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ABREVIERILE FOLOSITE IN DOCUMENT

	AINS 
	Antiinflamatoare nesteroidiene

	ABT
	Antibioticoterapie

	ADN
	Acid dezoxiribonucleic

	AMO
	Amoxicilină 

	CFTR
	Conductorul transmembranar al genei fibrozei chistice

	ECG 
	Electrocardiograma

	EcoCG
	Ecocardiografia

	FCC 
	Frecventa contracţiilor cardiace

	FC
	Fibroza chistică

	VEMS (FEV1) 
	Volumul expirator maxim în 1 secundă, indice spirometric

	FEGDS
	Fibroesofagogastroduodenoscopia

	FR 
	Frecvenţa respiraţiei

	FVC 
	Capacitatea vitală forţată, indice spirometric

	GCS 
	Glucocorticosteroizi

	GCSI
	Glucocorticosteroizi inhalatorii

	Hb 
	Hemoglobină

	HTP 
	Hipertensiune pulmonară

	ICC 
	Insuficienţă cardiacă cronică

	IMC 
	Indicele masei corporale

	Ig
	Imunoglobulină

	IR 
	Insuficienţă respiratorie

	i.m.
	Intramuscular 

	i.v. 
	Intravenos

	PEF 
	Debitului (fluxul) expirator maxim, în l/min

	per os 
	Peroral

	p.i.v. 
	Perfuzii intravenoase

	SpO2 
	Saturaţia hemoglobinei cu oxigen în sânge

	TA 
	Tensiunea arterială

	TC/HRCT 
	Tomografia computerizată/tomografie computerizată de rezonanţă înaltă (high-resolution computed tomography)

	TTOG
	Testul oral de toleranţă la glucoză

	TP 
	Tuberculoza pulmonară

	TIR
	Tripsina imunoreactivă

	VSH 
	Viteza de sedimentare a hematiilor


Prefaţă

Protocolul naţional a fost elaborat de grupul de lucru al Ministerului Sănătăţii al Republicii Moldova (MS RM), constituit din specialiştii Catedrei Pediatrie Facultatea Rezidenţiat şi Secundariat Clinic a Universităţii de Stat de Medicina şi Farmacie „Nicolae Testemiţanu”, Catedrei Chirurgie, Anesteziologie şi Reanimare Pediatrică USMF „Nicolae Testemiţanu”, IMSP Institutului de Ftiziopneumologie „Chiril Graganiuc”, Centrului Naţional de Sănătate a Reproducerii şi Genetică Medicală.

Protocolul de faţă a fost elaborat în conformitate cu ghidurile internaţionale actuale privind FC şi va servi drept bază pentru elaborarea protocoalelor instituţionale. La recomandarea MS RM pentru monitorizarea protocoalelor instituţionale pot fi folosite formulare suplimentare, care nu sunt incluse în protocolul clinic naţional.

A. Partea introductivă

A.1. Diagnosticul: Fibroză chistică
Exemple de diagnostice clinice

· Fibroză chistică formă mixtă, evoluţie severă. Bronşiectazii cilindrice şi sacciforme difuze. Infecţie cronică pulmonară cu Pseudomonas aeruginosae. IR gr.II cronică, mixtă. Pancreatită cronică cu insuficienţa funcţiei exocrine. Hepatită cronică. Retard staturo-ponderal sever.
· Fibroză chistică formă mixtă, evoluţie moderată. Bronşită cronică obstructivă, exacerbare. Pancreatită cronică cu insuficienţa funcţiei exocrine.

A.2. Codul bolii (CIM 10):

E84.0 – Fibroză chistică cu manifestări pulmonare

E84.1 – Fibroză chistică cu manifestări intestinale

E84.8 – Fibroză chistică cu alte manifestări 

E84.9 – Fibroză chistică neprecizată

A.3. Utilizatorii:

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

· Centrele de sănătate (medici de familie)

· Centrele medicilor de familie (medici de familie)

· Instituţiile/secţiile consultative (medici pediatri, ftiziopneumologi)

· Asociaţiile medicale teritoriale (medici de familie, medici pediatri şi medici ftiziopneumologi)

· Secţiile de copii ale spitalelor raionale şi municipale (medici pediatri şi medici ftiziopneumologi)

· Secţia de pneumologie a IMSP Institutul de Cercetări Ştiinţifice în domeniul Ocrotirii Sănătăţii Mamei şi Copilului (medici pneumologi, pediatri)

· Secţia de gastrologie şi secţia hepatologie a IMSP Spitalul Clinic Republican
A.4. Scopurile protocolului

1. Diagnosticul precoce şi elaborarea programului terapeutic specific cu iniţierea tratamentului pentru obţinerea unui efect curativ important şi ameliorarea prognosticul maladiei
2. Prevenirea şi reducerea modificărilor ireversibile la nivelul sistemului respirator prin efectuarea unui diagnostic precoce şi  aplicarea tratamentelor optimizate caracteristicilor bolii 

3. Realizarea programelor nutriţionale şi de substituţie enzimatică pentru ameliorarea statutului fizic, creşterea şi dezvoltarea optimală a pacientului cu FC 
4. Iniţierea timpurie a programelor de conduită terapeutică pentru evitarea cheltuielilor suplimentare ale tratamentului complicaţiilor tardive ale FC
5. Ameliorarea calităţii asistenţei medicale acordate de către medici la toate etapele de supraveghere a pacienţilor cu FC 

6. Ameliorarea calităţii vieţii pacientului cu FC, majorarea duratei medii de viaţă

7. Educaţia  pacientului cu FC şi a familiei lui pentru o colaborare eficientă cu lucrătorii medicali, adaptare psiho-socială şi încadrare profesională a pacientului
8. Educaţia pacientului cu FC, a familiei lui şi a personalului medical în respectarea măsurilor de igienă în condiţii de domiciliu şi în staţionar pentru prevenirea colonizării cronice a arborelui bronşic cu germeni agresivi

9. Consultul genetic pentru un diagnostic prenatal al FC în familiile cu copii bolnavi la sarcinile ulterioare pentru prevenirea naşterii copiilor cu FC
A.5. Data elaborării protocolului: mai 2009
A.6. Data revizuirii: septembrie 2012
A.6. Data revizuirii următoare: septembrie 2014
A.7. Lista şi informaţiile de contact ale autorilor şi ale persoanelor ce au participat la elaborarea protocolului:

	Numele
	Funcţia deţinută

	Prof.. Svetlana Şciuca,  
doctor habilitat în medicină,  profesor universitar 
	Şef Clinică Pneumologie, 
Departamentul Pediatrie USMF „Nicolae Testemiţanu”

Medic coordonator Centrul de fibroză chistică IMSP ICŞ DOSMC


	Prof. Eva Gudumac, 
doctor habilitat în medicină,  profesor universitar, academician AŞM, Om Emerit
	Directorul Clinicii Chirurgie Pediatrică „Natalia Gheorghiu”, 
Şef Catedră Chirurgie, Anesteziologie şi Reanimare Pediatrică 
USMF „Nicolae Testemiţanu”


	Prof. Constantin Iavorschi, doctor habilitat în medicină, profesor cercetător
	Vice-director 
IMSP Institutul de Ftiziopneumologie „Chiril Graganiuc”

	Dr. Natalia Barbova, 
doctor în medicină, conferenţiar universitar
	Medic genetician, 
Centrul Naţional de Sănătate a Reproducerii şi Genetică Medicală

	Oxana Turcu 

doctorand
	Doctorand, 
Departamentul Pediatrie, USMF „Nicolae Testemiţanu” 


Protocolul a fost discutat, aprobat si contrasemnat

	Denumirea instituţiei
	Persoana responsabilă – semnătura

	Societatea Ştiinţifico-practică a Ftiziopneumologilor din Moldova
	

	Asociaţia Chirurgilor Pediatri din Moldova 

„Natalia Gheorghiu”
	

	Seminarul Ştiinţific de profil „Chirurgie”
	

	Asociaţia Medicilor de Familie din RM
	

	Consiliul ştiinţific al Centrului Naţional de Sănătate a Reproducerii şi Genetică Medicală
	

	Agenţia Medicamentului
	

	Consiliul de experţi al Ministerului Sănătăţii
	

	Consiliul Naţional de Evaluare şi Acreditare în Sănătate
	

	Compania Naţionala de Asigurări în Medicina
	


A.8. Definiţiile folosite în document

Fibroza chistică (Mucoviscidoza*): este cea mai frecventă afecţiune monogenică a populaţiei de origine caucaziană, cu transmitere autosomal recesivă, cu evoluţie cronică progresivă, potenţial letală, traducându-se din punct de vedere fiziopatologic prin alterarea transportului clorurilor la nivelul glandelor mucoase şi seroase, anomalia primara fiind reprezentată de gena FC.

* fibroza chistică (termenul anglo-saxon), mucoviscidoză (termenul francofon).
Reversibilitatea bronhoconstricţiei: creştere a VEMS (FEV1) > 15% după administrarea inhalatorie a unui bronhodilatator cu acţiune de scurtă durată, o creştere a VEMS (FEV1) cu 10-15% indică o reversibilitate nesemnificativă, iar creşterea sub 10% indică o obstrucţie bronşică ireversibilă.
Screening: examinarea populaţiei cu scop de depistare a unei maladii anumite.

Wheezing recurent: respiraţia zgomotoasă, şuierătoare care se aude la distanţă (în expir).

Cord pulmonar cronic: prezintă hipertrofia şi/sau dilatarea ventriculului drept, consecutive unei HTP produse de afecţiuni pulmonare parenchimatoase sau vasculare.
Hipertenzie pulmonară: stare patologică multifactorială, uneori fiind o complicaţie a bolii de bază, ce se manifestă prin creşterea presiunii arteriale in artera pulmonară peste 25 mm Hg în repaus şi peste 30 mm Hg la efort fizic.
Insuficienţă respiratorie cronică: incapacitate cronică a plaminilor de a asigura concentratia adecvata a gazelor sanguine, sau pentru mentinerea acestui echlibru se necesită suprasolicitarea mecanicii respiratorii externe. 
Nebulizator: dispozitiv pentru transformarea formelor lichide ale preparatelor medicamentoase în spray dispersat. Cu cât sunt mai mici particulele aerosolului, cu atât mai mult timp ele rămân dispersate în fluxul aerian inhalat. Particulele cu diametrul de 3-5 mcm se depozitează în trahee şi bronhii mari, 1-3 mcm – în bronşiole, iar 0,5-2 mcm ajung in alveole.

Oxigenoterapia de lungă durată: inhalarea aerului îmbogăţit cu oxigen în stare de repaus sau în timpul efortului fizic pe parcurs de 15-24 ore nictemer.
Maldigestie: tulburarea de digestie determinată de deficienţă enzimatică.
Malabsorbţie: tulburarea de digestie determinată de alterarea absorbţiei.
Malnutriţie: este o tulburare cronică a stării de nutriţie, a creşterii şi dezvoltării copilului determinată de insuficienţa aportului alimentar. 
Osteoporoză: reducerea densităţii minerale osoase, ceea ce predispune osul la fracturi în traumatisme minore şi a cifozei.
Steatoree: pierderea cu masele fecale a grăsimilor alimentare.
Tehnici de clearance a căilor respiratorii: tehnici convenţionale, care permit eliberarea căilor respiratorii de secreţiile bronşice dense şi vâscoase, care se expectorează prin tuse.
Testul sudorii: metodă „gold standard”, care permite confirmarea sau excluderea diagnosticului de FC prin evaluarea concentraţiilor de ioni de clor în sudoare.
Testul genetic: identificarea mutaţiei genei CFTR, care determină manifestările şi evoluţia bolii

Tuse cronică: tuse care durează mai mult de 8 săptămâni.
Exacerbarea: un episod acut de deteriorare clinică: majorarea tusei, majorarea expectoraţiei (volum şi purulent) diminuarea toleranţei la efort sau nivelul activităţii fizice pierdere în greutate sau diminuarea apetitului, alterarea funcţiei respiratorii.
Colonizare primară: prezenţa Pseudomonas aeruginosae în arborele bronşic fără semne directe (manifestări clinice) sau indirecte (anticorpi specifici antipiocianici) de infecţie.
Colonizare cronică: prezenţa Pseudomonas aeruginosae în arborele bronşic pe parcursul a 6 luni confirmată cu minimum 3 culturi pozitive la un interval de minimum de 1 lună fără semne directe (manifestări clinice) sau indirecte (anticorpi antipiocianici) de infecţie.
Infecţie bronhopulmonară: colonizare primară asociată cu semne directe sau indirecte de infecţie. Pentru Pseudomonas aeruginosae infecţia poate fi diagnosticată deasemenea prin detectarea anticorpilor în minimum 2 explorări serologice la pacienţii care nu expectorează şi care au culturi bacteriologice negative. 

A.9. Informaţia epidemiologică

Fibroză chistică – afecţiune monogenică autosomal-recesivă cu evoluţie cronică progresivă determinată de producerea unor secreţii anormale, vâscoase de glandele cu secreţie exogenă şi caracterizată prin pneumopatie cronică obstructivă, diaree cronică, sindrom de malabsorbţie şi malnutriţie. 

Incidenţa. Prevalenta FC variază 1:3000 – 1:10000 de nou-născuţi vii, în Republica Moldova la 1:2000 – 1:3000 de nou-născuţi vii. Acest indice variază în funcţie de originea etnică a unei populaţii, astfel maladia se pote deyvolta la aproximativ 1 din 3000 de nou-născuţi vii la populaţia caucaziană din America de Nord şi nordul Europei, la 1 din 17000 nou-născuţi vii americani de origine africană şi la 1 din 90000 de nou-născuţi vii la populaţia asiatică. Conform datelor Asociaţiei de FC circa 30 000 americani, 20 000 europeni şi 3 000 canadieni suferă de FC. O persoana din 20-22 caucazieni este purtător al genei de FC.
Actualmente sunt cunoscute mai mult de 1200 mutaţii genice ale mucoviscidozei. Gena anomalică CFTR al fibrozei chistice este situată pe braţul lung al cromozomului 7, iar mutaţia cea mai frecventă este ΔF508 identificată la 67%-75% pacienţi cu FC. Starea de homozigot al mutaţiei ΔF 508 este responsabilă de formele cele mai severe de boală, heterozigoţii ΔF 508 şi alte mutaţii – în 30% cazuri determină evoluţii uşoare ale maladiei. Ffibroza chistică este cea mai frecventă boală monogenică a populaţiei de origine caucaziană, cu evoluţie cronică progresivă, riscuri majore de potenţial letal. 

Actualmente sunt cunoscute mai mult de 1300 mutaţii genice ale FC. CFTR este situată pe braţul lung al cromozomului 7, iar mutaţia cea mai frecventă este F508del identificată la 67-75% pacienţi cu FC. Starea de homozigot al mutaţiei F508del este responsabilă de formele cele mai severe de boală, heterozigoţii F508del şi alte mutaţii – în 30% cazuri determină evoluţii mai uşoare ale maladiei. FC este cea mai frecventă boală monogenică a populaţiei de origine caucaziană, cu evoluţie cronică progresivă, potenţial letal, traducându-se din punct de vedere fiziopatologic prin alterarea transportului clorurilor la nivelul glandelor mucoase şi seroase [2,3,13]. 

