des un copil va avea infectii pulmonare — fiecare copil este unic. De-a lungul
timpului, majoritatea copiilor cu FC dezvoltd o tuse cronica, chiar daca nu sunt Tn exacerbare. Unii
copii pot expectora cantititi mici de sputa prin tuse in fiecare zi. Tn aceste cazuri, este greu de spus
cand copilul cu FC are un episod acut (pe termen scurt) de boala ca o raceala sau o infectie pulmonara.
Tusea poate fi considerata ca exacerbare in prezenta urmatoarelor Semne:

« reducerea nivelului de activitate

* nu poate tine pasul cu prietenii in timpul jocului

* schimbari in performanta scolara

* lipsa poftei de mancare, scadere in greutate

* varsaturi

* sputa Tn cantitati mai mari, mai vascoasa, cu modificarea culorii de la transparenta in galben sau
verde.

Daca parintii sau pacientul FC presupun exacerbarea infectiei pulmonare trebuie crescutd frecventa
chinetoterapiei respiratorii la 3-4 ori pe zi si sa contacteze Centrul de FC, intrucat ar putea fi necesar o
curd de tratament antibacterian.

Tratamentul antibacterian pentru infectii pulmonare

Existd multe antibiotice, fapt care face imposibil de a oferi informatii cu privire la fiecare din ele in
acest ghid. Antibioticoteprapia este indicata doar de catre medicul specialistul de la Centrul FC in
dependentad de bacteriile identificate in sputa si de sensibilitatea lor. Durata tratamentului antibacterian
si modul de administrare (per os, intravenos), de asemenea, este apreciata de catre medicul specialistul
de la Centrul FC.

Parintii si pacientii trebuie sa cunoasca semnele reactiilor alergice cand este initiat un antibiotic nou.
Alergiile la antibiotice se pot dezvolta in orice moment. Semnele si simptomele includ urticarie, eruptii
cutanate, edemul ochilor, gurii sau limbii. Parintii trebuie sa contacteze Centrul FC daca apare oricare
dintre aceste semne sau simptome. In cazuri rare pot apirea simptome severe, cum ar fi dificultati de
respiratie, in acest caz trebui solicitata ambulanta.

Medicamente eliberate fara prescriptie medicala

Nu se permite utilizarea siropurilor care suprima tusea. Utilizarea de antitusive poate masca semnele
unei infectii pulmonare care trebuie tratatd cu antibiotice. In cazul in care tusea persistd si noaptea,
intrerupand somnul copilului, trebuie contactat medicul specialist in FC.

Multi copii cu FC au sinuzita (infectii ale sinusurilor). Infectiile confirmate ale sinusurilor sunt tratate
cu antibiotice si spray-uri nazale cu steroizi pentru a reduce edemul. Periodic este prescris un
decongestionant pentru a reduce simptomele de congestie si elimindri nazale constante.
Decongestionantele pot provoca probleme, deoarece acestea usuca secretiile. Acest lucru face mai
dificil eliminarea secretiilor din plamani. Medicul specialist trebuie sa decida daca acestea trebuie sau
nu utilizate.

Pentru tratamentul febrei, la copii nu sunt utilizate medicamente care contin aspirind, deoarece acestea
pot duce la sindromul Reye. Trebuie utilizate medicamentele care contin acetaminofen (paracetamol)
sau ibuprofen. In toate cazurile, trebuie consultat Centrul FC daca febra copilului dureazi mai mult de
trei zile.
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Masuri de igiena

Metoda de spilare si dezinfectare a mainilor cu solutie hidroalcoolica

; \‘ N Z A

palma contra palma palma peste palma palma contra palma
cu degetele intre degete

degetele Tn palma degetul mare varful degetelor
opusa in palma opusa in palma opusa

