Curs
Pneumonii acute. TBC. Fibroza
chistica



Definitie.Clasificare

* Pneumoniile sunt procese inflamatorii ale alveolelor si/sau
interstitiului pulmonar declansate de factori infectiosi.

* Are loc afectarea interstitiului pulmonar cu acumularea
celulelor inflamatorii cu edem secundar (pneumonii
interstitiale) si inflamatia alveolelor pulmonare si a cailor
respiratorii mici- bronhii mici si bronsiole (pneumonii
bacteriene).

4 Clasificarea in functie de localizarea infectiei
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Factorii determinanti ai pneumoniilor:

O virusuri:
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O bacterii:

* - Streptococus pneumoniae
- Mycoplasma pneumoniae
- Chlamydia pneumoniae

- Stafilococul auriu

- Stafilococul epidermidis

- E. Coli

- Klebsiella pneumoniae

* - Pseudomonas Aeruginosa
O fungi si protozoare: - Aspergillus, Pneumocystis jiroveci




W Factori favorizanti, predispozanti:
* varsta mica,

* status nutritional precar,

* afectiuni preexistente,

* imunodepresii,

* boli cronice,
* nivel socioeconomic redus.

(d Calea de transmitere a agentilor infectiosi este
respiratorie (din caile respiratorii superioare spre cele
inferioare) sau hematogena, de la un focar infectios din
vecinatate sau de la distanta: otita, artrita septica,
piodermita.



Pneumoniile interstitiale

Sunt produse de virusuri si se poate asocia si o afectare
alveolara reversibild (cu necroza celulara alveolara Si
exudat).

Incubatia dureaza 1-3 saptamani.

Examenul clinic: este sarac si contrasteaza cu
sindromul functional respirator:

tuse,

tahipnee,

clanoza,

tiraj,

batai ale aripioarelor nazale,
febra.

Este mai frecventa la copilul mic (cand este implicat
VRS).

La copilul mai mare este prezenta febra, tusea si durerea
toracica.




Paraclinic

* hemoleucograma este normala (sau leucocitoza cu
limfocitoza)

* PCR normala sau usor crescuta

* gazele sanguine si ionograma sunt modificate in formele
grave

* determinarile virusologice nu se fac de rutina, au importanta
epidemiologica (exudat faringian si nazal pentru izolare VSR)

* laidentificarea anticorpilor specifici- se constata titru in
crestere

U Radiografia pulmonaré:

- accentuarea desenului bronhovascular
siinfiltrate difuze

- evidentierea tulburarilor de ventilatie




Tratament

repaus la pat, hidratare corespunzatoare

simptomatic: antitermice, oxigen la nevoie, mucoliticele
nu se indica.

antiviral: nu se administreaza de rutina,
se poate folosi Ribavirina pentru VSR
si Oseltamivir pentru virusul gripal

antibioticele se dau numai la cazurile selectate: sugarul
mic ( sub 3 luni) cu febra si distrofie, plurispitalizat si la
imunodeprimati. Acestea au rolul de a combate
suprainfectia bacteriana.



Pneumonii atipice

Sunt denumite pneumonii atipice infectiile tractului
respirator inferior determinate de Mycoplasma
pneumoniae si Chlamydia pneumoniae.

Aceste pneumonii difera de pneumoniile interstitiale
pentru ca:

- au manifestari extrapulmonare (cefalee, adinamie,
otita, miocardita)

- debutul este subacut
- semnele fizice pulmonare sunt discrete

- infiltrate pulmonare difuze
- raspund la tratament cu macrolide sau chinolone



Pneumonii atipice

Pneumonia cu Mycoplasma pneumoniae este mai
frecventa la copilul peste 5 ani, incubatia dureaza 1-3
saptamani cu febra, disfagie, apoi apare tusea seaca,
chinuitoare, care devine productiva.

La examenul clinic este prezent rush cutanat si raluri
bronsice.