Importanţa medico-socială a FC este determinată de durata medie de viaţă joasă care în ţările dezvoltate constituia în anul 1969 – 14 ani, în 1970 – 16 ani, în 1990 – 28 ani, 1996 – 31 ani, iar în 2000 – 30-32 ani şi reducerea calităţii vieţii a copilului cu FC. Potenţialul major de invalidizare din perioada copilăriei precoce şi riscurile majore de prognostic inevitabil fatal sunt explicate de multitudinea de complicaţii (pulmonare, gastrointestinale, nutriţionale, cardiovasculare) [2,3,8,13].
FC este o exocrinopatie generalizată determinată de dereglarea transportului transepitelial al ionilor de clor în ţesuturi şi organe, prin care glandele mucoase produc secrete anormal de vâscoase, glandele seroase elimină conţinut crescut de electroliţi. Gena patologică care cauzează FC determină anomaliile în proteina numită regulatorul transmenbranar al FC (CFTR) localizată în celulele epiteliale ale mucoasei căilor respiratorii, ducturilor pancreatice, intestinului şi a căilor sistemului genitourinar. Anomalia genetică împiedică proteina de a realiza un transport normal al ionilor de clor din interiorul celulei spre exterior şi ca urmare celulele secretă un mucus foarte vâscos. Transportul dereglat al ionilor de clor este responsabil de un transport deficitar al apei, care nu asigură o fluiditate suficientă a mucusului secretat. Acumularea mucusului vâscos şi lipicios cauzează obstrucţia şi inflamaţia în glande şi ducturi, ca urmare provocând leziuni tisulare grave. Anomaliile respiratorii în FC se manifestă prin dereglarea clearance-ului mucociliar, creşterea vâscozităţii secreţiilor bronşice, reducerea protecţiei antiinfecţioase locale (colonizare cu germeni agresivi), instalarea hiperreactivităţii bronşice, procese cronice bronhopulmonare, formarea bronşiectaziilor, fibrozei pulmonare progresive IR cronică.
Anomaliile gastrointestinale se caracterizează prin insuficienţa pancreatică, formarea secretelor vâscoase, blocarea canalelor excretorii ale pancreasului, diminuarea eliminării enzimelor digestive (lipaza, colipaza, tripsina), maldigestia substanţelor nutritive, în special, lipide şi proteine, deficitul absorbţiei acizilor graşi esenţial, insuficienţa absorbţiei vitaminelor liposolubile (E, A, D). Fenomene patologice digestive se preyintă prin insuficienţă enzimatică pancreatică, intestinală, biliară, care determină instalarea sindromului de malabsorbţie (absorbţie insuficientă a compuşilor nutritivi din intestin) şi malnutriţiei (eşecul creşterii, deficit ponderal şi statural).

B. partea generală

	B.1. Nivel de asistenţă medicală primară

	Descriere 

(măsuri)
	Motive 

(reper)
	Paşi 

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	Profilaxia

	1. Profilaxia primară a FC 
	1. Depistarea familiilor cu antecedente de boli ereditare sau decese ale copiilor la vârstă fragedă
	Obligatoriu:
· Întocmirea arborelui genealogic cu evidenţierea maladiilor asemănătoare la rude 

· Trimitere la consultul genetic 

	2. Diagnosticul clinic prezumtiv

	2.1. Evaluarea antropometrică a dezvoltării fizice şi statutul nutriţional 
	· Adaos ponderal insuficient al copilului în perioada sugarului 

· Semne de carenţe nutriţionale severe (rahitism, hipovitaminoze, anemie)

· Retard în creştere staturală şi ponderală
	Obligatoriu:
· Anamneza (caseta 5)

· Examenul obiectiv general şi local (casetele 3,6,7,8,9)
Recomandabil:

· Examenul de laborator (caseta 14)
· Estimarea semnelor de acutizare a maladiei (caseta 10)

· Examen coprologic (caseta 13)

	2.2. Identificarea pacientului cu afecţiuni bronhopulmonare recurente, tuse cronică
	· Bronşite simple şi obstructive cu evoluţie trenantă, toleranţă la tratamentele clasice din perioada copilăriei mici
· Pneumonii severe cu insuficienţă respiratorie, trenante cu eficacitate terapeutică incompletă, recidive
	

	2.3. Identificarea tulburărilor digestive 
	· Modificarea caracteristicilor scaunului (polifecalie, miros fetid, steatoree)

· Majorarea frecvenţei scaunului 
	

	3. Tratamentul pacienţilor cu FC

	3.1. Realizarea tratamentului cronic medicamentos indicat de specialiştii din instituţiile republicane
	· Asigurarea controlului maladiei

· Asigurarea unei remisiuni mai îndelungate a procesului pulmonar
	· Enzime pancreatice minimicrosferice (tabelele 12,13)
· Antibioticoterapie/antiinflamatoare (tabelele 4,5,6,7,8,9,10)
· Remedii bronhodilatatoare (tabelul 11)
· Vitaminoterapie (tabelele 14,15)
· Hepatoprotectoare (tabelul 18)
· Antifungice (Fluconazol)

	3.2. Realizarea tratamentului cronic nemedicamentos indicat de specialiştii din instituţiile republicane
	· Asigurarea controlului maladiei

· Asigurarea unei remisiuni mai îndelungate a procesului pulmonar
	· Kinetoterapie respiratorie (caseta 21)
· Inhalaţii cu soluţie de clorură de sodiu hipersalină 7%
· Inhalaţii cu antibiotice în infecţie pulmonară cu Ps.aeruginosa

	I
	II
	III

	Supravegherea medicală a pacienţilor cu FC

	4.1. Evaluarea parametrilor clinici funcţionali
	· Aprecierea evoluţiei clinice a maladiei 

· Depistarea semnelor de progresare a maladiei 

· Asigurarea controlului maladiei
· Asigurarea condiţiilor socio-economice, de  recuperare psihologică şi expertizei vitalităţii  
	· Monitorizarea FR, FCC, TA

· Antropometria (greutatea, talia, transpunerea pe somatograme, indicele masei corporale)

Frecvenţa vizitelor la medicul de familie
· formele moderate – o dată la 3 luni

· forme severe – o dată în lună

Frecvenţa expertizei medicale 

· o dată la 2 ani

	4.2. Evaluarea explorativă
	· Aprecierea evoluţiei paraclinice a maladiei
	· Hemoleucograma (o dată la 3 luni şi la necesitate)

· TTOG (anual de la vârsta de 10 ani) (tabel 2,3)

· Coprograma (o dată la 3 luni sau la necesitate)

	B.2. Nivel de asistenţă medicală specializată de ambulator

	Descriere 

(măsuri)
	Motive 

(reper)
	Paşi 

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Supravegherea de către medicul pediatru, medicul terapeut, medicul ftiziopneumolog
	· Monitorizarea eficacităţii supravegherii medicale în asistenţa medicală primară

· Trimiterea în instituţii specializate republicane pentru reevaluare clinico-explorativă, tratamente programate şi la indicaţii speciale
	Obligatoriu:
· Anamneza (caseta 5)
· Examenul clinic obiectiv (casetele 3,6,7,8,9)
Recomandabil:

· Spirograma (caseta 15)

	B.3. Nivel de asistenţă medicală spitalicească republicană specializată (secţii pneumologie)

	Descriere 

(măsuri)
	Motive 

(reper)
	Paşi 

(modalităţi şi condiţii de realizare)

	I
	II
	III

	1. Diagnosticul

	1.1. Confirmarea diagnosticului clinic
	· Diagnosticarea precoce a FC permite iniţierea timpurie a tratamentului adecvat şi reducerea frecvenţei dezvoltării complicaţiilor
	· Analiza minuţioasă a anamnesticului (caseta 5)
· Examenul clinic obiectiv (casetele 3,6,7,8,9)
· Testul sudorii (caseta 11)
· Examenul de laborator (casetele 13,14, tabelele 1,2)
· Examenele instrumentale (caseta 15)
· Includerea pacienţilor diagnosticaţi în registrul naţional al FC

	1.2.1 Examinarea genetico-moleculară


	· Identificarea mutaţiei genei patologice contribuie diagnosticului cert, prognosticului evoluţiei clinice şi posibilitatea diagnosticului prenatal pentru sarcinile ulterioare 
	· Consultul genetic

· Diagnosticul molecular al genei FC (caseta 12)

	1.2.2 Diagnosticul prenatal (18-20 săptămâni de gestaţie) 
	· Profilaxia primară a FC (prevenirea naşterii copiilor cu FC) 
	· Amniocenteza

· Biopsia trofoblastului

	1.2.3. Sreening-ul neonatal
	· Depistarea în perioada neonatală a copiilor bolnavi de FC 
	· Aprecierea TIR (caseta 11)

	2. Tratament
	
	

	2.1. Tratamentul exacerbărilor pulmonare
	· Asigurarea involuţiei procesului infecţios pulmonar

· Controlul infecţiilor pulmonare cronice cu germenii pneumotropi şi oportunişti

· Ameliorarea calităţii vieţii şi prognosticului evoluţiei maladiei
	· Tratament antibacterian (tabelele 4,5,6,7,8)
· Medicaţie mucolitică (caseta 19)
· Tratament antiinflamator (tabelul 9)
· Remedii bronhodilatatoare (tabelul 11)
· Aerosolterapie (tabelul 8, caseta 20)
· Kinetoterapie respiratorie (caseta 21)
· Antifungice (Fluconazol)

	2.2. Tratamentul manifestărilor digestive
	· Asigurarea statutului nutriţional optimal

· Asigurarea creşterii şi dezvoltării copilului conform normativelor de vârstă

· Ameliorarea calităţii vieţii pacientului
	· Tratamentul de substituţie cu fermenţi pancreatici (tabelul 12)
· Regim dietetic cu amestecuri nutriţionale şi produse alimentare hipercalorice (tabelul 13, caseta 22)

· Suplimente de vitamine şi minerale (tabelele 1,2,13)
· Tratamentul dereglărilor hepatobiliare (tabelul 18)

· Tratamentul refluxului gastro-esofagian (tabelul 17)

	2.3. Tratamentul complicaţiilor
	· Reducerea impactului negativ asupra evoluţiei şi prognosticului bolii
	· Tratamentul ileusului meconial necomplicat (tabelul 16), complicat (caseta 23) şi echivalentelor lui 

· Tratamentul chirurgical al pneumotoraxului

· Tratamentul hipertensiunii pulmonare şi cordului pulmonar (tabelul 19)
· Tratamentul diabetului zaharat

· Tratamentul bolilor osteoarticulare

· Tratamentul infertilităţii feminine şi sterilităţii masculine 

	3. Externarea cu referire la nivelul primar pentru tratament şi supraveghere medicală
	
	· Eliberarea extrasului cu indicaţii pentru medicul de familie:

· Diagnosticul exact detaliat

· Rezultatele investigaţiilor efectuate

· Tratamentul efectuat

· Programul tratamentului continuu pentru condiţii ambulatorii

· Program de supraveghere medicală programată cu referire la Centrul de fibroză chistică

· Recomandări explicite pentru pacient

· Recomandări pentru medicul de familie



C.1. Algoritm de conduită

C.1.1. Algoritmul de conduită diagnostică în absenţa sreening-ului neonatal [3]
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C.1.2. Identificarea pacienţilor cu FC prin screening neonatal [3,13]

                                                                                                            





















C.1.3. Algoritmul supravegherii medicale a pacientului cu FC [13]

















C.2. DESCRIEREA METODELOR, TEHNICILOR ŞI  PROCEDURILOR

C.2.1. Clasificarea FC [13]
	Caseta 1. Clasificarea nouă, propusă pentru CIM 11 de către Asociaţia Mondială a FC şi Asociaţia Europeană a FC
· FC clasică cu insuficienţă pancreatică

· FC clasică cu funcţia exocrină a pancreasului păstrată

· FC atipică

· Azoospermie obstructivă izolată1
· Pancreatită cronică1
· Aspergiloză bronhopulmonară alergică1
· Bronşiectazii diseminate1
· Panbroşiolită difuză1
· Colangită sclerozantă1
· Hipertripsinogenemie neonatală1
Fenotipuri de fibroză chistică

· cazuri tipice: debut precoce, boalå respiratorie cronicå, insuficien¡å pancreaticå, infertilitate masculinå, testul sudorii pozitiv
· cazuri care prezintå boalå respiratorie cronicå, insuficien¡å pancreaticå, infertilitate masculinå, testul sudorii pozitiv
· cazuri care prezintå boalå pulmonarå tipicå, insuficien¡å pancreaticå, infertilitate masculinå, testul sudorii normal
· cazuri care prezintå infertilitate masculinå prin azoospermie obstructivå


Notă: 1-Este identificată cel puţin una din mutaţii

C.2.2. Screening-ul FC [2,3,6,7,13]
	Caseta 2. Etapele sreening-ului neonatal
· Importanţa screening-ului neonatal 

· Permite stabilirea precoce a diagnosticului cu iniţierea măsurilor curativo-profilactice ale semnelor maladiei

· Identificarea copiilor cu FC oferă posibilitatea diagnosticului antenatal al familiei, cu prevenirea ulterioară a naşterii copiilor bolnavi de FC
· Screening-ul permite aprecierea incidenţei maladiei în regiunea examinată

· Maladia la copiii diagnosticaţi prin screening neonatal decurge mai benign în condiţii de aplicare precoce a programelor terapeutice complexe
· Screening-ul reduce costul diagnosticului şi tratamentului FC
·  Etapele screening-ului neonatal
I etapă – la a 3-4-zi de viaţă la nou-născuţii la termen (a 7-8-a zi la prematuri) se determină TIR în o picătură uscată de sânge

II etapă – în cazul testului pozitiv (>70 ng/ml) la a 21-28-a zi de viaţă se repetă testul TIR 

III etapă – în cazul testului pozitiv la TIR (>40 ng/ml), se efectuează testul sudorii

IV etapă – în cazul rezultatelor suspecte se efectuează examenul genetic molecular


Notă:

· În cazul a două teste la TIR pozitive şi rezultate suspecte la testul sudorii este indicat examenul molecular al ADN; dacă a fost identificată cel puţin o singură mutaţie, copilul este inclus în registrul pacienţilor cu FC şi sunt întreprinse toate măsurile indicate

· În cazul testului sudorii negativ, dar identificarea unei mutaţii ale CFTR, copilul este inclus în lista purtătorilor; dacă ulterior la aceşti copii apar semne clinice caracteristice, copilul este reevaluat paraclinic

	Caseta 3. Manifestările clinice care necesită un diagnostic diferenţial pentru excluderea FC
· La nou-născut

· Ileus meconial*
· Icter neonatal prelungit

· Bronşiolite, pneumonii  

· La copilul sugar
· Manifestări respiratorii (tuse, dispnee) cronice şi recurente
·  Pneumonii cu evoluţie trenantă şi recurente

· Scaun neoformat, polifecalie, cu miros fetid
· Diaree cronică
· Prolaps rectal
· Gust sărat al pielii

· Deshidratare severă în condiţii climaterice şi de habitat cald, şoc de căldură
· Hipoelectolitemie cronică
· Anamnestic eredo-colateral agravat (avorturi spontane, decese ale copiilor la vârste precoce, copii cu manifestări asemănătoare în familie)
· Hipoproteinemie/edeme
· Malnutriţie, retard statural, eşec staturo-ponderal, aplatizarea sau stagnarea curbei ponderale
· La copiii preşcolari

· Tuse cronică cu/fără expectoraţii de spută
· Dispnee recidivantă fără identificarea etiologiei
· Tulburări de creştere, reţinerea în dezvoltarea fizică
· Prolaps rectal
· Invaginaţii
· Diaree cronică
· Semnul de „hipocratism digital”
· Impregnarea pielii cu cristale de sare, în special pe faţă
· Deshidratare hipotonică
· Hipoelectolitemie şi alcaloză metabolică

· Hepatomegalie sau afectare hepatică fără identificarea cauzei
· La copiii şcolari
· Semne respiratorii cronice de etiologie neclară
· Identificarea Pseudomonas aeruginosae în spută

· Sinuzită cronică, polipoză nazală
· Bronşiectazii
· Hipocratism digital 

· Diaree cronică
· Sindromul obstrucţiei intestinale distale
· Pancreatită
· Prolaps rectal
· Asocierea diabetului zaharat cu manifestări pulmonare persistente
· Hepatomegalie, afectare hepatică de etiologie neclară
· La adolescenţi şi adulţi