Igiena la domiciliu
Daca in familie sunt mai muti copii cu FC, trebui sa se evite utilizarea in comun a obiectelor ce au fost
n contact cu secretiile respiratorii ale unuia din ei (masca sau mustiucul pentru aerosol, periuta de
dinti, vesela).
Acasa zi de zi
e A evita buretele care este un rezervor de germeni (bacterii), de preferat servetele care dupa
utilizare sa fie bine uscate sau de hartie.
e A curdti zilnic si a dezinfecta saptadmanal cu solutii de clor 2,6%: sistemul sanitar, robinete,
cada de baie, manerul de la dus. Sifoanele sunt rezervoare de PSs.aeruginosa.
e A folosi sapun lichid cu distribuitor, dar nu sapun solid cu sapuniera.
e A nu turna sapunul dintr-un recipient in altul, dar a procura sapunul n recipient nou.
A cobori capacul veceului, anterior de a trage apa.
A scufunda matura sau carpa de la baie si veceu in solutie cu clor.
A ldsa apa din robinet si din dus sa curgd cateva minute inainte de utilizare.
A schimba zilnic stergarele pentru maini, de bucatarie, care fiind umede sunt rezervoare de
germeni.
A da preferinta lingeriei care poate fi spalata la temperaturi de peste 60°C.
A varsa apa din fierul de calcat dupa fiecare utilizare.
A schimba butelia cu apa potabila la fiecare 24 ore.
A schimba periuta de dinti lunar si in momentul curei de antibiotice.
A da preferinta jucariilor care pot fi spalate si dezinfectate si a le evita pe cele care retin
umiditatea.
A nu transforma casa in gradina, plantele si florile reprezinta rezervoare de germeni.
e A dezinfecta suprafetele curate cu un detergent menajer.
e Acevita utilizarea umidificatoarelor de aer.

Igiena Tn aerosolterapia la domiciliu
Se recomanda curatirea utilajului pentru aerosol dupa fiecare utilizarea si dezinfectarea o datd pe zi
dupa ultima curatire.
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Etapele dupa fiecare utilizare sunt urmatoarele:
e Curatirea se face cu un detergent pentru veseld. Piesele aerosolului sunt demontate si curatate
din partea internd cu o perie
e Se efectueaza o clatire minutioasa sub apa curgatoare din robinet.
e Uscarea se face cu un servetel din hartie absorbanta de o singura folosinta sau un prosop curat.
e Echipamentul pentru aerosol este pastrat intr-un prosop curat si uscat, altul decat cel care a fost
folosit pentru uscare, intr-un loc curat si uscat.
Etapele de dezinfectare zilnicd sunt urmatoarele:
e Dupa curatire, clatire si uscare se face o dezinfectie cu solutie de clor de 0,08% timp de 15-30
minute, solutie care trebuie schimbata zilnic.
e Dezinfectia poate fi substituita prin fierbere timp de 5 minute sau in masina de spalat vesela la
75°C.
e (latirea finala dupa dezinfectia cu solutie de clor se efectueaza cu apa fiartd timp de 5 minute,
evitand apa din butelii, apa distilata si apa din robinet.
e Uscarea dupa clatire se face cu o hartie absorbanta de o singura folosintd sau un prosop curat.

Igiena in locurile de agrement, la scoala, la locul de munca

La piscind, la plaja

Périnti in colaborare cu medicul specialist vor decide daca copilul cu FC poate frecventa piscinele
publice supuse unor teste bacteriologice periodice si riguroase. Este recomandabil ca persoanele cu FC
sa treaca rapid prin odaia de baie si sa ia un dus scurt (atmosferd umeda).

Piscinele sunt, in general, sanatoase si sigure, daca sunt mentinute nivelurile recomandate de clorinare.
Concentratia de clor trebuie sa constituie 0,4-1,4 mg/l si un pH de 6,9-7,5. Spa-urile, cazile cu
hidromasaj si alte forme de "bai publice" sunt sali cu aburi si trebuie evitate, deoarece mediul umed si
cald favorizeaza raspandirea microbilor.