Tratament: macrolide:

- Claritromicina 15mg/kgc/zi in 2 prize sau
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- Azitromicind 10mg/kgc priz3 unics in prima zi apoi
5mg/kgc/zi 2-5 zile



Pneumoni atipice

* Pneumonia cu Chlamydia trachomatis apare la sugarul sub
6 luni, expus in timpul travaliului, asociat cu conjunctivita
purulenta. Sugarul prezinta tuse frecventa si tahipnee,
necesitand tratament cu macrolid 3 saptamani.
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Pneumonia cu Pneumocystis jiroveci

* Este determinata de protozoar
(Pneumocystis jiroveci sau carinii) si
apare doar |la organismele
imunodeprimate prin

imunodeficiente congenitale sau ey o fecin o s
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malignitati, la sugarii polispitalizati, "i_ i
fosti prematuri. b N, N
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* Tabloul clinic este reprezentat de
sindrom functional respirator

accentuat cu polipnee marcata (80- f ql_j_&__; i Ty
100 respiratii pe minut), secretii f’-_z'..:‘:;: .
aerate la nivelul orificiului bucal, “E‘ 1“;,. o
tahicardie, fara raluri bronsice, oty T

oxigenodependent.



Pneumonia cu Pneumocystis jiroveci

Radiografia pulmonara: este caracteristic aspectul de
"geam mat”.

Diagnosticul de certitudine: evidentierea protozoarului in
aspiratul traheobronsic.

Tratament:

oxigenoterapie, simptomatic, sustinerea functiilor vitale

etiologic: se efectueaza cu Trimetoprim/Sulfametoxazona
30mg/kgc/zi (calculat la TMP) iv initial, apoi per os timp
de 3 s3ptdmani. In intolerantd la TMP/SMX se
administreaza Pentamidina(Lomidine).



Pneumoniile bacteriene

* Incidenta medie pe plan mondial este de 0,28 episoade
pe copil/an.

* Sunt mai frecvente dupa varsta de 2 ani. Steptococus
pneumoniae este principalul agent etiologic al

pneumoniilor la copilul peste 5 ani. Are 90 de serotipuri.
* Dupa introducerea vaccinarii antipneumococice a

scazut portajul si rata pneumoniilor pneumococice cu
serotipurile vaccinale.




Pneumonia phneumococica sau pneumonia
franca lobara (tipica)

* Debutul este brusc cu febra,frisoane, junghi toracic precedat de
herpes labial si congestia obrajilor.

* In perioada de stare: tusea seaca, vibratiile vocale sunt accentuate,
matitate corespunzatoare lobului afectat, raluri crepitante la
auscultatie.

In afectarea unui lob central, ex clin poate fi normal.

In afectarea unui lob inferior, durerea poate fi localizatd abdominal,
in flanc sau hipocondru, mai ales la varsta mica.

Este necesar diagn diferential cu apendicita acuta, mai ales cand se
asociaza cu febra, frison si varsaturi (debut pseudoabdominal).

n afectarea unui lob superior, poate apare durerea in regiunea
cervicala, febra, redoare de ceafa (debut pseudomeningean)



Fazele pneumoniei (anatomopatologic):
-faza I: congestie vasculara si edem alveolar
-faza Il: hepatizatie rosie

-faza Ill: hepatizatie cenusie

-faza IV: de rezolutie.

Examenele de laborator: bolnavul prezinta leucocitoza cu
neutrofilie, PCR, VSH si fibrinogen cu valori mari.
|dentificarea etiologica se face prin culturi (sputa sau
aspirat traheobronsic).

Tratamentul:
internarea este obligatorie.

Tratamentul etiologic: Penicilina injectabil iv sau
cefalosporine, Vancomicina sau Lynezolid pentru

cand exista penicilinorezistenta.

simptomatic: vizeaza febra, durerea, meteorismul
abdominal, convulsiile.




pleuro-pulmonara)

* Agentul etiologic este Stafilococul aureu.

* Factorii favorizanti sunt varsta mica

(chiar nou-nascut), imunodeprimati.

* Tn antecedentele recente ale pacientilor identificim o
infectie acuta de cai respiratorii superioare sau o

infectie cutanata (piodermita, pemfigus, abcese ale pielii).

* Debutul brusc este marcat de febra, paloare, agitatie sau
somnolenta (sindrom toxiinfectios). Semnele digestive
precum anorexie, varsaturi, diaree, intregesc tabloul
clinic.




bronhopneumonie sau abces pulmonar),

Pneumonia stafilococica

In perioada de stare: sindromul functional respirator

este accentuat, cu tuse frecventa, geamat, tiraj,febra
de tip septic.