· Afecţiuni purulente pulmonare de etiologie neidentificată
· Hipocratism digital 

· Pancreatită
· Sindromul obstrucţiei intestinale distale
· Asocierea diabetului zaharat cu manifestări pulmonare persistente
· Semne de ciroză hepatică
· Retard fizic
· Tulburări ale dezvoltăriia pubertare
· Sterilitate cu azospermie la bărbaţi, reducerea fertilităţii la femei


Notă: 

*Ileusul meconial (la 15% nou-născuţi cu FC debutează cu ileus meconial; este o consecinţă a degenerescenţei sclero-chistice a glandelor cu secreţie externă din pancreas, care secretă tripsină în cantitate redusă şi nu permite fluidificarea meconiului; este mai frecvent la homozigoţii F508del)
C.2.3. Conduita pacientului cu FC [2,3,8-13]
	Caseta 4. Momente-cheie în conduita pacientului cu FC
· Stabilirea precoce a diagnosticului de FC
· Evaluarea stării prezente a pacientului şi aprecierea gradului de afectare a organelor implicate

· Determinarea programului individual de tratament în funcţie de datele clinice şi paraclinice

· Monitorizarea obligatorie sistematică a evoluţiei bolii, a efectelor terapeutice în perioadele de acutizări şi a tratamentului cronic 


C.2.3.1. Anamneza 
	Caseta 5. Colectarea anamnesticului
· Evaluarea acuzelor caracteristice

· Episoade frecvente de infecţii respiratorii (dispnee îndelungată, respiraţie zgomotoasă, bronşite simple şi obstructive, pneumonii recurente)

· Sindrom de tuse persistentă asociată cu episoade infecţioase respiratorii, evoluţie trenantă, exacerbări nocturne, caracter paroxistic, chintoasă, obositoare
· Modificarea caracteristicilor şi frecvenţei scaunului

· Eşec ponderal
· Gustul sărat al transpiraţiei, prezenţa cristalelor de sare pe tegumente în perioadele calde ale anului
· Vârsta de debut şi durata acuzelor prezentate

· Icter neonatal prelungit
· Ileus meconial în primele zile de naştere
· Pneumonii recurente cu răspuns lent la tratament în perioada neonatală, la sugar sau la copilul mic

· Semne de maldigestie şi malabsorbţie cu adaos ponderal insuficient sau absent din prima lună de viaţă
·  Evaluarea anamesticului eredo-colateral

· Antecedente familiale de decesuri ale copiilor la vârste precoce sau a altor copii cu diagnosticul stabilit de FC
· Prezenţa FC la alte rude din familie
· Colectarea informaţiei despre vaccinele efectuate


C.2.3.2. Examenul fizic obiectiv
	Caseta 6. Indicii principali în evaluare
· Evaluarea indicilor antropometrici

· Talia, cu transpunerea pe somatograme percentile
· Greutatea, cu transpunerea pe somatograme percentile (anexa 2)
· Perimetrul cranian la sugari, cu transpunerea pe somatograme percentile 
· Aprecierea IMC în valori absolute şi percentile

· Aprecierea indicelui staturo-ponderal în valori percentile

· Determinarea gradului de dezvoltare a ţesutului adipos

·  Evaluarea indicilor funcţionali

· FR, FCC
· Pulsul, TA 
· Temperatura corpului

· Evaluarea SpO2


Notă

· Determinarea IMC (indicele Quetelet) este calculat conform formulei: masa (kg) / talia2 (m2)

· IMC în valori absolute este aplicat la pacienţii > 18 ani
· Pentru copii IMC este transformat în percentile, fiind folosite somatograme (anexa 2)

· Aprecierea indicelui staturo-ponderal (raportul masei actuale a copilului la masa ideală pentru sex şi talie) transpus pe tabelul percentile este o metodă accesibilă şi informativă pentru evaluarea statutului nutriţional al copilului cu FC
· Indicele staturo-ponderal >90% indică un statut nutriţional adecvat normativelor de vârstă

	Caseta 7. Identificarea manifestărilor respiratorii
· Afecţiuni ale sistemului respirator

· Pneumopatii recidivante cu debut în perioada neonatală, la sugar

· Atelectazie cu caracter fugace şi recidivant la nounåscut 

· Infec¡ii respiratorii repetate şi trenante (în special, cu Stafilococ auriu şi Pseudomonas)
· Sindrom bronhoobstructiv cu realizare în bronhiile mici, condiţionat de secreţii vâscoase, aderente şi component infecţios bacterian

· Sindrom bronhoobstructiv cu wheezing, expir prelungit, determinat de inflamaţie bronşică cu bronhospasm,  hiperinfla¡ie precoce şi persistentå

· Expectoraţii abundente, purulente, sputa uneori fetidă, hemoptizii

· Insuficienţă respiratorie progresivă

· Deformaţii toracice: emfizem toracic, cifoză dorsală, torace „în carenă”

· Osteoartropatie pulmonară, hipertrofică (la copilul şcolar): durere toracică, fragilitate osoasă (fracturi), tumefacţie, hidartroză
· Hipocratism digital (manifestare de hipoxie cronică persistentă severă)
· Selectarea germenilor rezistenţi (Staphylococcus aureus, Pseudomonas aerugenosa, Burkholderia
cepacia, Stenotrophomonas maltophilia, Alcaligenes faecalis, Achromobacter xyloxidans, Aspergillus fumigatus, micobacterii atipice) 
· Afecţiuni ORL 

· Polipoză nazală

· Sinuzită cronică, sinuzite recidivante
· Surditate de transmisie


	Caseta 8. Manifestări gastrointestinale şi digestive

· Ileus meconial (4-20% cazuri)

· Manifestare precoce a bolii în perioada neonatală
· Întârzierea eliminării meconiului (1-3 zile)
· Sindrom abdominal acut – necesită intervenţie chirurgicală
· Distensie abdominală, mase muco-fecale în ileonul distal sau cec
· Vărsături cu conţinut bilos
· Complicaţii: volvulus, perforaţie, peritonită meconială

· Sindromul obstrucţiei  abdominale distale (8-10%)

· Semn clinic al FC la copii şi adulţi
· Se dezvoltă în orice perioadă de vârstă a copilului
· Dureri abdominale, crampe abdominale, meteorism, vome, constipaţii

· Localizare în fosa dreaptă, se palpează „mase abdominale”
· Cecul la palpare mărit
· Obstrucţie acută, subacută sau cronică a segmentelor distale ale intestinului subţire
· Invaginaţie intestinală recurentă sau la vârstă necaracteristică
· Apendice mucoid infiltrat
· Insuficienţă pancreatică exocrină (90%)

· Sindromul de malabsorbţie şi maldigestie
· Diaree cronică cu steatoree, scaune frecvente, voluminoase, fetide, neprelucrate
· Malnutriţie, hipotrofie ponderală, eşec statural, falimentul creşterii
· Carenţă secundară de vitamine liposolubile 
· Diateza hemoragică, hipoprotrombinemie neonatală (hipovitaminoza K)

· Anemie hemolitică (hipovitaminoza E)

· Cecitate nocturna (hipovitaminoza A)

· Rahitism (hipovitaminoza D)

· Carenţă secundară de minerale (osteoporoză, rahitism, anemie fierodeficitară)
· Edeme hipoproteinemice

· Pancreatită, chisturi pancreatice, litiază pancreatică

· Afectare hepatobiliară

· Icter colestatic: în perioada neonatală icter prelungit, sindrom de bilă groasă, la copii mari, adolescenţi, maturi – ciroză biliară (5-10%)

· Litiază biliară, dischinezii ale căilor biliare, colecist atrofic

· Leziuni hepatice: hepatomegalie, ciroză (hipertensiune portală, hipersplenism, insuficienta hepatica)
· Sindrom hemoragic: insuficienţa factorilor de coagulare hepatici
· Afectare gastro-intestinală

· Refluxul gastro-esofagian (11-32%)

· Sindrom gastrointestinal: pirosis, regurgităţii, vome, greţuri, dureri epigastrice, ruminaţie, anorexie, disconfort abdominal

· Gastroduodenită, boala ulceroasă

· Sindrom dolor abdominal 

· Prolaps rectal recidivant
· Afectarea glandelor salivare şi orofaringiene

· secreţii vâscoase salivare

· Dificultate la deglutiţie
· Majorarea dimensiunilor glandelor parotide



	Caseta 9. Alte manifestări ale FC
· Anomalii sudoripare şi electrolitice
· Hiperconcentraţie salină a transpiraţiilor (gust sărat al sudorii, impregnarea pielii cu cristale de sare)

· În sindrom hipertermic se produce deshidratare prin transpiraţii profuze cu pierderi exprimate de electroliţi: hipocloremie, hiponatriemie, alcaloză, pericol de şoc hipovolemic

· Şoc de căldură în perioada de vară cu caniculă

· Hipocratism digital

· Tulburăi hematologice
· diatezå hemoragicå

· anemie hemoliticå 
· Disfuncţii genito-urinare

· La genul masculin

· lipsa spermatozoizilor în lichidul spermic (azospermie obstructivă– 97%)

· leziuni prostatice, afectarea veziculelor seminale

· calcificări scrotale

· La genul feminin: cicluri anovulatorii, disfuncţii menstruale, fertilitate păstrată

· Pubertate întârziată

· Patologie endocrină

· Diabet zaharat nonautoimun

· Debut în perioada adolescentului, adultului

· Simptomatologie asemănătoare cu diabetul zaharat imun 

· Complicaţii: retinopatie, nefropatie, neuropatie diabetice

· Amiloidoză tiroidiană 

· Insuficienţa suprarenală, pseudohipoaldosteronism 
· Sindromul pseudobarter


	Caseta 10. Semnele şi simptoamele exacerbării procesului pulmonar
· Intensificarea tusei
· Creşterea producţiei de spută sau/şi schimbarea aspectului acesteia (purulentă, miros specific, posibil cu striuri de sânge)
· Febra > 38(C peste 4 ore/zi sau o data în săptămâna anterioară
· Scădere ponderală >1kg sau >5% din greutate cu anorexie sau scăderea aportului alimentar

· Astenie, fatigabilitate, scăderea toleranţei la efort fizic
· Creşterea FR sau a efortului respirator, cu implicarea musculaturii auxiliare în actul respirator
· Scăderea VEMS cu >10% faţă de valoarea medie din ultimele 3 luni

· Scăderea SpO2 cu 10% faţă de valoarea din ultimele 3 luni

· Modificări ale radiografiei pulmonare (infiltraţii pulmonare, revărsat pleural, distrucţii pulmonare, inflamarea bronşiectaziilor)


C.2.3.3 Investigaţii paraclinice [3,6,7,13,16,17]
	Caseta 11. Testul sudorii
· Metode de efectuare a testului sudorii
· Metoda Gibson-Cooke 
· este standardul de aur în protocolul de diagnostic al fibrozei chistice 
· permite aprecierea concentraţiei ionilor de clor în transpiratul copilului
· Tehnici de efectuare a testului sudorii
· metode expres automatizate: sistemul Macroduct (Weskor Company, SUA), Exudose (Franţa), care includ tehnici pentru stimularea transpiraţiei, colectare şi analiza transpiraţiei

           I etapă – stimularea  transpiraţiei prin electroforeză cu pilocarpină (durată de 5 minute)
           II etapă – colectarea  transpiraţiei timp de 30 minute
           III etapă – analiza  automatizată a transpiraţiei colectate
· Condiţii pentru realizarea testului sudorii

· Pentru realizarea testului sudorii sunt necesare 100 mg de transpirat
· Pentru confirmarea FC sunt necesare 2-3 teste pozitive

· În cazul unui rezultat de limită al testului sudorii se evaluează semnele clinice caracteristice (ex. steatoree) şi evaluarea în dinamică a testului sudorii
· Diferenţele de peste 10 mmol/l a testelor sudorii repetate sau valori superioare 150 mmol/l, indică greşeli în etapele de realizare a procedurii

· Testul sudorii se efectuează nu mai devreme de a 7-a zi de viaţă a unui copil cu masa > 3000g
· Valorile posibile ale testului

· Valori normale < 40 mmol/l
· Valori echivoce (de limită) 40-60 mmol/l

· Valori pozitive > 60 mmol/l

· Maladii care pot prezenta rezultate fals pozitive 

· SIDA
· Insuficienţă a funcţiei suprarenalelor, pseudohipoaldosteronism, sindrom adrenogenital

· Sindrom Down, sindrom Klinefelter, Sindrom Moriac

· Dermatită atopică

· Displazie ectodermală, sindrom colestatic familial

· Fucozidoză, glicogenoză tip II, insuficienţă glucozo-6-fosfat, mucopolizaharidoză

· Hipotirioză, hipoparatireoză familială

· Hipotrofie severă (caşexie), anorexie nervoasă
· Diabet insipid nefrogen

· Pancreatită cronică

· Hipogamaglobulinemie

· Celiachie

· Sindrom febril, sindrom de deshidratare

· Valori fals-pozitive

· Tratament cu GCS

· Valori fals-negative ale testului sudorii    
· Erori tehnice

· Testarea nou-născuţilor în primele zile de naştere

· Hipoproteinemie, edeme hipoproteice
· Tratament cu Cloxacillin
· Insuficienţa transpiraţiei


Notă: Greşeli în realizarea testului sudorii sunt frecvente în laboratoarele, care rar efectuează acest examen (<3 ori/săptămână), din această cauză pentru confirmarea sau excluderea diagnosticului de FC pacientul trebuie îndreptat în centre specializate
	Caseta 12. Testarea genetică

· Stabilirea diagnosticului de FC prin identificarea mutaţiei în prezent nu este posibil, la moment fiind cunoscute peste 1800 mutaţii

· Diagnosticul genetic prenatal

· Identificarea genei FC la părinţii cu un copil bolnav

· Examenul ADN-ului fetal din vilozităţile coriale prin biopsia trofoblastului (8-12 săptămâni ale sarcinii) sau examenul lichidului amniotic (18-20 săptămâni ale sarcinii)

· Diagnostic generic preimplant: PCR al unei celule din zigotă (în caz de fertilizare în vitro)

· Tehnici de genetică moleculară pentru identificarea mutaţiilor genei FC

· determinarea mutaţiilor genetice ale genei CFTR responsabile de dezvoltarea fibrozei chistice necesită extracţia ADN-ului din limfocite cu fenol şi chloroform

· amplificarea ADN prin reacţie de polimerizare în lanţ, electroforeza produşilor de amplificare (electroforeza fragmentelor de ADN pe gel de agaroză 3%)

· tehnici de fluorescenţă pentru vizualizarea mutaţiilor



	

	Caseta 13. Teste pentru determinarea insuficienţei pancreatice

· Determinarea imunoenzimatică a elastazei-1 în masele fecale 

· Reflectă gradul insuficienţei exocrine a pancreasului, nu depinde de administrarea substituenţilor enzimatici (specificitatea – 100%, sensibilitatea – 93%) 

· Reducerea <200 mcg/ml indică insuficienţa fucnţiei exocrine a pancreasului

· Examen coprologic 

· Majorarea nivelului de lipide neutre (absenţa lipazei pancreatice)

· Fibre musculare nedigerate (deficitul tripsinei)

· Steatoree 4-5 g/zi

· Cercetarea spectrului de lipide în masele fecale (lipidograma)

· Determinarea cantităţii totale de lipide şi fracţiilor acestora (fosfolipide, monogliceride, colesterol, coprosterol, digliceride, acizi graşi neesterificaţi, trigliceride şi coprostanon)