In ceea ce priveste plaja marii, Nnu existd nici recomandatii-contraindicatii specifice. Desi
Ps.aeruginosa poate fi usor achizitionat intr-un mediu umed, acesta nu este considerat un
microorganism marin, iar concentratia mare de sare inhiba cresterea lui.

Alte momente importante

Persoanele cu FC trebuie sa evite contactul cu secretiile bronsice ale altor peroane bolnave si sa
respecte masurile de dezinfectare frecventd a mainilor n timpul intélnirilor cu alti pacientii cu FC.
Pacientii cu FC care nu sunt infectati cu complexul B.cepacia pot participa la briefing-uri comune.
Este esential pastrarea regulilor riguroase cu privire la dezinfectarea mainilor si a secretiilor bronsice a
pacientilor cu FC in timpul unor astfel de evenimente.

in vacanta

Nu trebuie sa existe tabere de vard comune pentru pacientii cu FC, acestia trebuie sa fie incurajati sa
participe la tabere si activitdti sportive persoane fard FC. Pentru a facilita perioada de vacanta, trebuie
oferite copiilor cu FC 1n aceasta perioada un nebulizator portabil pentru aerosolterapie.

in calatorii

Nu exista contraindicatii pentru céldtoria in transportul public (autobuz, metrou, tren, avion, etc.).

Nu este recomandatd utilizarea aerului conditionat in masina, dar in prezent se considera ca un sistem
contemporan de aer conditionat (farad apd) si bine Intretinut poate fi utilizat.

Igiena la scoala

Diagnosticul de FC si rezultatele examenului bacteriologic sunt informatii medicale confidentiale cu
exceptia cazului in familia doreste sd informeze personalul de la scoald. Cresele comunitare nu sunt
spp. si Staphylococcus spp.) sau virale (virusul respirator sincitial).

Vaccinarea trebuie realizata in conformitate cu programul national de imunizare, fiind recomandata si
vaccinarea anuala Tmpotriva gripei sezoniere.
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Desi nu exista nici o dovada ca infectia cu Ps.aeruginosa poate fi transmisa intre copii in mediul
scolar, este de preferat ca copiii cu FC care frecventeazi aceeasi scoala si fie in clase diferite. In cazul
in care acestia sunt in aceeasi clasa, trebuie sa fie asigurat ca cel putin un copil sau doi sa fie intre ei.
Trebuie minimizate numarul si durata contactelor sau intalnirilor intre copiii cu FC din aceeasi scoala,
prin organizarea diferitor programe de activitate (de ex. pranzul la cantind, clase de sport).
In scopul preveniri de achizitionare a microorganisme patogene sunt recomandate unele masuri
preventive:
 Evitarea jocurilor la aer liber in sol sau nisip.
+ Evitarea acvariilor cu pesti in sdlile de clasa a copilului cu FC.
 Evitarea ghiveciurilor cu plante verzi amplasate la indemana copilului cu FC.
» Copilul cu FC necesita acces la veceu individual.
* Copilul cu FC trebuie invatat sa lase pentru cateva clipe fluxul de apa din robinet pentru a spala
germenii din sifonul robinetului.
» Daca copilul cu FC foloseste apa din sticld individuala, aceasta trebuie schimbata cel pufin o data
la 24 ore.

Maisuri de igiena in perioada de spitalizare

Asistentele medicale trebuie sa adopte asa-numitele "masuri standard de precautie": masurile de
precautie trebuie sa fie aplicate de toti, n scopul prevenirii infectiei incrucisate intre pacientii cu FC.
Acestea sunt, in esentd, vestimentatie curatd, purtarea mastii §i a manusilor atunci cand sunt in contact
cu sange sau alte lichide biologice.