Sunt descrise 4 aspecte clinico-radiologice care
evolueaza in asocieri variate: . N
stadiul interstitial (cu semnele descrise}

abcedant (poate evolua ca

Pneumonia stafilococica (6)

bulos (forma chisticoemfizematoasa

cu pneumatocele care se pot remite spontan) si
- stadiul pleuretic (manifestata ca pleurezie sau

piopneumotorax).



Pneumonia stafilococica

Radiografia pulmonara

Examene laborator:
- hiperleucocitoza (15-20.000/mmc)
- anemie, VSH cu valori crescute

- hemoculturile sunt pozitive in unele cazuri, se fac
insamantari din lichidul de punctie pentru precizarea

diagnosticului bacteriologic.

Diagnosticul diferential se face cu alte pneumonii
abcedante, chiste aeriene, caverna TBC, micoze
pulmonare, chist hidatic pulmonar.

Evolutia spre vindecare este lenta, in cateva
saptamani.



Pneumonia lobulara (bronhopneumonia)

Este caracteristica sugarului si copilului mic si este
principala cauza de morbiditate si mortalitate la copilul sub
1 an.

Etiologie: pneumococ (infectia bacteriana este favorizata
de virusuri), stafilococul aureu, Klebsiella,Haemophilus
influenzae si Pseudomonas.

Factorii favorizanti: varsta sub 2 ani si terenul pe care se
grefeaza germenele patogen (prematur, distrofic,
neutropenie, rahitism, anemie, boli anergizante ca rujeola,
tusea convulsiva si gripa, fibroza chistica si anomalii ale
cavitatii bucale).



Bronhopneumonia

Examenul clinic:
debutul este

- brusc cu febra mare, convulsii sau meningism, cu
varsaturi si refuzul alimentatiei

- lent, insidios, cu subfebrilitati, anorexie, oboseala,
cianoza, tahipnee, tuse.

perioada de stare:

- sindromul de insuficienta respiratorie cu tahipnee, tuse
moniliforma, cianoza perioronazala, geamat, raluri

crepitante fine, in ploaie

- sindromul cardio-vascular: tahicardie, hepatomegalie,
cianoza, insuficienta cardiaca

- sindromul toxiinfectios: febra, stare toxica, paloare,
somnolenta, obnubilare sau agitatie, meteorism,convulsii.



Bronhopneumonia

Examenul radiologic:

-forma diseminata micro/macronodulara 2 -5
-forma pseudolobara sau segmentara A 10N
-opacitati confluente paravertebrale. L el /\
Examen de laborator: .
- leucocitoza cu neutrofilie

- reactanti de faza acuta crescuti Saresiss sebarat « rohogeemont
- bacteriemie in 30% din cazurile date de pneumococ.
Complicatii:

1. locale: pleurezie meta sau parapneumonica, pneumotorax,
piopneumotorax si supuratii pulmonare

2. de vecinatate: mediastinita, pericardita, miocardita,
endocardita, insuficienta cardiaca

3. generale: sindrom de deshidratare acut, otomastoidita,
convulsii febrile, diaree parenterala, septicemie.




Criterii de spitalizare in pneumonii:

- Varsta mica (nou-nascut si sugarul sub 4 luni)

- Refuzul alimentatiei, deshidratarea

- Sa02 sub 92% (masurata prin pulsoximetrie)

- Semne de insuficienta respiratorie acuta (tahipnee)
- Geamat

- Familie necooperanta

- Lipsa de raspuns la tratament la domiciliu

- Situatie socio-economica precara a familiei

- Distanta mare intre domiciliul copilului si spital.