	Caseta 14. Teste de laborator

· Hemoleucograma

· Biochimia sângelui
· Testele hepatice (bilirubina, fosfataza alcalină, transaminazele, proteinograma, gama-glutamiltranspeptidaza)
· Ionograma (K, Na, P, Mg, Ca)
· Imunograma (IgA, IgM, IgG, IgE, CIC), teste serologice pentru Aspergilus
· Glicemia

· TTOG (tabel 2)
· Alterarea toleranţei la glucoză

· Hiperglicemie

· Bacteriologia sputei

· Identificarea germenilor etiologici

· Antibioticograma

	Caseta 15. Examinări instrumentale
· Radiografia pulmonară 

· Bronşită, sindrom bronhoobstructiv, distensie toracică cu emfizem, hipertransparenţă pulmonară, mai expresivă în sectoarele apicale

· Opacităţi reticulo-nodulare confluente, opacităţi alveolare, segmentare, focare confluente

· Atelectazii segmentare, subsegmentare “în bandă” cu caracter fugace şi recidivant
· Pneumofibroză în segmentele bazale
· Hiperinflaţie precoce şi persistentă

· Imagine reticolo-nodulară a desenului pulmonar
· Deformaţii bronşice, bronşiectazii, bronşiectazii “în buchet” cilindrice, ampulare, sacciforme (se afectează mai des lobul superior drept)
· Spirografie

· Tulburări obstructive şi restrictive, severe
· Testul de reversibilitate bronşică cu bronhodilatator

· Scintigrafie pulmonară

· Reducerea sau lipsa perfuziei pulmonare în sectoarele cu pneumofibroză, fibroatelectazii, bronşiectazii sacciforme

· CT pulmonară

· Fenomene cronice bronhopulmonare avansate cu emfizem, atelectazii, bronşiectazii, fiboză, scleroză pulmonară

· Evidenţierea perioadei de acutizare sau remisie (eficacitatea tratamentului antibacterian) a procesului pulmonar

· ECG, EcoCG

· Semne de cord pulmonar

· Determinarea hipertensiunii pulmonare secundare

· Ultrasonografia organelor digestive

· Pancreasul: ecogenitate sporită, semne de fibroză, litiază, dilatarea ductului pancreatic principal
· Ficatul: ecogenitate sporită, dimensiuni mărite, stază biliară, dischinezii biliare, calculi hepatici, biliari, hipertensiune portală, ciroză biliară

· Tractul gastrointestinal: stază în stomac, duoden, gastrită, duodenită, reflux duodeno-gastral

· FEGDS 

· Reflux gastro-esofagian, reflux total (duodeno-gastro-esofagian), esofagite de reflux
· Gastroduodenite, gastroduodenopatii
· Hernii hiatale
· Scintigafia ficatului

· Modificări ale perfuziei cu schimbări în parenchimul ficatului şi a splinei

· Radiografia abdomenului (suspecţie la ileus meconial)

· Dilatarea ileonului, cu conţinut de meconiu

· Bule şi balonarea anselor intestinale în absenţa nivelelor hidroaerice, microcolon, fecaloame 

· Computer tomografie abdomenală 

· Pancreasul: dimensiuni mărite, dilatarea ductului principal, obturarea ducturilor cu dopuri vâscoase sau calcificate, dilataţii chistice ale ducturilor, fibroza parenchimului, substituţia acinusurilor pancreatice cu ţesut adipos

· Ficatul: dimensiuni mărite, steatoză hepatică, modificarea căilor biliare, sediment de bilă, calculi, calcificate

· Densitometrie ultrasonografică osoasă
· Osteopenie sau osteoporoză
· Aprecierea riscului de fracturi osoase
· Densitometrie osoasă DEXA
· Densitatea minerala osoasa 

· Osteopenie sau osteoporoză 


Tabelul 1. Medii de agar selective pentru identificarea Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosae [3]
	Microorganismul 
	Mediul recomandat sau cultivarea

	Staphylococcus aureus
	Agar cu săruri de manitol

Columbia/colistin-nalidixic-agar

	Haemophilus influenzae
	Agar de ciocolată (cu/fără supliment de bacitracin 300 mg/l) obţinut în condiţii anaerobe

	Pseudomonas aeruginosae
	MacConkey-agar, Difco Pseudomonas Isolation-agar

	Germeni gram pozitivi
	Agar sanguin de cal sau oaie, care poate fi suplimentat cu Neomicină sau Gentamicină (agar selectiv streptococic)

	Germeni gram negativi
	MacConkey-agar


Tabelul 2. Evaluarea TTOG [3,13]
	Evaluarea la 120 min
	<7,8 mmol/l
	Test normal 

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

	Evaluarea la 120 min
	≥11,1 mmol/l
	Diabet zaharat


Tabelul 3. Conduita unificată în dependenţă de valorile testului [3,13]
	Valori normale ale TTOG
	Evaluarea anuală a TTOG

	Alterarea TTOG
	Evaluarea TTOG la fiecare 6 luni

	Valori caracteristice pentru diabet zaharat

	Glicemia crescută
	Tratament cu preparate de insulină

	Valori normale ale glicemiei
	Evaluarea TTOG la fiecare 6 luni

	

	Caseta 16. Metode de prevenire a infecţiei încrucişate la pacienţii cu FC
· Izolarea pacienţilor în cadrul staţionarului şi în condiţii extraspitaliceşti (dacă nu sunt fraţi)
· Respectarea strictă a măsurilor de igienă

· Igiena mâinilor pacienţilor, personalului medical, vizitatorilor

· Excluderea folosirii în comun a nebulizatorului, veselei, obiectelor de igienă personală 

· Dezinfectarea minuţioasă şi sistematică a aparatajului medical utilizat pentru pacienti
· Îmbrăcarea halatelor de unică filosinţă la intrarea în salon

· Folosirea măştilor protectoare de către pacienţi la părăsirea salonului

· Curăţirea zilnică a salonului pacientului cu folosirea substanţelor dezinfectante

· Curăţenie generală cu dezinfectare (24 ore) a salonului după externarea pacientului


C.2.3.4. Diagnosticul diferenţial al FC
	Parametrul
	FC
	Astmul bronşic
	Boala bronşiectatică
	TP
	Tusea convulsivă
	Celiachia
	Insuficienţa lactazei

	Debutul bolii
	De la naştere
	De la 3 ani
	Uneori de la naştere
	Nu are limite de vârstă
	În perioada copilului mic, nevaccinat
	De la 4-6 luni (odată cu diversificarea limentaţei)
	De la naştere

	Rolul factorului
ereditar 
	+ +
	+
	-
	-
	-
	-
	-

	Afecţiunea SNC 
	+/-
	-
	-
	-
	-
	++
	-

	Hipotrofie 
	++++
	-
	+
	++
	-
	+++
	+

	Edeme periferice 
	+++
	-
	-
	-
	-
	+++
	-

	Abdomen balonat 
	+++
	-
	-
	-
	-
	++++
	+

	Rahitism 
	+++
	-
	-
	-
	-
	+++
	-

	Anemie 
	+++
	+
	+
	++
	-
	+++
	-

	Maldigestie 
	++++
	-
	-
	-
	-
	++
	+

	Malabsorbţie 
	++++
	-
	-
	-
	-
	+++
	+

	Testul sudorii 
	++++
	-
	-
	-
	-
	-
	-

	Osteoporoza 
	++++
	-
	-
	-
	-
	++
	+

	Afectarea

ficatului 
	+++
	-
	-
	+
	-
	+
	-

	Afecţiunea

pancreasului 
	++++
	-
	-
	-
	-
	-
	-

	Activitatea lipazei 
	+++
	-
	-
	-
	-
	-
	-

	Curba glicemică 

cu monosaharide – plată 
	-
	-
	-
	-
	-
	+
	+

	Curba glicemică cu disaharide – plată 
	-
	-
	-
	-
	-
	+
	-

	Atrofia vilozităţilor 
	-
	-
	-
	-
	-
	++
	-

	Testul cu iodolipol 
	++
	-
	-
	-
	-
	-
	-

	Patologie 

pulmonară 
	+++
	++
	++
	++
	-
	-
	-

	Efect la tratament 

cu Creon 
	+++
	-
	-
	-
	-
	-
	-

	Efect la dieta agliadinică 
	-
	-
	-
	-
	-
	+++
	-

	Aspectul, volumul frecvenţa 

scaunului 
	Grăsos,

Voluminos +++

Frecvent, până la 10 ori
	-
	-
	-
	-
	Păstos,

Voluminos ++++,

Frecvent (6-8 ori)
	Apos

frecvent

	Culoarea, consistenţa, omogenitatea scaunului
	Neomogene cu incluziuni de lipide, şi elemente neprelucrate
	-
	-
	-
	-
	Păstoase, decolorate, lucioase, omogene
	Neprelucrat

	Mirosul scaunului
	Fetid, +++
	-
	-
	-
	-
	Fetid, ++
	Acid

	Examenul microscopic al scaunului
	Acizi neutri, fibre musculare nedigerate, steatoree marcată, 4-5 g/zi
	-
	-
	-
	-
	Bogat în lipide, steatoree 
5-10 g/zi, excreţia crescută de azot în fecale
	Mucozităţi, cantitatea crescută de lactoză steatoree 

3-6 g/24 ore


C.2.3.5. Criteriile de spitalizare  
	Caseta 17. Criteriile de spitalizare a pacienţilor cu FC
· Exacerbarea procesului pulmonar
· Tratamentul cronic al infecţiei pulmonare fiecare 3-4 luni

· Lipsa adausului ponderal timp de 2 luni

· Pierdere ponderală timp de 1 lună
· Complicaţii digestive: sindromul obstrucţiei  abdominale distale, sindrom hemogaric

· Sindromul pseudobarter, sindrom de deshidratare acută


	Caseta 18. Criteriile de spitalizare în SATI a pacienţilor cu FC
· Deteriorarea conştiinţei
· Dispnea marcată, respiraţie zgomotoasă
· Hipercapnie severă > 80 mm Hg

· Cianoza rezistentă la oxigenoterapie

· SpO2<70%
· Hemodinamica instabilă


`C.2.3.6. Tratamentul FC [1-17]
C.2.3.6.1. Tratamentul manifestărilor pulmonare ale FC [1,3-5,8,11-13]
Tabelul 4. Tratament antibacterian în infecţia bronhopulmonară cu Staphylococcus aureus
	Antibioticul
	Doza zilnică pentru copii
	Doza zilnică pentru adulti
	Mod de administrare
	Număr de prize în zi

	Profilactic sau la acutizare uşoară şi tratamentul de recuperare

	Azitromicină
	(6 luni – 10 mg/kg

15-25 kg – 200 mg

26-35 kg – 300 mg

36-45 kg – 400 mg
	500 mg
	per os
	1

	Claritromicină
	<8 kg – 7,5 mg/kg 

1-2ani – 62,5mg

3-6 ani – 125 mg

7-9 ani – 187,5 mg

>10 ani – 250 mg
	500 mg
	per os
	2 

	Amoxicilină+

acid clavulanic
	20-40 mg/kg

	1,2 g
	per os
	2-3 prize

	Oxacilină
	100-150 mg/kg
	2 g
	per os
	4 

	Rifampicină
	10-20 mg/kg
	0,6-1,2g
	per os
	2-4 

	Cefiximă
	6 luni-1 an – 75 mg

1-4 ani – 100 mg

5-10 ani – 200 mg

11-12 ani – 300 mg
	400 mg
	per os
	1-2 

	Cefaclor
	<1 an – 125 mg

1 -7 ani – 250 mg

(7 ani – 500 mg
	500 mg
	per os
	3 

	Acutizarea severă a infecţiei bronhopulmonare

	Flucloxacilină*
	50-100 mg/kg 
	1 g
	i.v.
	4 

	Vancomicină
	40 mg/kg
	1 g
	i.v.
	3-4 

	Ceftriaxon
	50-80 mg/kg
	4 g
	i.m., i.v.
	1-2 


Notă:
· * Medicament care la moment nu este înregistrat în Republica Moldova

· Curele de tratament se repetă 1-3 ori pe an, cu o durata de 14 zile

Tabelul 5. Tratament antibacterian în infecţia bronhopulmonară cu Haemophilus influenzae

	Antibioticul
	Doza zilnică pentru copii
	Doza zilnică pentru maturi
	Mod de administrare
	Număr de prize în zi

	Profilactic sau la acutizare uşoară şi tratamentul de recuperare


	Amoxicillină
	50-100 mg/kg
	1 g
	per os
	3-4 

	Amoxicilină+

acid clavulanic
	20-40 mg/kg

	1,2 g
	per os
	2-3 prize

	Azitromicină
	(6 luni – 10 mg/kg

15-25 kg – 200 mg

26-35 kg – 300 mg

36-45 kg – 400 mg
	500 mg
	per os
	1

	Claritomicină
	<8 kg – 7,5 mg/kg 

1-2ani – 62,5mg

3-6 ani – 125 mg

7-9 ani – 187,5 mg

>10 ani – 250 mg
	500 mg
	per os
	2 

	Co-trimoxazol
	6 săptămâni-5 luni – 120 mg

6 luni-5 ani – 240 mg

6-12 ani – 480 mg

În infecţii severe doza poate fi crescută cu 50%
	960 mg
	per os
	2 

	Cefixim
	6 luni-1 an – 75 mg

1-4 ani – 100 mg

5-10 ani – 200 mg

11-12 ani – 300 mg
	400 mg
	per os
	1-2 

	Cefaclor
	<1 an – 125 mg

1 -7 ani – 250 mg

(7 ani – 500 mg
	
	per os
	3 

	Acutizarea severă a infecţiei bronhopulmonare


	Ceftriaxon
	50-80 mg/kg
	4 g
	i.m., i.v.
	1-2 


Tabelul 6. Tratament antibacterian  în infecţia bronhopulmonară cu Pseudomonas aeruginosae

	Antibioticul
	Doza zilnică pentru copii
	Doza zilnică pentru adulţi
	Modul de administrare
	Numărul de prize în zi

	Amicacină
	30-35 mg/kg/zi
	350-500 mg/zi
	i.v.,i/m
	1

	Gentamicină 

Tobramicină*
	8-12 mg/kg/zi
	10 mg/kg
	i.v..i/m
	1

	Ciprofloxacină 
	15-40 mg/kg/zi
	750 mg
	per os
	2

	
	10 mg/kg/zi
	400 mg/zi
	i.v.
	2

	Ceftazidim
	150-300 mg/kg/zi
	6-9 g/zi
	i.v.
	2

	Cefoperazonă
	150 mg/kg
	6 g/zi
	i.v.
	  3

	Ceftriaxon
	150 mg/kg/zi
	6 g/zi
	i.v.
	3

	Cefatoximă
	150 mg/kg/zi
	6 g/zi
	i.v.
	3

	Cefepim
	150 mg/kg/zi
	6 g/zi
	i.v.
	3

	Imipenem
	50-75 mg/kg/zi
	2-4 g/zi
	i.v.
	3-4

	Colistimetat de sodiu*
	50 mii UN/kg/zi
	2 mln UN
	i.v.
	3

	Claritromicină**
	250 mg/zi
	500 mg/zi
	per os
	peste o zi

	Azitromicină**
	250 mg/zi
	500 mg/zi
	per os
	peste o zi



Notă

· ABT i.v. se realizează cu 2 preparate antimicobiene conform sensibilităţii germenilor identificaţi la examenul bacteriologic al sputei pentru a preveni dezvoltarea antibioticorezistenţei
· Este indicată asocierea aminoglicozidelor cu cefalosporine de generaţia III-IV

· Combinarea a 2 antibiotice β-lactamice (ceftazidim, cefepim, imipenem) nu este recomandată 

· Dozele înalte de antibiotice sunt indicate pentru a atinge concentraţii terapeutice de antibiotic în secretul bronşic, dar şi pentru formele mucoide de Pseudomonas aeruginosae la care pelicula de alginat protejează agentul microbian de acţiunea remediului antibacterian

· Aminoglicozidele şi penicilinele (cefalosporinele) nu trebuie mixate în timpul administrării

· Durata ABT i.v. constituie 14 zile şi mai mult. Criteriu pentru sistarea ABT i.v. este revenirea indicilor clinici (greutatea pacientului, caracterul şi cantitatea sputei expectorate) şi paraclinici (datele spirometriei) la valorile iniţiale (anterior de acutizare) pentru pacientul în cauză
· Strategia antibioterapiei în alte infecţii severe (Achromobacter xylosoxidans, Stenotrophomonas maltophilia, Burkholderia cepacia) este similară cu cea utilizată in Pseudomonas aeruginosae
· Pentru minimalizarea traumatizării pacientului cu FC în timpul ABT i.v. este recomandată instalarea cateterului periferic

· ABT are importanţă vitală pentru pacienţii cu FC, dar are efecte limitate în lipsa kinetoterapiei zilnice efectuate corect

· Ciprofloxacina poate fi administrată şi la copiii cu FC sub 12 ani din momentul identificării infecţiei pulmonare cu Pseudomonas aeruginosae
· * Tobramicina, Colistimetat de sodiu, Cefepimul sunt remedii antibacteriene active pe Pseudomonas aeruginosae, la moment nu sunt înregistrate în Republica Moldova

· ** Claritromicina, Azitromicina sunt macrolide administrate în infecţia cu Pseudomonas aeruginosa la pacienţii cu FC pentru prevenirea formării biofilmului, formelor mucoide, rezistente la antibiotice de Pseudomonas aeruginosa
Tabelul 7. Schema ABT în infecţia pulmonară cronică cu Pseudomonas aeruginosa
	Cura de bază: 
           ABT intravenoasă timp de 14 zile fiecare 3 luni la toţi copiii cu FC cu infecţie pulmonară      

           cronică Pseudomonas aeruginosa 

În instabilitate clinică: 
            majorarea duratei curei de ABT i.v. până la 3 săptămâni şi/sau reducerea intervalului între 
            cure, şi/sau administrarea Ciprofloxacinei/Ofloxacinei 20-40 mg/kg/24 ore per os între 
            curele de ABT i.v.