In cazul in care pacientul este purtitor de germeni polirezistenti la antibiotice, se aplici masuri de
"deosebite": purtarea de haine speciale, masca si manusi pe tot parcursul asistentei acestui pacient.
Contactul cu alti pacienti cu FC spitalizati trebuie sa fie limitat, pentru a preveni transmiterea de
microbi polirezistenti la antibiotice. Pacientii cu FC trebuie sa poarte masca de la intrarea in spital, sa
nu se sarute sau sa NuU dea mana cu alti pacienti FC sau cu personalul medical. Sunt obligatorii
masurile riguroase de dezinfectare a mainilor de la intrarea si pana la iesirea din spital.

Dezinfectarea mainilor

Personalul medical trebuie sa practice dezinfectarea mainilor inainte de fiecare procedurd aplicata
pacientului cu FC, inclusiv anterior de examenul clinic. Sunt recomandate halate cu maneci scurte,
lipsa ceasurilor si altor bijuterii pe mana, sunt conditii bune pentru asigurare unor maini curate.

Dezinfectarea se poate face in douda moduri:

« spalarea mainilor cu apa si sapun lichid si uscarea cu un servetel de hartie, n cazul cand mainile
sunt vizibil murdare

+ dezinfectarea prin frecarea mainilor cu o solutie hidro-alcoolica, n cazul mainilor vizibil curate.

Dezinfectarea mainilor este necesara si atunci cand se poartd manusi.

Dezinfectarea mainilor se aplica si de catre parintii si pacienti.

Bariere de protectie

Personalul medical trebuie sa poarte halate de unica folosinta, masca si manusi in urmatoarele situatii:

« Incazul examenului clinic sau tratamentului chinetoterapeutic este posibil contactul cu sénge sau
cu alte lichide biologice,

« Tn cazul examenului clinic sau tratamentului chinetoterapeutic la pacientii purtatori de germeni
polirezistenti.

Pacientul cu FC in stationar

Spitalizarea in stationarul de zi trebuie efectuata in salon pentru o singurd persoana. Utilajul de
asistentd, jucariile si obiectele petrecere a timpului liber trebuie sa raméana n salon si nu pot fi
imprumutate altor pacienti spitalizati. Pacientul cu FC nu trebuie sd accepte obiecte de la alti pacienti
cu FC.

Iesirile din salon pentru teste (radiografie, spirografie) sunt realizate cu mentinerea masurilor de
precautie, cum ar fi dezinfectarea mainilor la plecarea si intoarcerea in salon. Toate persoanele
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implicate in asistenta pacientului cu FC trebuie sda cunoascd microbii izolati din sputa acestuia.
Pacientul nu trebui sa considere acest fapt ca o atitudine discriminatorie fata de el, dar ca un mod de
limitare a transmiterii de germeni de la un pacient la altul. Sala de jocuri si sala de clasd sunt interzise
pacientilor purtatori de germeni polirezistenti la antibiotice.

Vizitatorii (membrii familiei, prietenii) trebuie sd dezinfecteze mainile la iesirea din salonul
pacientului cu FC.

Iesirile pacientului din salon din motive de confort (de cafenea, chiosc de ziare) trebuie sa fie limitate:

» pacientul cu FC purtator de germeni sensibili la antibiotice trebuie sa poarte o masca,

+ pacientului cu FC purtator de B.cepacia, ii sunt interzise iesirile din salon pentru motive de confort
Igiena in cadrul testelor functiei pulmonare

Personalul medical care realizeaza testele functionale pulmonare trebuie sa germenii identificati din
expectoratiile pacientului cu FC. Dezinfectarea mainilor trebuie efectuatd pana si dupa testare. Pentru
fiecare pacient trebuie pus la dispozitie un mustiuc de unica folosintd aprovizionat cu filtru pentru
protectia antibacteriana a spirografului.