Tratament

digieno-dietetic: camera aerisita,
temperatura optima, regimul alimentar in
functie de varsta si toleranta digestiva, £
hidratare adecvat3

* Oxigenoterapie pe masc3, izoletd, cAnd -« =
saturatia este sub 92%

* Ventilatie asistata in serviciul ATl Ia
nevoie



Tratament

[ Etiologic: antibioterapie dup3 stabilirea diagn etiologic cel mai probabil,
alegandu-se antibioticul in functie de sensibilitatea cunoscuta pentru acel
agent etiologic.Se administreaza:

* Ampicilind (100-200mg/kgc/zi in 4 prize) sau Penicilina
(100.000-200.000Ul/kgc/zi in 4 prize )injectabil iv la sugarul eutrofic si copilul
mic

* Cefalosporina gen.lll: Ceftriaxona (50-100mg/kgc/zi in 1-2 prize) sau Cefotaxim
(100-200mg/kgc/zi in 2 prize) in caz de vaccinare incompleta sau lipsa vaccinar
antipneumococice

* Ampicilina + Gentamicina (5mg/kgc/zi in 2-3 prize) la nou-nascut la care
afectiunea este data de streptococ grup B si germeni gram negativi

* Vancomicina (40mg/kgc/zi in 2-3 prize) in suspiciunea de infectie cu
Stafilococus aureus meticilinorezistent

* Linezolid (20mg/kgc/zi in 2 prize) in infectiile cu Stafilococus aureus rezistent |z
Vancomicina

* Macrolide iv sau o cefalosporina gen.lll + macrolid per os in suspiciunea de
infectie cu Mycoplasma pneumoniae sau Chlamydia pneumoniae.



U Tratamentul patogenic:

* al insuficientei respiratorii acute,

* dezechilibrelor hidro-electrolitice si acidobazice,
* tratamentul complicatiilor

U Tratamentul simptomatic: vizeaza febra, convulsiile,
meteorismul abdominal

* fluidifiantele si antitusivele sunt contraindicate
d Tratamentul comorbiditatilor.

 Profilaxia pneumoniilor

* Vaccinarea anti Haemophilus influenzae (Hib)
* Vaccinarea antipneumococica

* Vaccinarea antigripala (la sugarul peste 6 luni)

* Profilaxia pneumoniei cu Pneumocystis jiroveci cu TMP/SMX
5mg/kgc/zi calculat pentru TMP, 3 zile pe saptamana sau chiar
zilnic, Tn anumite situatii: sindroame de imunodeficienta
congenitala, unele malignitati, dupa transplant de organe,
infectati HIV.




Tuberculoza la copil



Definitie

Tuberculoza reprezinta o boala infecto-contagioasa cu
evolutie cronica, frecvent intalnita in populatia

lumii, grevata de mortalitate ridicata in absenta
tratamentului corect efectuat.

Aparitia tuberculozei este determinata de contactul cu o
sursa de infectie cu M.tuberculosis si de susceptibilitatea
individuala a organismului de a face boala, dupa pywziezr=
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Romania se situeaza pe primele locuri in Europa cu o
incidenta a tuberculozei de 115,1/100 000 locuitori.

Formele multidrog-rezistente sunt frecvente si au o
evolutie imprevizibila.



Etiologie

* Mycobacterium tuberculosis in cea mai mare parte a

cazurilor; mai rar la om de catre Mycobacterium bovis,
transmis de bovine prin laptele nepasteurizat(forme extrapulmonare).

* Sursele de infectie - bolnavii adulti cu tuberculoza pulmonara si mai
rar contactul cu copii complex primar complicat cu fistula ganglio-
bronsica.

* Factori de risc : deficite ale imunitatii congenitale sau dobandite,
afectiuni oncologice, boli hematologice,malnutritie, corticoterapie de
durata etc.

* Formele severe de tuberculoza (miliara TBC, meningita sau meningo-
encefalita TBC) care evolueaza de multe ori spre deces, apar mai
frecvent la varste mici (sistem imunitar imatur) si in situatia
imunodeficientelor severe dobandite sau congenitale.



Forme clinice -Tuberculoza pulmonara
Infectia latenta

pozitivitatea testului cutanat la tuberculina, semne si
simptome de boala absente,

fara modificari radiologice pulmonare si examen
bacteriologic negativ. Y

+ eritem nodos sau conjunctivita flictenulara.
Tuberculoza primara

Semnele si simptomele de boala sunt prezente si
radiografia pulmonara este modificata.

Tuberculoza secundara

Suspiciune mare de reactivare a bolii primare sau de
reinfectie exogena, in prezenta unor semne si simptome
sugestive de tuberculoza;



Clinic H“

* La orice copil cu pneumonie,
pleurezie sau imagine radiologica de }
condensare sau cavitatie,care nu se
amelioreaza cu tratamentul 7
antibiotic standard se ridic3 Y
suspiciunea de tuberculoza
pulmonara

* semne clinice generale: anorexie,
scadere ponderala, tulburari de
crestere, febra de origine

necunoscuta, adenopatii inexplicate,."”"-a  GEul TG
transpiratii nocturne, tuse hJ oey | 8
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neproductiva.