	Selectarea antibioticului se face conform datelor antibioticogramei germenilor identificaţi la pacient în cadrul examinărilor bacteriologice sistematice ale sputei


	Amicacină sau Tobramicină 10-12 mg/kg/24 ore (până la atingerea valorilor serice de 1-2 mcg/ml) 

+ Ceftazidim 150-200 mg/kg/24 ore i.v.
          copii 50-100 mg/kg (max 3 g) fiecare 3 ore
          adulti 2-3 g fiecare 8 ore
sau + Ceftriaxon 150 mg/kg/24 ore i.v.

sau + Cefepim 150 mg/kg/24 ore i.v.

sau + Imipenem 60-120 mg/kg/24 ore i.v.

          copii 4-18 ani - 25-40 mg/kg x fiecare 8 ore

          copii >50 kg si adulti - 1-2 g fiecare 8 ore

sau + Meropenem 75-120 mg/kg/24 ore i.v.

          copii - 22,5 mg/kg x fiecare 6-8 ore

          copii >40 kg si adulti - 1 g fiecare 6-8 ore

sau + alt antibiotic, activ pe Pseudomonas aeruginosa



	Tratamentul antibacterian inhalator în infecţia pulmonară cronică cu Pseudomonas aeruginosa:
        Colistimetat de sodiu*  2-4 mln UN în 24 ore inhaltor neîntrerupt între curele de antibioterapie  

                   parenterală sau
        Tobramicină* 112 mg de 2 ori în 24 ore inhaltor la copiii >7 ani cu FC în cure alternante cu 
                  durata de 28 zile


Conduita terapeutică de eradicare a Pseudomonas aeruginosa primar izolată [13]












Tabelul 8. Schema ABT pentru profilaxia colonizării cronice cu Pseudomonas aeruginosa
	Frecvenţa identificării Ps. aeruginosa
	Inhalaţii cu Colistimetat de sodiu*
	Ciprofloxacin 
mg/kg/24 ore per os
	Durata curei (săptămâni)

	1-a însămânţare
	1 mln UN x 2 ori /24 ore
	25-50
	3

	2-a însămânţare
	2 mln UN x 3 ori /24 ore
	25-50
	3

	3-a însămânţare
	2 mln UN x 3 ori /24 ore
	25-50
	12

	Pacienţi, care anterior au urmat cure de ABT i.v., dar ultimile 6 luni nu s-a depistat Ps.aeruginosa  în spută
	2 mln UN x 3 ori /24 ore
	25-50
	3


Tabelul 9. ABT inhalatorie în colonizarea cronică cu Pseudomonas aeruginosa

	Preparatul
	Doza unică
	Nr. inhalaţiilor / 24 ore

	Colistimetat de sodiu
	<1an – 500 mii UN  

1-10 ani – 1 mln UN 
>10 ani – 2 mln UN 
adulti – 2 mln UN
	2-3

	Gentamicină

Tobramicină 
	copii >7 ani – 112 mg 
adulti – 112 mg 
	2


Tabelul 10. Tratamentul antiinflamator
	GCS (Prednisolon)
	0,3-0,5 mg/kg/24 ore (peste o zi) 


	Caseta 19. Terapia mucolitică
· Acetilcistein (efect antioxidant)
· oral in lipsa varicelor esofagiene 20-30 mg/kg

· Ambroxol clorhodrat
· per os (sirop, comprimate) 1-2 mg/kg/zi
· Soluţie de clorură de sodiu hipertonă 7% (inhalator)


	Caseta 20. Principiile terapiei inhalatoare (aerosolterapiei)
· Administrarea inhalatorie a unui β2-adrenomimetic cu acţiune de scurtă durată (Salbutamol) cu 5-10 minute anterior de iniţierea aerosolterapiei

· Se dezobturează căile respiratorii superioare (cavităţii nazale) de mucozităţi

· Pacientul în timpul aerosolterapiei este poziţionat corect: 
· aşezat corect

· cutia toracică expansionată

· umerii şi omoplaţii coborâţi

· Momente-cheie în inhalarea remediului mucolitic (soluţie de clorură de sodiu hipersalină, ambroxol)

· La numărarea „1-3” se efectuează un inspir adânc liber (neforţat) prin cavitatea bucală
· Cavitatea bucală închisă şi reţinerea respiraţiei pentru 2-4 secunde

· La numărarea „4-9” expir neforţat pe nas 

· Durata inhalaţiei constituie 10-15 minute
· După aerosolterapie se efectuează kinetoterapia respiratorie cu drenarea eficientă a arborelui bronşic de mucozităţi

· În final la indicaţii poate fi administrat inhalator unul din remediile antibacteriene inhalatorii


Tabelul 11. Tratamentul bronhodilatator
	Grupul medicamentos
	Remediul medicamentos
	Doza 
	Numărul de prize/zi

	β2-adrenomimetic cu acţiune de scurtă durată
	Salbutamol 100 mcg
	1-2 doze
	3-4

	β2-adrenomimetic cu acţiune de lungă durată
	Fenoterol 100 μg
	1-2 doze
	3-4

	Remedii combinate 

	(β2-adrenomimetic cu acţiune de lungă durată + m-colinoblocant)
	Fenoterol + Ipratropium bromide
	1-2 doze
	3

	β2-adrenomimetic cu acţiune de lungă durată + GCSI
	Salmeterol xinafoat + Fluticazonă propionat
	1 doză
	2


	Caseta 21. Kinetoterapia respiratorie 

· Drenajul postural
· poziţionarea pacientului în diferite poziţii pentru ca secreţiile să fie drenate din anumite regiuni ale sistemului respirator, fapt ce permite reexpansionarea acestora 
· Tehnica expiraţiei forţate

· efectuarea de către pacient a câtorva expiraţii forţate, urmate de respiraţie relaxată
· Ciclul de respiraţie activă

· metoda foloseşte tehnica expiraţiei forţate combinată cu exerciţiile de expansiune toracică. 
· Presiunea expiratorie pozitivă

· tehnică realizata de pacient de sine stătător

· presupune efectuarea unui inspir profund, urmat de expiraţie care creează rezistenţă pentru a menţine căile respiratorii deschise 
· Drenaj autogen

· tehnica presupune identificarea regiunilor din pulmoni care conţin secreţii, iar apoi respiraţia într-un anumit mod în dependenţă de care parte este mai afectată. 
· Flutter device
· flutter device este un aparat mic manual în care pacientul expiră
· expiraţia prin flutter provoacă vibrarea pereţilor căilor respiratorii, fapt care mobilizează spre exterior secreţiile 


C.2.3.6.2. Tratamentul manifestărilor digestive ale FC [3,7,12-17]
Tabelul 12. Terapie substitutivă cu enzime pancreatice minimicrocapsulate: Creon (doza se adaptează la eficienţa clinică)

	Sugari
	Copiii > 1 an

	2500-3300 UN la 120 ml lapte (amestec adaptat), care corespunde la circa 400-800 UN lipază la 1g de lipide din alimentaţie
	2000-6000 UN/kg/24h, echivalent a 500-4000 UN lipază la 1g lipide din alimentaţie

	
	500-1000 UN/kg la masa de bază

	
	250-500/UN/kg pentru o alimentaţie suplimentară

	Doze ce depăşesc 3000 UN/kg pentru o alimentaţie sau 10 000 UN/kg/24 ore indică la necesitatea unui examen suplimentar al tractului gastrointestinal a pacienţilor cu FC

	Doze superioare 6000 UN/kg pentru alimentaţie sau 18 000-20 000 UN/kg/24 ore pot cauza o complicaţie rară, dar severă – strictura intestinului gros, colonopatie fibrozantă


Managementul insuficienţei pancreatice la pacienţi cu mucoviscidoză
în cadrul terapiei cu fermenţi digestivi
	Caseta 22. Principiile dietoterapiei la pacienţii cu FC
· Meniul zilnic al pacientului cu FC trebuie să fie bogat în lipide vegetale şi animaliere, proteine, glucide uşor asimilabile

· Cantitatea zilnică de calorii trebuie să constituie 120-150% din cantitatea necesară unei persoane sănătoase de aceeaşi vârstă

· Necesităţile energetice sunt asigurate de
· lipide – 35-45%

· proteine – 15%

· glucide – 45-50%


Tabelul 13. Recomandaţii pentru corecţia statutului nutriţional

	
	<2 ani
	2-18 ani
	>18 ani

	Statut nutriţional satisfăcător, evaluarea în dinamică
	masa/talia 90-110%
	masa/talia 90-110%
	IMP 18,5-25 sau lipsa pierderii ponderale în perioada apropiată

	Necesitatea consultaţiei medicului dietolog

Coordonarea necesităţii indicării suplimentelor energetice
	Retard staturo-ponderal de diferit grad
	masa/talia 85-89% sau pierdere ponderală în ultimele 4-6 luni, sau lipsa adaosului ponderal timp de 6 luni
	IMP <18,5 sau o pierdere ponderală de 5% timp de 2 luni

	Alimentare prin metode invazive
	Retard staturo-ponderal de diferit grad pe fon de suplimente energetice
	masa/talia <85 sau pierdere ponderală cu peste 2 percentile pe fon de suplimente energetice
	IMP <18,5 sau

pierdere ponderală cu peste 5% în ultimele 2 luni pe fon de suplimente energetice


Tabelul 14. Suplimentul de vitamine 

	Vitaminele 
	Indicaţiile la pacienţii cu FC
	Dozele 

	Retinol
	Toţi cu insuficienţă pancreatică
	4000-10 000 ME*/zi

	Ergocalciferol 
	Toţi cu insuficienţă pancreatică
	400-2000 ME*/zi, în dependenţă de concentraţia serică

	Tocoferol 
	Toţi 

0-6 luni

6-12 luni

1-4 ani

4-10 ani

≥ 10 ani
	25 ME***/zi

50 ME***/zi

100 ME***/zi

100-200 ME***/zi

200-400 ME***/zi

	Menadionă sau fitomenadionă
	Toţi cu insuficienţă pancreatică

În afectarea ficatului
	De la 1 mg/zi până la 10 mg/săptămână

10 mg/zi

	Beta-carotin
	Toţi cu insuficienţă pancreatică
	0,5-1 mg/kg/zi, doza maximă 50 mg/zi

	Cianocobalamină 
	Testul Shilling < 45% după rezecţia ileonului
	100 mcg/lună i/m


Notă:

· *vit. A: ME x 0,3 = mcg; **vit. D: ME/40 = mcg; ***vit. E: ME/1,49 = mg

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

	Vârsta 
	Sodiu (mg)
	Clor (mg)
	Potasiu (mg)
	Calciu (mg)

	< 1 an
	120-200
	180-300
	500-700
	400-800

	> 1 an
	225-500
	350-750
	1000-2000
	1000-2000


Tabelul 16. Tratamentul ileusului meconial necomplicat
	Stare de gravitate medie

	Lactuloză
	> 1 an – 2,5 ml 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-acetilcisteină
	200-600 mg per os 3 ori/zi 

	Stare gravă

Tratament staţionar în secţia chirurgie

	I. Soluţii hiperosmolare

	1. Gastrografin 

2. N-acetilcisteină
3. Ser clorurat hiperton
	1.100 ml în clister 3 ori/zi până la apariţia scaunului
2. Soluţie 20% 20-50 ml + Sol. Clorură de sodiu 0,9% 50 ml în clister 2 ori/zi până la apariţia scaunului
3. Sol. Clorură de sodiu 10,0% 200 ml în clister

	II. Terapie de rehidratare i.v. 

(conform indicaţiilor medicului chirurg)


Nota

· Tratamentul ileusului meconial complicat: tratament chirurgical

· Tratamentul sindromului de obstrucţie intestinală distală necomplicată: Lactuloza sau N-acetilcisteină administrate per os 2-3 ori/zi până la apariţia scaunului
· Tratamentul constipaţiilor: Lactuloza
	Caseta 23. Tratamentul ileusul meconial complicat
· Ileusul meconial complicat (volvulus, atrezie, perforaţie, peritonită meconială) este o urgenţă chirurgicală

· Intervenţia chirurgicală 

· Constituie în eliberarea segmentelor proximale şi distale ale intestinului de meconiu
· Evacuarea meconiului din lumenul intestinului

· Rezecarea porţiunilor necrozate

· Intervenţia se finisează cu instalarea ileostomei după Miculicz sau Bishop-Koop sau anastomoză termino-terminală
· Enterostoma este înlăturată în câteva săptămâni


Tabelul 17. Terapia refluxului gastro-esofagian

	I. Antacide

	Grupa 
	Denumirea 
	Modul de administrare

	Remedii ce conţin magneziu şi aluminiu
	1. Almagel


	1-2 pacheţele (tablete) 4 ori/zi

	Antagoniştii H2-receptorilor
	1. Famotidin
	5-6 până la 10 mg/zi, în 2 prize

10-20-40 mg/zi, în 2 prize

	Inhibitorii pompei de protoni
	1. Omeprazol

2. Lansoprazol 
	1 mg/kg/zi, în o priză (până la 20 mg)

	II. Prochinetice

	Dopaminoblocante 
	1. Metoclopramid
	5-10 mg 3 ori/zi

	
	1. Domperidon
	0,25 mg/kg/zi (până la 5-10 mg), în 3-4 prize


Tabelul 18. Abordări terapeutice ale afectării hepatice în FC
	Tipul leziunii 
	Modul de corecţie
	Corecţia 

	Creşterea vâscozităţii bilei
	Reducerea vâscozităţii
	Coleretice

Acid ursodezoxicolic (15-30 mg/kg/24 ore, ani)

	Staza acizilor biliari hepatotoxici
	Substituţia loc cu acizi biliari netoxici
	Acid ursodezoxicolic (15-30 mg/kg/24 ore, ani)