Tnchiderea
robinetului cu un

Se ia sapun

Uscare cu sapun lichid
sca n <
servetele . SPALAREA ’\‘:\xi?w‘,&\
PE MAINI |
;i {‘_w Ae 0‘:‘1%:\ //;

Se saponesc

/'_" { . -
@ bine mainile

Clatire : Spatiile | t pr‘g,;\ b |
abundenta cu apa . interdigitale ’\; % /
) /‘__‘—9\ e ,_\\ Al
& ) e T Varfurile
NPV @~ degetelor

Baza degetelor

Durata totala de spdlare pe maini: 30 secunde cu un sapun lichid obisnuit.
Durata totala a practicilor de dezinfectare sau spélare pe maini: 1 minut cu sdpun antiseptic.
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Centrul de Fibroza Chistica
Vizitele la Centrul de Fibroza Chistica

Cat de frecvent trebuie vizitat Centrul FC?

Pacientii cu FC care sunt monitorizati sistematic la Centrul de FC au o evolutie mai favorabila decat
cei care nu vin sistematic la centru. Copiii cu FC cu varsta de pana la 6 luni sunt consultati lunar la
Centrul de FC, cei cu vérsta de 6-12 luni — o data la 2 luni, copilul mai mare de 1 an — o data la 2-3
luni, iar adultii — o data la 3 luni. Vizita la Centrul de FC de obicei dureaza 1-3 ore. Desi pare o
perioada lunga, la aceasta vizita este posibila consultatia diferitor specialisti ai echipei FC.

Ce trebuie de cunoscut despre controlul infectiilor in spatiile de asteptare

Desi FC nu este contagioasd, copiii cu FC pot face schimb de bacterii, care colonizeaza plamanii
pacientilor cu FC. La fiecare vizita la Centrul FC fiecare pacient trebuie sa reduca riscul de transmitere
a bacteriilor prin:

e spalarea frecventa pe maini

e 53 evite contactul cu alti pacienti FC

e i se joace cu propriile jucarii aduse de acasa, nu cu cele din spital

e sd poarte masca In sala de asteptare, masca poate fi scoasa in salonul de examinare.

Cine sunt persoanele implicate in asistenta pacientului cu FC

Tratamentul complex al pacientului cu FC necesita o echipa pludisciplinara. Cel mai important in

aceasta echipa este pacientul §i familia acestuia.

Specialistii care fac parte din echipa FC sunt:

« Medicul specialist FC ofera servicii de ingrijire directd pacientului si coordoneaza consultatiile
altor membri ai echipei FC. El comunica sistematic cu medicul de familie al fiecarui pacient pentru
a asigura continuitatea tratamentului.

« Asistenta FC raspunde la apelurile telefonice primite (de luni pana vineri), programeaza vizitele
pacientilor si f{ine evidenta registrelor tuturor pacientilor. Va insoti pacientii si familiile lor in
salonul de examinare, va aprecia inal{imea, greutatea si semnele vitale ale copilului. Va discuta cu
pacientul si familia Iui despre preocuparile si intrebarile aparute, pentru a le comunica medicului
specialist.

» Dieteticianul specialist in FC apreciaza daca statutul nutritional al pacientului este adecvat varstei lui.
Acesta poate cere agenda alimentara timp de trei zile. El sugereaza alimente speciale pentru a creste
aportul de calorii si instruieste pacientii cu privire la utilizarea de enzime si vitamine. El poate
recomanda, de asemenea, utilizarea de suplimente alimentare hipercalorice.

* Geneticianul explica modul de transmitere a FC parintilor, membrilor de familie si pacientilor mai
mari. El poate aduce la cunostintda familiilor cele mai recente cercetari in domeniul diagnosticului
prenatal si testarea purtatorilor de mutatii FC.

» Chinetoterapeutul specialist Tn FC invatd familiile pacientilor cu FC tehnicile chinetoterapiei
respiratorii. In cazul existentei unui echipament special, precum ar fi nebulizator, flutter, Acapella sau
vesta, recomandate de catre medic, chinetoterapeutul va invata pacientul cum sa utilizeze corect aceste
dispozitive.