* Cea mai frecventa forma de tuberculoza pulmonara la
copil.

[ Tabloul clinic sugestiv consta in: tuse persistent3,
disfagie prin compresie esofagiana, disfonie prin paralizia
corzilor vocale.

[ Evolutia adenopatiei tuberculoase spre cazeificare si
formarea fistulelor gangliobronsice determina

diseminarea germenilor pe cale bronhogena si

hematogena si aparitia pneumoniei si bronhopneumonlel
tuberculoase. { } j[ uuuuuuuuuu
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2. Pleurezia sero-fibrinoasa tuberculoasa
Rara sub 5 ani.

Debutul este acut, cu febra persistenta 2-3 saptamani, durere
toracica, dispnee, insuficienta respiratorie acuta.

Radiografia pulmonara deceleaza opacitate omogena decliv
unilateral. Examenul lichidului pleural este sugestiv pentru
diagnostic.

3. Tuberculoza pulmonara primara progresiva

Tabloul clinic clasic este de pneumonie cu matitate, diminuarea
zgomotelor pulmonare si raluri crepitante.

4. Reactivarea tuberculozei primare (Tuberculoza secundara)
Rara la copil (peste 7 ani si adolescenti).

Examenul fizic pulmonar poate fi normal sau poate evidentia raluri
crepitante accentuate dupa tuse la un copil cu febra, tuse si
inapetenta.

Rx tipic este infiltratul pulmonar extensiv, localizat cu predilectie
la nivelul lobilor superiori si al segmentelor posterioare.



5. Tuberculoza miliara

Complicatie a tuberculozei primare la copilul mic (sub 5
ani). Apare prin diseminarea limfatica si hematogena la
nivel pulmonar si extrapulmonar.

Tuberculoza miliara apare in general dupa 2-6 luni de la
infectia initiala, mai frecventa la copiii subnutriti,
imunodeprimati.

Poate afecta sugarul sau copilul mic care prezinta stare
generala alterata, sindrom febril prelungit, tuse

persistenta, adenohepatosplenomegalie, ileus dinamic,
meningism sau sepsis.

Pentru evitarea omisiunii diagnostice a miliarei
diseminate se recomanda CT torace si abdomen.

Aspectul radiologic: micronoduli diseminati in ambele
campuri pulmonare cu densitate mai mare in regiunile
superioare si tendinta la confluare.



Tuberculoza extrapulmonara

Ganglionara;

Meningiana — este una dintre cele mai severe
localizari si complicatii ale tuberculozei, fiind o
forma grava de tuberculoza cu mortalitate
ridicata; |
Miliara extrapulmonara; E e %
Osteoarticulara.




Diagnhostic

1. Suspiciunea clinica
2. Contextul epidemiologic

3. Incidenta zonala a TBC, populatii cu risc crescut
(imigranti)

4. Metode de laborator clasice: examen bacteriologic
(direct si culturi) din sputa lichid de spalatura gastrica,
examinarea lichidului pleural.

5. Metode imagistice

6. Metode avansate de diagnostic serologic: tehnici de
identificare a acizilor nucleici microbieni (polymerase
chain reaction- PCR) si Quantiferon (test de masurare a
interferonului gamma eliberat de limfocitele T activate,
consecutiv infectiei bacilare).



Testatrea cutanata la tuberculina

* Tip I: induratie ferma sau prezenta flictenei; " ‘

* -Tipll:induratie elastica;

* -Tip lll: infiltratie depresibila;

* -Tip IV: fara infiltratie aparenta

* Reactia cutanata este pozitiva:

«* Induratia 2 5 mm la urmatoarele categori:
* Contacti cu persoane infectate;

* Copii infectati HIV;

* Copii cu boli sau tratamente imunosupresive;
% Induratia 2 10 mm in urmatoarele cazuri:

* Copii cu risc mare de a face forme diseminate de tuberculoza (sub
varsta de 5ani care prezinta factor de risc).