	Producerea radicalilor liberi
Oxidarea peroxidică a lipidelor
	Creşterea activităţii antioxidante
	Carotin
Tocoferol 
Acid ursodezoxicolic (15-30 mg/kg/24 ore, ani)

	Steatoză hepatică
	1. Corecţia insuficienţei pancreatice
2. Ameliorarea statutului nutriţional
	1. Enzime pancreatice (Creon)
2. Dietă hipercalorică

	Ciroză biliară multilobulară
	Profilaxia complicaţiilor hipertensiunii portale
	Acid ursodezoxicolic (15-30 mg/kg/24 ore, ani)
Tratament chirurgical paleativ, şuntare

Sclerozarea venelor


Tabelul 19. Conduita terapeutică a pacienţilor cu cord pulmonar [11,13]
	1. Tratamentul maladiei de bază
	2. Reducerea presiunii în artera pulmonară
	3. Reducerea IC

	Antibiotice (tabelele 4,5,6,7,8)
	1) Bronhodilatatoare (Teofilina, β-adrenomimetice, Izoprenalină) 
	Oxigenoterapia

	Enzime pancreatice (Creon)
	2) Adrenoblocanţi (Fentolamină, Tolazolină)
	Diuretice (Spironolactonă)

	Mucolitice (caseta 19 )
	3) Antagoniştii canalelor de calciu (Verapamil, Nifedipină, Diltiazem)
	Glicozide cardiace (conform indicaţiilor medicului cardiolog)

	Kinetoterapie respiratorie
	
	

	Oxigenoterapia
	
	


Nota:
· Indicarea glicozidelor cardiace necesită prudenţă crescută (pacienţii cu cord pulmonar decompensat pe fon de hipoxemie şi hipercapnie frecvent dezvoltă aritmii şi, ca rezultat intoleranţă digitalică)

· Diureticele indicate timp îndelungat în doze mici (Spironolactonă 2-4 mg/kg/24 ore) au efecte benefice, la necesitate poate fi asociat Furosemidul

C.2.4. Complicaţiile FC [3,11,13,16]
	Caseta 24. Complicaţiile posibile
· Complicaţii respiratorii, tulburări de ventilaţie

· Atelectazii subsegmentare, segmentare
· Bule de emfizem, pneumotorax, asfixie acută
· Destrucţii pulmonare, abcese pulmonare, chisturi infectate
· Hemoptizii
· Complicaţii digestive infecţioase (7%)

· Ciroză biliară, insuficienţă hepatocelulară, fibroză hepatică, hipertensiune portală, litiază biliară, colecist atrofic
· Hemoragii digestive
· Manifestări cardiace 
· Miocardita, pericardita, cardiomiopatie dilatativă
· Hipertensiune pulmonară, cord pulmonar cronic 

· Manifestări endocrine 

· Pseudohipoaldosteronism
· Diabet zaharat

· Afecţiuni maligne

· Patologie oncologică abdominală: adenocarcinom intestinal, adenocarcinom pancreatic, colangiocarcinom
· Patologia malignă extraabdominală: neuroblastom, tumora Williams, leucemii, astrocitom, seminom
· Alte complicaţii

· Eritem nodos, osteoartropatie hipertrofică


D. RESURSELE UMANE ŞI MATERIALELE NECESARE PENTRU RESPECTAREA PREVEDERILOR PROTOCOLULUI

	D.1 Instituţiile de asistenţa medicală primară
	Personal:

· Medic de familie
· Asistenta medicală de familie, laborant

· Asistent social

	
	Aparate, utilaj

· Stetoscop, tonometru pentru diferite vârste ale copilului

· Laborator clinic standard pentru  investigaţiile: hemograma, urograma, analiza biochimică la indicaţii

· Electrocardiograf, pulsoximetru, PEF-metru

	
	Medicamente:

· AMO, amoxicilină+acid clavulanic
· Macrolide (Claritromicină, Azitromicină)
· Fluorochinolone (Ciprofloxacină)
· Expectorante (Ambroxol)
· Bronhodilatatoare (Salbutamol, Fenoterol, Salmeterol, Fluticazon)
· Enzime pancreatice (Creon)

	D.2. Instituţiile/secţiile de asistenţa medicală  specializată de ambulator 


	Personal:

· Medic de familie
· Medic pediatru

· Medic ftiziopulmonolog
· Medic imagist
· Medic funcţionalist
· Asistente medicale
· Fizioterapeut

	
	Aparate, utilaj

· Stetoscop, tonometru pentru diferite vârste copilului

· Laborator clinic standard pentru  investigaţiile: hemograma, urograma, analiza biochimică la indicaţii

· Pulsoximetru

· Spirograf
· Electrocardiograf
· Ultrasonograf
· Secţia imagistică
· Cabinet de fizioterapie

	
	Medicamente:

· AMO, amoxicilină+acid clavulanic
· Macrolide (Claritromicină, Azitromicină)
· Cefalosporine generaţia II (Cefaclor, Cefuroxim)
· Fluorochinolone (Ciprofloxacină)

· Expectorante (Ambroxol, ACC)
· Bronhodilatatoare (Salbutamol, Fenoterol, Salmeterol)
· Enzime pancreatice (Creon)
· GCS (Pednisolon), GCSI (Fluticazonă propionat)
· AINS (Paracetamol, Ibuprofen, Nimesulid)

	D.3. Instituţiile de asistenţă medicală spitalicească: Centru de fibroză chistică IMSP ICŞDOSMC, 

Secţia gastrologie Spitalul Clinic  Republican
	Personal

· Pneumolog-pediatru

· Medic ftiziopulmonolog
· Medic imagist
· Medic funcţionalist
· Medici consultanţi: terapeut, neurolog, nefrolog, gastrolog, hematolog, chirurg

· Medic fizioterapeut
· Medic kinetoterapeut
· Asistente medicale
· Psiholog

	
	Aparate, utilaj:

· Stetoscop, tonometru pentru diferite vârste ale copilului

· Laborator clinic standard pentru investigaţiile: hemograma, urograma, analiza biochimică la indicaţii, bacteriologia sputei

· Spirograf

· Secţia imagistică

· Secţia de diagnostic funcţional

· Secţia de recuperare

· Investigaţiile imunologice

· Pulsoximetru

	
	Medicamente:

· AMO, amoxicilină+acid clavulanic
· Cefalosporine generaţia II (Cefuroxim)
· Cefalosporine generaţia III (Ceftriaxon, Cefoperazonă, Ceftazidim)
· Aminoglicozide (Amicacină, Tobramicină, Gentamicină)
· Macrolide (Claritromicină, Azitromicină)
· Carbapeneme (Imipenem, Meropenem)
·   Fluorochinolone (Ciprofloxacină)

· Antifungice (Fluconazol)
· Expectorante (Ambroxol)
· Bronhodilatatoare (Salbutamol, Fenoterol, Salmeterol)
· Oxigenoterapie
· Enzime pancreatice (Creon)
· GCS (Prednisolon), GCSI (Fluticazonă propionat)
· AINS (Ibuprofen, Nimesulid)


E. INDICATORII DE MONITORIZARE A IMPLeMENTĂRII PROTOCOLULUI

	Nr.
	Scopul
	Indicatorul
	Metoda de calculare a indicatorului

	
	
	
	Numărător
	Numitor

	1.
	Ameliorarea calităţii examinării clinice şi celei paraclinice a pacienţilor cu FC
	1.1. Ponderea pacienţilor cu diagnosticul de  FC, cărora li s-a efectuat examenul clinic şi paraclinic obligatoriu, conform recomandărilor protocolului clinic naţional Fibroza chistică
	Numărul de pacienţi cu diagnosticul de  FC, cărora li s-a efectuat examenul clinic şi paraclinic obligatoriu, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică in ultimele 3 luni x 100
	Numărul total de pacienţi cu diagnosticul de FC de pe lista medicului de familie, in ultimele 3 luni


	2.
	Sporirea ratei de apreciere a acutizării procesului pulmonar la pacienţii cu  FC
	2.1.  Ponderea  pacienţilor cu diagnosticul de  FC, cărora li s-au evaluat semnele de acutizare de către medicul de familie, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică
	Numărul de pacienţi cu diagnosticul de  FC, cărora li s-au evaluat semnele de acutizare de către medicul de familie, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică in ultimele 3 luni x 100
	Numărul total de pacienţi cu diagnosticul de FC de pe lista medicului de familie, in ultimele 6 luni

	3.
	Administrarea tratamentului cronic la pacienţii cu FC
	3.1.  Ponderea  pacienţilor cu FC, cărora li s-a administrat tratamentul cronic la domiciliu de către medicul de familie şi/sau de către ftiziopneumolog, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică pe parcursul a 3 luni
	Numărul de pacienţi cu  FC, cărora li s-a administrat tratamentul cronic la domiciliu de către medicul de familie şi/sau de către ftiziopneumolog, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică in ultimele 3 luni x 100
	Numărul total de pacienţi cu diagnosticul de FC trataţi la domiciliu in ultimele 3 luni

	
	
	3.2.  Ponderea  pacienţilor cu FC, cărora li s-a administrat tratamentul complex în staţionar, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică
	Numărul de pacienţi  cu FC, cărora li s-a administrat tratamentul complex în staţionar, conform recomandărilor protocolului clinic naţional  Fibroza chistică, ultimele 3 luni x 100
	Numărul total de pacienţi cu diagnosticul confirmat de FC spitalizaţi pe parcursul ultimelor 3 luni

	4.
	Reducerea deceselor prin  FC
	4.1.  Ponderea  pacienţilor decedaţi prin  FC
	Numărul de pacienţi decedaţi prin  FC in ultimele 12 luni x 100
	Numărul total de pacienţi cu diagnosticul de  FC de pe lista medicului de familie, in ultimele 12 luni

	
	
	4.2. Proporţia pacienţilor decedaţi prin  FC confirmată morfopatologic
	Numărul de pacienţi decedaţi prin FC confirmată morfopatologic in ultimele 12 luni x 100
	Numărul total de pacienţi decedaţi prin FC diagnosticată morfopatologic în ultimele 12 luni x 100


Anexa

Anexa 1. Formular de consultare la medicul de familie pentru FC
Pacient ___________________________________masc/fem                     Anul naşterii__________

	Criteriile evaluate
	Data

	
	
	
	
	

	Greutatea, kg
	
	
	
	

	Talia/înălţimea, cm
	
	
	
	

	IMC, kg/m2
	
	
	
	

	FR/ min
	
	
	
	

	FCC/min
	
	
	
	

	TA, mm Hg
	
	
	
	

	Febră  (specificaţi)
	
	
	
	

	Tuse (specificaţi)
	
	
	
	

	Expectoraţii (specificaţi)
	
	
	
	

	Dispnee (specificaţi)
	
	
	
	

	Raluri crepitante/subcrepitante, buloase, sibilante 

(da/nu, specificaţi)
	
	
	
	

	Hemoleucograma
	
	
	
	

	Analiza generală a urinei
	
	
	
	

	TTOG
	
	
	
	

	Radiografia toracică în 2 incidenţe
	
	
	
	

	SpO2
	
	
	
	

	ECG
	
	
	
	


Anexa 2. Somatograme pentru devoltarea fizică 
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Băieţi 2-20 ani

Percentile IMC
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· Fete 2-20 ani

Percentile IMC
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Anexa 3. Ghidul pentru pacienţi cu FC, părinţi şi persoane de îngrijire
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FC este cea mai frecventă patologie ereditară recesivă


Fibroză chistică sau mucoviscidoză?
Fibroza chistică – termen anglosaxon şi reflectă modificările morfopatologice care au loc în pancreas: fibroză (fibrosis) şi modificări chictice (cystic), iar mucoviscidoza (mucoviscidosis; din limba latină mucus = mucus + iscidus = lipicios + -osis) este termen francofon.

Astăzi in lume sunt aproximativ 30 000 copii şi adulţi cu FC. Se întâlneşte cu frecventa de un copil la 2000-5000 nou-născuţi vii. Aceasta maladie determina organismul să producă secrete, mucus foarte dens, lipicios, vâscos în diferite organe ale pacientului cu FC, dar cel mai grav se afectează plămânii. Deasemenea se afectează pancreasul, provocând probleme grave digestive.


Cauzele apariţiei bolii
CF este o patologie genetică care rezultă din moştenirea unei gene defective, care se manifestă doar când la pacient sunt prezente ambele alele (copii ale genei). Pentru ca persoana să dezvolte FC sunt necesare 2 gene patologice recepţionate de la ambii părinţi. Dacă părinţi sunt purtători ai FC, copilul are 25% şanse să moştenească ambele gene defective şi să dezvolte mucoviscidoza şi 50% şanse să moştenească doar o copie a genei FC, fiind purtător. Persoanele care au doar o singură genă sunt purtători ai FC. 

Manifestările clinice

Majoritatea copiilor cu fibroză chistică (FC) dezvoltă boala în primul an de viaţă. Unele semne ale FC sunt prezente la naştere, dar sunt cazuri când simptomele lipsesc până la vârsta de adolescenţă. Circa 3% din toţi pacienţii cu FC nu sunt diagnosticaţi până la vârsta de adult. 
Simptomele respiratorii
Pacienţii cu FC prezintă simptome respiratorii pe parcursul primilor ani de viaţă manifestate prin:
• Infecţii respiratorii frecvente (bronşite, pneumonii)

• Tuse cronică: pacienţii cu FC frecvent au tuse persistentă, iar cu timpul pacienţii încep să expectoreze spută lipicioasă, vâscoasă, de culoare galben, verzuie
• Hemoptizia: hemoptizia este expectorarea în timpul tusei a sângelui 
• Hipocratism digital: hipocratismul digital este dilatarea şi bombarea cu aspect lucios al degetelor mâinilor şi picioarelor şi este determinat de insuficienţa respiratorie, oxigenarea insuficientă a organismului

• Deformarea cutiei toracice
• Sinuzitele: sinuzitele sunt inflamaţia sinusurilor nazale. Sinuzitele cronice sunt frecvente la pacienţii cu FC şi determină apariţia obstrucţiei nazale (nas înfundat) şi rinoreei 
• Polipi nazali (polipoză nazală): Polipoza nazală este prezentă la 15-20% din pacienţii cu FC şi frecvent necesită tratament chirurgical


Manifestări digestive prezente la 90% pacienţi cu FC
• Malnutriţie: deficit de greutate
• Retard staturo-ponderal: talie şi greutate joase pentru vârsta copilului 
• Scaune grăsoase (cu picături de grăsimi), cu miros foarte neplăcut
• Ileus meconial: meconiu este primul scaun al nou-născuţilor, care de obicei este vâscos, lipicios, de culoare verde închis şi fără miros. Ileusul reprezintă blocarea intestinului mase de meconiu. Această patologie se caracterizează prin vome şi lipsa scaunului în primele zile după naştere, balonarea abdomenului
• Obstrucţie intestinală distală: obstrucţie intestinală distală, cunoscută şi ca echivalent al ileusului meconial, este un sindrom care are loc frecvent la copii şi adulţii tineri cu FC şi din cauza simptomaticii asemănătoare des este confundată cu apendicita. Simptomele caracteristice sunt durerea abdominala localizată în cadranul drept inferior, pierderea apetitului şi vome. 
• Hiperglicemia: pacienţii cu hiperglicemie au de obicei o sete exagerată, uscăciune în gură şi au urinări frecvente, de obicei poate apărea la pacienţii cu FC către vârsta de 20-30 ani. 

• Discomfort abdominal: abdomenul este de obicei plin cu gaze şi pacientul simte discomfort abdominal. 
• Prolaps rectal: prolapsul rectal este o stare în care o porţiune a rectului trece prin anus. 

• Icter: coloraţia galbenă a pielii şi mucoaselor, în perioada nou-născutului afectarea ficatului poate evolua printr-un icter prelungit.