» Asistentul social ofera informatii si consiliere familiilor cu privire la asigurare sau asistenta financiara.
El ofera consiliere atat pacientilor, cat si parintilor pentru a infrunta stresul in cazul unei maladii
cronice 1n viata de zi cu zi. El este avocatul pacientului in cadrul comunitatii pentru a sprijini familiile
in educatia profesorilor i angajatorilor cu privire la necesitatile persoanelor cu FC.

+ Parintii sunt cea mai importanta parte a echipei. Ei isi cunosc copilul cel mai bine, ei isi vad copilul Tn
fiecare zi. Ei sunt persoanele care observa cele mai mici modificari Tnainte ca acestea sa devina
probleme mari.

» Copilul cu FC pe masura ce creste va deveni, de asemenea, parte din echipa FC, in special in perioada
adolescentei timpurii.

Tn perioada de pre-adolescent sau adolescent, copilul va fi capabil si-si asume mai multe responsabilitati

referitor la sanatatea lor si trebuie incurajati sd contacteze Centrul FC pentru a programa vizitele si a

discuta problemele noi aparute.
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Cum sa vorbim cu altii despre fibroza chistica
Care este cel mai bun mod de a vorbi cu altii despre FC?
Explicam copilului
Cand se discuta cu copilul despre FC sunt doud lucruri importante de retinut: varsta copilului si gradul
de afectare pulmonard. Parintii nu trebuie sd se simtd obligati sa raspunda la toate intrebérile copilului
la o singurad datd. Membrii familiei trebuie sa fie deschisi si daca au nevoie sd apeleze la membrii
echipei FC pentru ca sa decida ce informatie poate intelege copilul.

Explicam altora

Fiecare pacient, familie, dar si circumstantele in care ei Se afla sunt
diferite. Aceste conditii vor dicta cantitatea de informatie pe care pacientul
va dori s o faca cunoscuta altora. Cel putin trebuie anuntat numele bolii s1
ce este aceasta, precum ,,F'C este o maladie genetica a glandelor din
interiorul organismului. Acestea fac mucusul sa fie vdscos i lipicios”.

e Vecinii vor dori sa afle daca tusea copilului cu FC este contagioasa
Sau nu.
e Profesorii vor trebui sa cunoasca ca elevul cu FC va necesita sa iasa
frecvent de la ore la baie.
e Educatorii, profesorii vor trebui sa cunoasca ca copilul cu FC necesitd enzime la fiecare
alimentatie.
Cand copilul cu FC merge la o scoalda sau tabara de vara noud, parintii trebuie sa faca o vizitd
prealabilad la aceasta institugie pentru a discuta cu personalul. Asistenta medicala sau asistentul social
din Centrul FC pot asista la discutia parintilor cu educatorii sau profesorii de la scoala.

Alti copii din familie

Ingrijirea copilului cu FC necesitd mult timp, astfel parintii pot acorda mai
putind atentie altor copii din familie. Pentru a nu neglija alti copii, parintii
pot stabili o perioada a zilei de activitati cu alfi copii ai familiei. Fratii si
surorile pot avea certe frecvente, acestea sunt o parte importanta a
procesului de crestere si dezvoltare. Pentru paringi este tentant sa ocroteasca
mai mult un copil cu boala cronica. Aceasta atitudine preferentiala pot face
alti copii din familie sa se simta ignorati. Parintii nu trebuie sa {ie parte unui
sau altui copil din familie. Daca certurile devin o problema reald, poate fi
util o discutie n familie sau doar cu copilul sanatos despre sentimentele
acestuia fata de fratele sau sora cu FC.

La Centrul de FC toti membrii familiei, inclusiv fratii si surorile, pot discuta
despre dificultatile noi aparute inainte ca astea sd devie o problema
importanta.

,_O_\dolescentul cuFC

Majoritatea adolescentilor cu FC duc o viatd sociald activd, pot participa la
aceleasi activitati ca si cei fara FC: merge la universitate, la intalniri, sport si
isi pot planifica cariera.