 Copii care traiesc in colectivitati cu risc mare de infectie
tuberculoasd cum sunt:adultii infectati HIV, utilizatorii de droguri,
delicventi.

* Copii nascuti in zone cu prevalenta ridicata a tuberculozei.

% Induratia = 15 mm: in cazul copiilor in varsta de 5 ani sau peste
fara factori de risc pentru tuberculoza.




Diagnosticul diferential

Pneumonii sau bronhopneumonii bacteriene
produse de alti germeni.

Pleurezia de alte cauze
Sindroame febrile de alte cauze
Bronsiectazii congenitale
Displazia bronhopulmonara



Tratament

 Regim alimentar:

Alimentatie hipercalorica, adecvata varstei.

Pastrarea alimentatiei naturale a sugarilor (mama bolnava de
tuberculoza poate alapta, cu exceptia mamei cu TBC multidrog-
rezistenta, care trebuie separata de nou-nascut).

 Principii de tratament

Asoc medicamentoase pentru < riscului de rezistenta microbiana;
Tratamentul este de lunga durata;

Antibiograma este obligatorie Tnaintea tratamentului si pentru
monitorizare ulterioara;

Succesul terapeutic depinde de complianta la tratament;
In caz de esec al terapiei initiale se adauga cel putin 2 medic noi;

Terapia este individualizata, urmarita de specialist pneumolog, in cazul
tulpinilor multirezistente;

TB extrapulmonara necesita tratament mai indelungat (12 luni).



Tratament

Scheme terapeutice: doua sau trei zile pe saptamana (2/7 sau 3/7);

Durata tratamentului standard 6 luni: 2 luni tripla/cvadrupla asociere
HIN+RMP + PZM+/ - EMB 7/7si apoi 4 luni HIN+RMP 3/7.

In cazul culturilor negative, tratamentul dureaza de obicei 4 luni si se
utilizeaza asocierea HIN + RMP.

Dispensarizarea cazurilor de TBC la copil
Profilaxia tuberculozei

1. Vaccinarea antituberculoasa — cu tulpina vie atenuata de M.
tuberculosis in zone cu prevalenta ridicata; previne formele grave de
tuberculoza (meningita si forma diseminata).

2. Chimioprofilaxia — previne aparitia bolii si se face de obicei cu
lzoniazida, in regim 2/7 sau 3/7 pe o duratade 3-6-12 luni.

Indicatiile chimioprofilaxiei sunt: pozitivare recenta a IDR la PPD, infectia
HIV, contact de tuberculoza activa, , boli si terapii favorizante pentru
dezvoltarea boli (diabet, tratamente imunosupresoare, boala renala
cronica).



Fibroza chistica



Definitie i —
Fibroza chistica (FC) este o afectiune genetica, mohbgénicé,
produsa prin mutatia unei gene de pe bratul lung al

cromozomului 7g31 care codifica proteina transmembranara
CFTR (cystic fibrosistransmembranar regulator).

Prin aceasta anomalie lipsesc sau functioneaza inadecvat
canalele de clor la nivelul celulelor epiteliale ale ductelor
excretoare din caile respiratorii, pancreas, cai biliare, intestin,
organe de reproducere si glande sudoripare, rezultand secretii
vascoase, aderente, care nu se pot elimina.

Frecventa bolii este de 1 la 2000-3000 nou nascuti vii.
forme clinice usoare/asimptomatice/ extrem de severe.
Odata cu extinderea screening-ului neonatal s-a

identificat prezenta mare a cazurilor asimptomatice.



Clinic
Manifestarile precoce la nou nascut si sugar sunt:

lleus meconial (absenta eliminarii meconiului prin
obstructia ileonului distal) - e

Icter colestatic neonatal
Edeme la sugar, neexplicate

Wheezing recurent
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'qr Frobleme el sinusurdor

Curba ponderala nesatisfacatoare 2y
0 Polinem

Episoade de deshidratare hipotons  ipsme | [§f T

114 -thttm respuralon

W\ (a.\

Fu.'nn:h: pancreatics

Prolaps rectal recurent i maiy



Manifestari gastro-intestinale, nutritionale

* lleus

* |cter colestatic

* Diaree cronica cu steatoree

* Prolaps rectal recidivant

* Varsaturi repetate cu sindrom de deshidratare acut
* Reflux gastro-esofagian

* Abdomen dureros recurent

* Insuficienta pancreatica, pancreatita acuta recurenta.
pancreatita cronica (idiopatica)  reroz cuistica- soa sistemca