• Ciroza ficatului se dezvolta in 3-5% cazuri de pacienţi cu FC

Complicaţiile sistemului reproductiv 

• Pubertate întârziată: pubertatea este frecvent întârziată cu câţiva ani atât la băieţi, cât şi la fetiţe. 95% bărbaţi cu FC nu produc spermatozoizi datorită blocării canalelor în sistemul reproductiv masculin prin care sperma este eliminată din testicule spre uretră. 

• Complicaţii ale fertilităţii feminine: circa 20% din femeile cu FC sunt infertile. 
Complicaţiile glandelor sudoripare 

Pacienţii cu FC au o cantitate normală de transpiraţii, dar sudoarea conţine o cantitate sporită de sare, având ca rezultat gustul sărat al pielii sau depunerea cristalelor de sare pe piele (frunte, nas). Acest simptom este practic universal şi testul sudorii este principala metodă de confirmare a FC. 
Diagnosticul FC
Deoarece FC este o maladie genetică, iar cercetările ştiinţifice au depistat gena responsabilă de dezvoltarea FC, mulţi sunt de părerea că metoda cea mai importantă pentru diagnostic este testarea ADN-ului pentru identificarea mutaţiei. Problema în această abordare este numărul foarte mare de mutaţii ale genei (peste 1300) şi nu toate la momentul actual pot fi identificate prin diagnosticul molecular. Deci diagnosticul FC va fi stabilit în baza testului sudorii, în cadrul căruia este determinată concentraţia ionilor de clor în transpiraţie. În 98-99% cazuri diagnosticul de FC poate fi confirmat în baza acestui test. 

Diagnosticul prenatal
Diagnosticul prenatal, în timpul sarcinii, este obligator pentru familia, unde sunt copii cu FC. Examenul genetic prenatal poate fi folosit pentru determinarea prezenţei FC la feţi în timpul sarcinii, dar deasemenea nu este veridic în toate cazurile din cauza numărului mare de mutaţii posibile. 
Istoricul familial
Deoarece FC este o maladie moştenită, orice episod de FC în familie ar putea sugera prezenţa genei patologice în generaţii. Decesul nou-născuţilor de ileus meconial, pneumonii în familie poate sugera o suspecţie a FC.

Testul sudorii 
La copii, dacă concentrarea ionilor de clor depăşeşte 40 mmol/l în transpirat, acest fapt sugerează prezenţa FC la pacient.  Sunt necesare 2 teste pozitive (majorarea concentratiei ionilor de clor >60 mmol/l) pentru a pune în discuţie diagnosticul de FC.

Testarea genetică

Testul genetic este destinat analizei ADN-ului la prezenţa unei din mutaţii posibile, care cauzează dezvoltarea FC. Testul presupune colectarea sângelui de la copilul cu suspecţie la FC, precum şi de la părinţii lui. Testul genetic poate fi efectuat şi în cazul testului sudorii negativ, dar cu o suspecţie înaltă la FC la pacientul cu simptome sugestive pentru maladie. 

Actualmente în Moldova pot fi efectuate teste genetice pentru identificarea a 8 mutaţii ale FC.


Tratamentul FC 
Astăzi pentru FC este posibil doar tratamentul simptomatic, lupta cu simptomele bolii, în special, cu infecţiile bacteriene bronhopulmonare şi discomfortul respirator, controlul statutului nutriţional al copilului. 

Scopul major în tratamentul FC este de a înlătura secreţiile excesive patologice din sistemul bronhopulmonar şi de a preveni obstrucţia intestinală. 

Deşi tratarea simptomelor bolii nu va vindeca boala, tratamentul poate contribui la majorarea duratei vieţii şi ameliorarea calităţii vieţii pacientului.

Terapia modernă a FC include utilizarea antibioticelor performante, mucoliticelor, expectorantelor, remediilor antiinflamatorii, a suplimentului nutriţional adecvat şi a enzimelor pancreatice efective. Aerosolterapia şi kinetoterapia respiratorie zilnice sunt esenţiale pentru menţinerea unei activităţi fizice corespunzătoare vârstei pacientului.   

Problema cea mai importantă este reducerea obstrucţiei respiratorii, care rezultă din acumularea unei cantităţi excesive de mucus vâscos în arborele bronşic. Problemele digestive, condiţionate de dereglarea funcţiei pancreatice, nu prezintă pericol pentru viaţa pacientului şi un tratament atât de vast, dar cere atenţie crescută.


Tratamentul manifestărilor digestive

• Regimul alimentar 
Dieta include produse alimentare cu valoare calorică înaltă (120-150% de la necesităţile unui copil sănătos de aceeaşi vârstă), proteine 3-5 g/kg/zi, uleiuri vegetale şi animaliere, glucide uşor asimilabile (zahăr, miere de albine). Pacienţii şi îngrijitorii trebuie să se consulte cu medicul pentru a calcula cea mai adecvată dietă, care va fi reevaluata fiecare 3 luni pentru optimizarea maximală în corespundere cu starea nutriţională a copilului.

Dieta copiilor cu mucoviscidoză trebuie să fie bogată în proteine, fără limitarea grăsimilor. Cantitatea caloriilor recomandată copiilor cu mucoviscidoză este 120-150% din necesarul copiilor sănătoşi: 35-45% – din contul grăsimilor, 15% – proteinelor, 45-50% – glucidelor. 
Necesarul suplimentar de calorii pentru vârsta de 1-2 ani +200 kcal/zi, la copilul de 3-5 ani +400 kcal/zi, la 6-11 ani +600 kcal/zi, la 12 ani +800 kcal/zi.

Pentru creşterea cantităţii de calorii în dietă se recomandă de a folosi alimente cu caloraj înalt sau bogate în lipide, grăsimi, de a îmbogăţiţi bucatele pregătite (terciuri, pireu, supe etc.) cu uleiuri vegetale sau unt-de-lemn, de a se alimenta mai des, mai frecvent, iar la necesitate de suplimentat mesele şi gustările cu amestecuri hipercalorice (Clinutren, Peptamen).

Suplimentul de vitamine liposolubile se va obţine din următoarele produse alimentare: 

- vitamina A (necesarul – 5000 UI/zi) din ficat, ulei din ficat de peşte, legume şi fructe roşii, portocalii şi verzi, legume galbene, citrice
- vitamina D (necesarul– 800-1000 UI/zi) din laptele fortifiate cu vit D, uleiul de peşte
- vitamina E (necesarul– 200-500 UI/zi) din uleiuri de plante, produsele din ulei, seminţe, nuci
- vitamina K (necesarul– 5 mg la fiecare 3 zile sau la 7 zile dacă vârsta < 1 an) din legume verzi 

Valoarea nutritivă a produselor alimentare 

	Denumire
	Calorii
	Proteine
	Lipide
	Glucide

	Carne, peste şi preparate

	Carne de curca
	179
	24.5
	8.5
	0

	Carne de miel
	260
	18
	20
	0

	Carne de oaie
	181
	17
	12
	0

	Carne de porc grasă
	340
	15
	30
	0

	Carne de porc slabă
	142
	20.4
	6.3
	0

	Carne de pui
	142
	21
	6
	0

	Carne de vacă grasă
	277
	12
	24.5
	0

	Carne de vacă slabă
	104
	20.4
	2.2
	0

	Crap
	104
	18.9
	2.8
	0

	Ficat de porc
	146.2
	19
	3
	6

	Hering
	167
	18
	10
	0

	Heringi în ulei
	325
	13.7
	28.9
	0

	Icre crap
	192
	19.5
	12.1
	0

	Macrou în ulei
	259
	16.2
	20.7
	0

	Parizer
	290
	10.2
	26.8
	0

	Pateu de ficat
	261
	19.6
	19.5
	0

	Salam de vară
	519
	20
	47
	0

	Fructe proaspete

	Cirese
	21
	1
	0.3
	18

	Grapefruit
	30
	0.5
	0.2
	6.5

	Lamâi
	36
	0.9
	0.7
	6.2

	Mandarine
	40
	0.8
	0.1
	8.7

	Mere
	67
	0.3
	0.5
	15

	Pere
	79
	1
	1
	16

	Portocale
	47
	0.8
	0.2
	10.1

	Prune
	89
	0.6
	0.1
	21

	Struguri
	93
	2.1
	1.7
	18

	Fructe uscate

	Stafide
	306
	2.5
	0.5
	71

	Grasimi

	Margarină
	764
	0
	82.5
	0

	Smântână
	297
	2.5
	29.5
	3

	Ulei floarea soarelui
	930
	0
	100
	0

	Ulei soia
	930
	0
	100
	0

	Unt
	721
	6
	74
	2

	Untură de porc
	927
	0.2
	99.5
	0

	Lapte şi preparate

	Brânza de burduf
	369
	27.4
	27.4
	0.5

	Brânza de vacă
	155
	13
	9
	4.5

	Brânza topită
	366
	7
	36
	0.9

	Cascaval
	233
	25
	19
	1

	Iaurt
	50
	3.2
	2.6
	4

	Lapte de vacă
	65
	3.5
	3.5
	4.5

	Lapte parf
	498
	27
	24
	40

	Telemea de oi
	305
	18.9
	24
	1

	Telemea de vaci
	273
	19.4
	20.4
	1

	Legume conservate

	Ardei
	112
	1.2
	8
	8

	Bulion de tomate
	62
	3.6
	0
	11.6

	Castraveti în oţet
	9
	0.6
	0
	1.5

	Fasole verde obişnuită
	18
	1.1
	0.4
	2.5

	Mazare verde boabe
	72
	6.5
	0.5
	10.8

	Pasta de tomate
	85
	5.4
	0
	15.4

	Tocana de legume
	73
	1
	6
	3.1

	Varza acra
	18
	1.2
	0
	3.3

	Vinete în ulei
	92
	1.8
	8
	2.4

	Legume proaspete

	Ardei gras rosu
	39
	1.3
	0.4
	7.3

	Ardei gras verde
	17
	1.1
	0.2
	2.5

	Cartofi
	88
	2
	0.2
	19

	Cartofi noi
	80
	1.7
	0.2
	17.4

	Castraveti
	19
	1.3
	0.2
	2.9

	Ceapă uscată
	40
	1.5
	0.2
	8

	Ceapăa verde
	20
	1
	0.2
	3

	Ciuperci
	35
	5
	0.5
	2.3

	Conopidă
	30
	2.8
	0.3
	3.9

	Dovlecei
	18
	0.9
	0.1
	3.2

	Fasole verde
	33
	2
	0.2
	5.7

	Mazare verde boabe
	96
	8.4
	0.5
	14

	Morcovi
	45
	1.5
	0.3
	8.8

	Pastarnac
	72
	1.4
	0.5
	15

	Patrunjel rădăcini
	20
	1.1
	0.3
	3.1

	Ridichi
	19
	0.3
	0.1
	3.8

	Ridichi de iarnă
	26
	1.3
	0.1
	4.9

	Roşii
	20
	1.1
	0.3
	3.1

	Salată verde
	22
	1.9
	0.3
	2.9

	Sfeclă rosie
	43
	1.3
	0.1
	9

	Spanac
	25
	3.5
	0.3
	2

	Telină rădăcini
	33
	1.4
	0.3
	5.9

	Urzici
	68
	7.9
	0.7
	7.1

	Usturoi
	137
	7.2
	0.2
	26

	Varză albă
	33
	1.8
	0.2
	5.8

	Varză roşie
	33
	1.9
	0.2
	5.6

	Leguminoase uscate si oleaginoase

	Fasole boabe
	303
	23
	1.7
	47

	Măsline negre
	437
	20
	35
	7.2

	Măsline verzi
	177
	12.5
	10
	8.1

	Nuci
	650
	21
	59
	3.7

	Ou

	Ouă de gaină
	171
	14
	12
	0.6

	Produse derivate din cereale

	Biscuiti
	425
	8.2
	9.5
	74

	Faină de grâu
	349
	11
	1.4
	71

	Faină de porumb
	351
	9.6
	1.7
	72.1

	Griş
	358
	9.4
	0.9
	75.4

	Orez
	354
	8.1
	1.2
	75.5

	Pâine de grâu albă
	247
	7.5
	0.4
	52

	Pâine de grâu intermediară
	234
	7.5
	0.7
	43

	Pâine de grâu neagră
	242
	8.4
	1.2
	48

	Paste făinoase cu ou
	386
	10.2
	2.2
	79.1

	Paste făinoase obişnuite
	360
	10.9
	0.6
	75.6

	Produse zaharoase

	Caramele cu lapte
	394
	0
	0
	96

	Ciocolată cu lapte
	605
	6.9
	40
	50

	Dulceaâă de vişine
	282
	0.77
	0
	68

	Gem de caise
	240
	0.65
	0
	58

	Gem de vişine
	250
	0.88
	0
	60

	Miere de albine
	304
	0.5
	0
	0.2

	Zahar
	410
	0
	0
	100


• Enzime pancreatice 
Enzimele pancreatice se iau la fiecare alimentare, inclusiv şi la gustări şi se calculează la cantitatea de grăsimi din alimentele din meniul copilului, care este ajustat la greutate şi vârstă.
	Denumirea produsului
	Cantitatea 
	Grăsimi
	Creon
	Creon 10 000

	 
	 
	 
	 
	 

	Lapte 3,5%
	200 ml
	7
	14 000
	1,4

	Iaurt de fructe 3,5%
	150 g
	5
	10 000
	1

	Iaurt de fructe 1,5%
	150 g
	2
	4 000
	0,4

	Caşcaval Gouda/Edamer 45%
	30 g
	9
	18 000
	1,8

	Caşcaval Camamber 50%
	30 g
	8
	16 000
	1,6

	Pitta congelată 
	350 g
	35
	70 000
	7

	 Dulciuri
	
	
	
	

	1 porţie Nutela
	25 g
	7,5
	15 000
	1,5

	1 ciocolata Kinder
	21 g
	7
	14 000
	1,4

	1 Snikers, Mars
	58 g
	10
	20 000
	2

	 Grăsimi, uleiuri
	
	
	

	1 linguriţă unt/margarină
	5 g
	5
	10 000
	1

	1 linguriţă ulei
	5 g
	4
	8 000
	0,8

	1 lingură unt/margarină
	10 g
	8
	16 000
	1,6

	1 lingură ulei
	10 g
	10
	20 000
	2

	 Alimente din meniu
	
	
	
	

	supă de orez pe zamă din carne + unt
	400
	4
	8 000
	0,8

	Supă cu tăeţei cu lactată
	300
	10
	20 000
	2

	pireu din carne fiartă
	80
	9,71
	19 420
	1,942

	Sufleu din carne pe aburi
	80
	12
	24 000
	2,4

	Pîrjoale din carne pe aburi
	80
	10
	20 000
	2

	Găină fiartă
	100
	7
	14 000
	1,4

	Găină fiartă în sos alb
	115/50
	25
	50 000
	5

	Pîrjoale cu peşte pe aburi
	85
	5,7
	11 400
	1,14

	Peşte fiert
	
	4,6
	9 200
	0,92

	Omletă prăjită
	90
	17
	34 000
	3,4

	Ou fiert de găină
	48
	5,4
	10 800
	1,08

	Brînză cu smîntînă
	135
	14
	28 000
	2,8

	Sufleu din brînză pe aburi
	150
	25
	50 000
	5

	Brînzoaice coapte
	130
	15,7
	31 400
	3,14

	Terci de orez pe lapte
	250
	9
	18 000
	1,8

	Orez fiert cu ulei vegetal
	130
	5,1
	10 200
	1,02

	Pireu de cartofi cu ulei
	200
	11
	22 000
	2,2

	Pireu din cartofi cu unt
	200
	9,5
	19 000
	1,9

	Pilaf cu carne
	55/180
	17
	34 000
	3,4

	Chiflă cu zahăr
	100
	5,7
	11 400
	1,14

	Zamă cu tăieţei de casă
	300
	1,69
	3 380
	0,338

	Borş (ciorbă) de legume pe bulion din carne
	300
	4,54
	9 080
	0,908

	Fileu din găină (fiert)
	100
	7
	14 000
	1,4

	Fileu de peşte prîjit în ou
	100
	9,45
	18 900
	1,89

	Pîrjoale de găină
	80
	10,1
	20 200
	2,02

	Tefteluţe în sos alb
	80
	16,8
	33 600
	3,36

	Ou prăjit
	50
	18,3
	36 600
	3,66

	Sfeclă cu maioneză
	100
	13,4
	26 800
	2,68

	Vinegretă
	100
	10,7
	21 400
	2,14

	Plăcintă cu brînză
	100
	17,1
	34 200
	3,42

	Orez fiert cu unt
	150
	8,8
	17 600
	1,76

	Hrişcă cu unt
	150
	8,7
	17 400
	1,74

	Pireu cartofi
	150
	4,5
	9 000
	1

	Varză înnăbuşită
	150
	5
	10 000
	1

	Piureu din mazăre
	150
	9,9
	19 800
	1,98


 • Suplementul vitaminic 
Suplimentarea vitaminelor liposolubile (vitaminele A, D, E şi K), care nu sunt absorbite din cauza disfuncţiei pancreatice, este o condiţie esenţială pentru menţinerea unei diete sănătoase.