Primii zece ani sunt cruciali pentru copiii cu FC in mentinerea plamanilor
»sandtosi”. Dacd starea de sandtate a plamanilor in aceastd perioada este
neglijatd, daunele frecvent sunt ireversibile. Tn cazul in care sunt realizate
activitatile si tratamentele indicate de specialistii echipei FC, starea buna de
sanatate poate fi mentinutd o perioadd indelungata. Trebuie de mentinut ca
fiecare copil este unic, deci si experienta referitor la FC este unica. Primii
zece ani sunt fie o perioada a fortificarii sanatatii, fie o perioada de declin a
functiei pulmonare si respectiv o pregatire pentru tratamente mai intensive. O viatd sdnatoasa pentru
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persoana cu FC nu se rezumd doar la starea de sanatate a plamanilor acestuia, din aceastd cauza
membrii echipei FC de la Centru vor ajuta pacientul FC sa duca o viatd activa indiferent de starea de
sanatate a plamanilor.

La aceasta varsta adolescentii cu FC pot intelege ca boala le poate scurta durata vietii. Exacerbarile
pulmonare pot afecta viata scolara si cea sociald. Multi adolescenti au dificultti in a discuta temerile si
preocuparile lor. Din aceastd cauza ei pot avea un comportament de izolare, refuzand tratamentul,
alimentandu-se incorect sau certandu-se cu parintii. Daca parintii au preocupari importante referitor la
comportamentul copilului lor, iar comunicarea este deficienta, asistentul social poate ajuta familia in
solutionarea acestor aspecte.

Fumatul, alcoolul si drogurile. Adolescentii zilnic se confruntd cu alegerea s inceapd sau nu sa
fumeze, sa bea alcool sau sa utilizeze anumite medicamente. Este important ca parintii sa discute cu
copilul cat mai devreme despre daunele fumatului, alcoolului sau drogurilor. Fumatul este deosebit de
periculos pentru persoanele cu FC.

FC este o boald pulmonara cronicd si o datd ce tesutul pulmonar este
deteriorat de catre fumul de tigara, aceasta este ireversibila. Prin urmare,
adolescentul nu trebuie sa fumeze sau si se afle in o ambiantd unde se
fumeaza. Odata ce parintii si rudele copiilor cu FC inteleg pericolul
fumatului lor pentru plamanii copilului cu FC, de obicei, acest fapt este un
motivator bun pentru inceta fumatul.

Adolescentul, de obicei, urmeaza zilnic mai multe medicamente pentru
tratamentul FC. Utilizarea alcoolului este contraindicat in cazul multor dintre
aceste medicamente. Utilizarea de medicamente neprescrise de catre medic si
de droguri ilegale poate avea efecte grave, daca sunt luate concomitent cu
medicamentele pentru FC.

', Y ’// >

Adultul cu FC

Munca si cariera: Atunci cand se gandesc la viitoarea carierd, copilul sau adultul tanar trebuie sa
puna pe primul loc sanatatea lor. Unele persoane cu FC fac o carierd minunata in acele domenii care
nu sunt fizic suprasolicitante (cum ar fi sportivi profesionisti). Copilul cu FC trebuie sa ia n
considerare, de asemenea, acele job-uri care nu 1i va expune la fumul de tigara, praf, produse chimice
sau domenii predispuse la infectii respiratorii (cum profesia de asistenta medicald sau lucrul cu copii
mici sau persoanele in varsta).