* Litiaza biliara
* Hepatopatie cronica (ciroza)
* Diabet zaharat asociat

|||||||||



J Manifestari Respiratorii:

J Manifestari diverse:

Tuse cronica

Pneumonii recidivante
Wheezing recurent
Atelectazie, bronsiectazie
Polipoza, sinuzite recidivante

T'.I]'.L'I_"'.i.l:l]Dl'I.iiCl’." ].I‘.'ltl": T.'I]:-"J.".I. l:lmﬂ.ill:“.' l:l..O:Cl.t'! dﬂ b bk

Disfunctie ventilatorie

Edeme

Plamam sanatos Plaman afectaii de fibvoza chustiza

Osteoporoza, rahitism, carii dentare

Diateza hemoragica

Mucusul viscos
blocheaza ductele
pancreatice

Stoma

ucusul viscos wet IS
wtrueazd '
veolele pulmonare \
favorizeazd aparitia  pancreas —%
fectiilor bacteriene

Pubertate intarziata, fertilitate feminina scazuta,

azoospermie
Hipocratism digital



Diagnhostic

* asocierea manifestarilor clinice (respiratorii, digestive, uro-genitale)
+ 2 teste ale sudorii pozitive obtinute in zile diferite/ identificarea a

L=

doua mutatii genice cauzatoare de boala la nivelul CFTR.

* In perioada neonatala testul de screening pozitiv stabileste
diagnosticul precoce.

* Testul sudorii este un test fidel, este metoda cantitativa o
determinare a concentratiei de clor in sudoare

(stimulata transdermal cu pilocarpina prin iontoforeza).
* 260 mmol/L - diagnosticul de certitudine.

* Intre 30-59 mmol/L probabilitatea de fibroza chistica este crescuta
Si se recomanda repetarea testului, dar uneori testul genetic este
necesar pentru diagnosticul de certitudine.

* Diagnosticul antenatal se stabileste prin analiza ADN-ului fetal in
familiile cu un copil afectat.



Tratament

J Dietetic:

Masurile nutritionale au un rol extrem de important in evolutia
bolii

Dieta hipercalorica (120-150% din ratia normala pentru varsta)
Dieta hiperproteica (cu proteine de buna calitate)

Aport de ac grasi polinesaturati si trigliceride cu lant mediu (40%
din calorii trebuie sa fie reprezentate de lipide)

Suplimente nutritionale (vitamine liposolubile A, D, E, K, vitamina
C, B6, calciu si zinc)

La nevoie se indica suplimentarea alimentatiei pe sonda nazo-
gastrica sau nutritie parenterala

U Substitutia enzimelor pancreatice: preparate sub forma de

microsfere enterosolubile, doza 2000-4000 Ul lipaza/120ml lapte
(sau 500 Ul lipaza/kgc la fiecare masa ) si 1000-2500 Ul lipaza/kgc/
masa la copilul prescolar si scolar. Doza este ajustata in functie de
numarul scaunelor si starea de nutritie a copilului.



1 Medicatia complexa care se adreseaza afectdrii aparatului respirator:

* Fluidificarea si aspirarea secretiilor bronsice vascoase, aderente: N-
acetilcisteina in aerosoli, dezoxiribonucleaza umana recombinata care
reduce vascozitatea sputei (degradeaza cantitatea mare de ADN eliberat
de neutrofile si care formeaza geluri vascoase in sputa — preparatul
Pulmozyme). 2

* Fizioterapie toracica (drenaj postural, tuse asistata,
tapotamente toracice)
* Bronhodilatatoare

* Tratamentul si profilaxia suprainfectiilor cu antibiotice cuinuin
antibiogramei; cure intensive de intretinere timp de 2 saptamani de 3-4
ori pe an, in scopul de a reduce incarcatura bacteriana pulmonara.

1 Alte masuri: tratamentul colestazei, a complicatiilor gastro-intestinale
* -Sustinerea psihologica a copilului si familiei

* -Transplant pulmonar.
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