Persoana cu FC la un interviu pentru angajare, nu este obligata sa relateze angajatorilor ca au FC. Este
ilegal ca angajatorul sa intrebe persoana care cautd un job daca are un handicap, dar ei pot sa precizeze
daca aceasta persoana poseda abilitati si este capabild din punct de vedere fizic sa realizeze activitatea
pentru care este angajatd. Unele persoane cu FC decid sa zica angajatorilor de la bun inceput despre
maladie, astfel incat sd-si poatd asigura un program mai flexibil, part-time sau sd explice absentele in
cazul necesititii de a fi spitalizat. In cele din urma este decizia persoanei cu FC si zicd sau nu
angajatorului despre boala lor.
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Anexa 4. Fisa standardizata de audit bazat pe criterii pentru protocolul clinic national

Domeniul Prompt

Definitii si note

Denumirea institutiei medico-sanitare evaluata
prin audit

Persoana responasabild de completarea Fisei

Nume, prenume, telefon de contact

Perioada de audit

DD-LL-AAAA

Numarul de inregistrare a pacientului din
“Registrul de evidentd a bolilor infectioase
£.060/e"

Numarul fisei medicale a bolnavului stationar
£.300/e

Mediul de resedinta a pacientului

0 =urban; 1 = rural; 9 = nu se cunoaste

Data de nastere a pacientului

DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscuta

Genul/sexul pacientului

0 = masculin 1 = feminin 9 = nu este specificat

Numele medicului curant

Patologia

FC, forma mixta

= 0; FC pulmonarda = 1;
FC forma intestinalda = 3

INTERNAREA

Data debutului simptomelor

Data (DD: MM: AAAA) sau 9 = necunoscuta

Data interndrii in spital

DD-LL-AAAA sau 9 = necunoscut

Timpul/ora internarii la spital

Timpul (HH: MM) sau 9 = necunoscut

Sectia de internare

Deparatamentul de urgentda = 0 ; Sectia de
profil terapeutic = 1; Sectia de profil
chirurgical = 2; Sectia de terapie intensiva = 3

Transferul pacientului pe parcursul internarii in
sectia de terapie intensivda in legatura cu
complicatii ale FC

A fost efectuat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste
=9

DIAGNOSTICUL

Evaluarea semnelor critice clinice

A fost efectuata dupa internare: nu = 0; da = 1;
nu se cunoaste =9

Pulsoximetria

A fost efectuatd dupa internare: nu = 0; da = 1;
nu se cunoaste =9

Analiza bacteriologica a sputei

A fost prelevata dupa internare: nu = 0; da = 1;
nu se cunoaste =9

In cazul raspunsului afirmativ indicati
rezultatul obtinut: sputocultura negativd = 0;
sputocultura pozitiva = 1; rezultatul nu se
cunoaste =9

Testul sudorii

A fost prelevat dupa internare: nu = 0; da = 1;
efectuat anterior — 2, nu se cunoaste = 9

Examenul radiologic al cutiei toracice

A fost efectuat: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste
=9

Locul de efectuare a primului
radiologic al cutiei toracice

examen

Ambulator = 0; la spital = 1; nu se cunoaste =
9

ISTORICUL MEDICAL AL PACIENTILOR

Pacientii internati de urgenta in stationar

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

Pacientii internati programat cu indreptare de
la CMF

Nu = 0; da = 1, nu se cunoaste = 9

TRATAMENTUL
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Tratament antibacterial pand la internare

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

Tratament antibacterial initiat dupa internare

Nu = 0; da = 1; nu se cunoaste = 9

In cazul raspunsului negativ tratamentul
efectuat a fost in conformitate cu protocol: nu
=0;da=1

EXTERNAREA SI MEDICATIA

Data externdrii sau decesului

Include data transferului la alt spital, precum si
data decesului.

Data externarii (ZZ: LL: AAAA) sau 9
necunoscuta

Data decesului (ZZ: LL: AAAA) sau 9
necunoscuta

Prescrierea antibioticelor la externare

Externat din spital cu indicarea tratamentului
cu antibiotice: nu = 0; da = 1; nu se cunoaste =

9

DECESUL PACIENTULUI LA 30 DE ZILE

DE LA INTERNARE

Decesul in spital

Nu = 0; Decesul cauzat de complicatii ale FC =
I; Moartea ar fi survenit 1in absenta
complicatiilor de la FC = 2; Alte cauze de
deces = 3; nu se cunoaste = 9
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