• Hepatoprotectori
Acidul ursodezoxicolic este administrat copiilor cu FC pentru a fluidifica bila secretată şi a facilita eliminarea acesteia prin căile hepato-biliare, astfel prevenind sau îndepărtând dezvoltarea hepatitelor şi cirozei hepatice.

Tratamentul manifestărilor pulmonare

Sunt două probleme majore ale sistemului bronhopulmonar, care necesită rezolvarea la pacienţii cu FC: infecţia şi obstrucţia căilor respiratorii cu mucus vâscos şi lipicios. 

Infecţia pulmonară este tratată cu antibiotice, dar  efectele acestora sunt minime în condiţiile acumulării sputei, care rapid se suprainfectează cu bacterii. Cea mai bună metodă de a preveni acumularea excesivă a sputei în arborele bronşic şi infectarea acestuia este programul complex cu asocierea kinetoterapiei respiratorii, inhalatiilor şi a medicamentelor.

• Antibioticele 
De obicei antibioticele se prescriu din etapele precoce ale bolii şi spre deosebire de folosirea antibioticelor la persoanele care nu suferă de FC, pacienţii cu FC necesită doze majorate pentru o perioadă mai îndelungată a curei de tratament.  

Infecţia cu Pseudomonas aeruginosa, care este cea mai severa şi frecventă infecţie la pacienţii cu FC, necesită tratament antibacterian intravenos de 3-4 ori/an.
 Antibioticele în aerosol (inhalator) pot fi folosite pentru tratamentul de lungă durată al colonizării cu Pseudomonas auriginosa la pacienţii cu FC. Aceste medicamente se administrează prin nebulizator individual (la fiecare 12 ore): colimicina poate fi utilizată din perioada sugarului între curele de antibioterapie parenterală cu antibiotice, iar pentru tobramicină conform schemei 28 zile cu inhalaţii/28 zile pauză timp de 24 săptămâni, care poate fi administrată după vârsta de 7 ani. 

Pacienţii cu FC şi îngrijitorii lor ar trebui să ceară sfatul medicului referitor la vaccinarea contra infecţiei pneumococice şi vaccinării anuale antigripale.  

• Kinetoterapia respiratorie 
Metodele de eliberare ale căilor aeriene sunt folosite pentru eliminarea mucusului din arborele bronşic şi constituie o obişnuinţă zilnică pentru majoritatea pacienţilor cu FC. Pentru selectarea tehnicii de kinetoterapie pacientul sau îngrijitorul trebuie să se consulte cu medicul specialist. 

Drenajul postural include poziţionarea pacientului în diferite poziţii pentru ca secreţiile să fie drenate din anumite regiuni ale sistemului respirator, iar aerul să pătrundă în toate porţiunile plâmânilor, fapt ce va permite reexpansionarea acestora. De obicei pacientul este plasat cu capul mai jos de nivelul corpului. Fiecare poziţie durează 3-15 minute. Drenajul postural trebuie efectuat zilnic pentru a menţine arborele bronşic liber de secreţiile lipicioase, care rapid se acumulează la pacienţii cu FC. 

Tehnica expiraţiei forţate: efectuarea de către pacient a câtorva expiraţii forţate, urmate de respiraţie relaxată. Pacientul va repeta de câteva ori expiraţiile forţate, până când sputa va fi expectorată cu uşurinţă.

Ciclul de respiraţie activă: metoda foloseşte tehnica expiraţiei forţate combinată cu respiraţii profunde, efectuate pentru eliminarea secreţiilor dense.

Presiunea expiratorie pozitivă este o tehnică realizată de pacient de sine stătător. Ea presupune efectuarea unui inspir profund, urmat de expiraţie într-un aparat special care creează rezistenţă pentru a menţine căile respiratorii deschise. Pacientul face 20 de expiraţii, urmate de expiraţie forţată cu coardele vocale deschise (se formează un sunet asemănător "huff"). 

Drenaj autogen este o tehnică respiratorie, care presupune respiraţia într-un anumit mod în dependenţă de care partea plămânilor este mai afectată. 

Flutter device este un aparat mic manual în care pacientul expiră. Expiraţia prin flutter provoacă vibrarea pereţilor căilor respiratorii, fapt care mobilizează spre exterior secreţiile. Pacientul efectuează manevra huff (expiraţia forţată cu coardele vocale deschise) pentru a elimina mucusul. 

PEP masca poate fi utilizată pentru ameliorarea evacuării secreţiilor bronşice începând cu vârsta sugarului. Beneficiile sunt determinate de presiunea majorată la expir condiţionată de dispozitivele din mască, care realizează o chinetoterapie fără eforturi din partea copilului.

• Exerciţiile fizice

Paralel cu drenajul bronhiilor, exerciţiile sunt o metodă importantă pentru curăţirea plăminilor de excesul de mucus. Exerciţiile sunt efective pentru menţinerea unei stări fizice satisfăcătoare şi prevenirea complicaţiilor FC. 

Ce activităţi fizice sunt indicate pacienţilor cu FC? 
Exerciţiile ar trebui să devină un obicei zilnic pentru pacienţii cu FC cât mai precoce posibil. Mulţi copii preferă săriturile pe batut, care este posibil de procurat la domiciliu (minitrampoline), dar copiii ar trebui încurajaţi să participe la orice sport care le este pe plac, fie acesta este fotbal, tenis sau înot. Sportul în echipă este o activitate binevenită pentru copiii cu FC şi ei ar trebui încurajaţi să participe activ la orele de educaţie fizică din cadrul programului şcolar. Părinţii copilului cu FC ar trebui să discute cu profesorul sau antrenorul despre implicarea copilului în activităţile sportive prin metode interactive, jocuri. 

• Tratament simptomatic
Mucoliticele sunt medicamente care scad vâscozitatea mucusului, contribuie la fluidificarea secreţiilor bronşice.

Expectorantele sunt remediile care ameliorează evacuarea secreţiilor bronşice.
Bronhodilatatoarele sunt medicamente care relaxează muşchii căilor respiratorii şi contribuie la deschiderea acestora pentru a fi ulterior drenate. 

Administrarea inhalatorie este eficientă doar prin utilizarea camerelor de inhalare (spacer), care facilitează efectuarea unor respiraţii profunde şi pătrunderea medicamentului în ramificaţiile periferice ale arborelui bronşic
Oxigenoterapia poate ameliora toleranţa la efortul fizic, coordonarea muşchilor, funcţia cordului. Administrarea oxigenului pacienţilor cu insuficienţă respiratorie reduce insomnia, iritabilitatea şi durerile de cap. 
Măsuri de igienă

Dezinfecţia mâinilor se va face

• după tuse

• după curăţirea nasului

• înainte de a lua masa

• după contact cu obiectele murdare

• după mersul la toaletă

• înainte şi după aerosolterapie

• înainte şi după kinetoterapie

• înainte de administrarea medicamentelor 

Metode de dezinfecţie a mâinilor


• spălarea cu apă şi săpun, uscare cu hârtie

• dezinfectarea cu soluţie sau gel hidro-alcoolic

• se recomandă folosirea săpunului lichid antibacterial

• soluţia sau gelul hidro-alcoolic sunt mai eficiente decât săpunul în distrugerea microbilor patologici

• alegerea metodei de dezinfecţie a mâinilor

· spălarea cu săpun dacă murdăria este vizibilă

· prelucrarea cu  soluţie hidro-alcoolică dacă aceasta nu se vede 


Procedura standard pentru spalarea mainilor include

1. Se umezesc cu apă mâinile, antebraţele, coatele 

2. Sapunire timp de 10 secunde pentru fiecare manevră

a) Palmele între ele

b) Palma dreaptă peste mâna stângă  

c) Palma stângă peste mâna dreaptă 

d) Palmele între ele cu degetele flectate şi încrucişate 

e) Deget mare drept prin rotaţie cu mâna stângă

f) Deget mare stâng prin rotaţie cu mâna dreaptă

g) Palma stângă prin rotaţie cu mâna dreaptă cu degetele flectate 

h) Palma dreaptă prin rotaţie cu mâna stângă cu degetele flectate 

                     a                              a,b                                     с
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3. Se sapunesc cu atenţie prin frecare extremitaţile degetelor, spaţiile periunghiale, spaţiile interdigitale, articulaţia pumnului, antebraţul şi cotul pentru fiecare parte

4. Clătirea sub apă curgătoare

5. Uscare prin ştergere cu  şerveţelde din hartie de unică folosinţă

6. Închiderea robinetului cu mâna  în care se păstrează şerveţelul deja  folosit

7. Aruncarea şerveţelului în lada cu gunoi


Curăţirea şi dezinfecţia dispozitivelor medicale respiratorii


Curăţirea dispozitivelor medicale respiratorii (spacer sau camera de inhalare pentru administrarea bronhodilatatoarelor, nebulizatorul) este necesară pentru prevenirea infecţiilor grave




Piesele nebulizatorului 


1. Piesa bucală

2. Piesa superioară a nebulizatorului

3. Cupa nebulizatorului

4. Rezervoar pentru medicamente

5. Connector pentru tubul cu aer

6. Deflectorul nebulizatorului

7. Tub de conectare



Etapele de dezinfecţie ale nebulizatorului

1. Dezasamblati dispozitivul conform instructiunilor din Ghidul de utilizare

· Deconectaţi compresorul nebulizatorului de la sursa de energie

· Deconctaţi tubul de conexiune de la conectorul acestuia şi lasaţi-l de o parte

· Deasamblaţi piesa bucală sau masca de la cupă

· Deschideţi rezervoarul prin rotirea cupei în direcţia acelor ceasornice şi scoateţi deflectorul

După fiecare folosire

2. Curăţati piesele nebulizatorului cu ajutorul unei perii moi timp de un minut, în apă fierbinte cu detergent în timp ce aplicaţi detergent sau dezinfectant. Acordaţi atenţie specială tuturor adânciturilor şi locurilor mai profunde

3. Clătiţi de două ori piesele agitându-le puternic în apă curgătoare fiebinte timp de 30 secunde

4. Uscaţi piesele la aer pe un şerveţel de hârtie de unică folosinţă, ferite de razele solare 

5. Asambalaţi  şi depozitaţi nebulizatorul într-o cutie închisă, ferit de umeditate, praf şi lumina directă a soarelui

Zilnic
2. Într-un vas (castron) amestecaţi o parte de apă fiebinte şi trei părţi de oţet sau folosiţi o soluţie dezinfectantă bactericidă şi lăsaţi piesele dezasamblate ale nebulizatorului pentru 30 minute

3. Cu mâinile curate scoateţi piesele din soluţia dezinfectantă, clătiţi sub apă fiebinte curgătoare 

4. Uscaţi piesele la aer lăsându-le pe un şerveţel de unică folosinţă

5. Păstraţi nebulizatorul în un pachet închis  


Metode de dezinfecţie a pieselor nebulizatorului

Poate fi efectuată prin diferite metode (dacă permite producătorul aparatului)

· fierberea timp de 5 minute

· prelucrarea în cuptor cu microunde (în apă) timp de 5 minute

· prelucrarea cu detergenţi pentru veselă în apă > 70°C (30 minute)

· expunerea în apă oxigenată timp de 30 minute sau soluţie alcoolică de 70% timp de 5 minute 

Clătirea pieselor nebulizatorului

· toate piesele necesită clătire după dezinfecţie cu înălbitor (soluţie de clor), alcool sau apă oxigenată

· pentru clătirea finală se foloseşte apă sterilă, dar nu apă de la robinet, potabilă din sticle sau cea distilată

· apa sterilă poate fi pregătită prin fierbere timp de 5 minute

· în cazul dezinfecţiei prin fierbere, clătirea nu este necesară


Uscarea pieselor nebulizatorului

· se efectuează după clătirea finală prin utilizarea şerveţelelor de hârtie, care se schimbă repetat până la uscarea pieselor

· nu este recomandată utilizarea prosoapelor obişnuite, care rămân umede şi pot favoriza multiplicarea germenilor patogeni


Profilaxia transmiterii infecţiei

· dacă în familie sunt mai mulţi copii cu FC nu se va face schimb de:
· echipament respirator    

· perie de dinţi

· veselă

· kineziterapia respiratorie va fi efectuată în camere separate

· se recomandă imunizarea copiilor conform calendarului de vaccinare pentru prevenirea infecţiilor grave

· vaccinare antigripală sezonieră

· vaccinare anti hemofilus (HiB) 

· folosirea măştilor în transport, în spital, în biroul medicului, în locuri aglomerate este necesară pentru protecţia copiilor de infecţiile virale şi cele bacteriene, care pot cauza exacerbarea bolii sau agrava starea copilului Dvs.
Prevenirea infectiilor pulmonare cronice

Rezervoare potenţiale ale microorganismelor patogene în FC şi căile posibile de transmitere a acestora

· Apă stătută (lavoare, toalete, cabina de duş, cada de baie, bazine)

· Apă stătută din rezervoarele naturale (iazuri, mlaştini)

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

· Aparat pentru controlul umidităţii aerului

· Aparataj stomatologic

· Pacienţi colonizaţi cu germeni patologici

· Persoane sănătoase purtătoare de agenţi patogeni

· Pământ umed, plante

· Fructe

Căile de transmisie

· Microorganismele din aerosol pătrund direct în căile respiratorii, deci nebulizatorul trebuie să fie individual şi trebuie spălat, prelucrat zilnic 

· Îngrijirea sanitară incorectă a camerei de duş, nu se recomandă de a da drumul la apă cu capacul deschis în toaletă pentru a evita dispersarea în aer a apei, posibil infectate cu germeni, şi inhalarea ulterioară a acestora de câtre pacienţi
· Folosirea alimentelor infectate, care pot pătrunde în căile respiratorii şi tractului gastro-intestinal

· Contactul direct între pacienţi cu FC colonizaţi cu diferiţi germeni sau diferite tulpini patogene

· Infectarea încrucişată poate avea loc intra- şi extraspitalicesc (apartament, şcoli, instituţii preşcolare, tabere de vară)

Supravegherea medicala continuă. Frecvenţa vizitelor la medic 
Pacientul cu FC trebuie să consulte echipa medicală (pneumolog, gastrolog, kinetoterapeut ş.a.) de la Centrul de fibroză chistică de la IMSP ICS DOSMC cel puţin o dată la 3-4 luni şi în cazul acutizării simptomelor, dezvoltării complicaţiilor. 

Grupele de susţinere 

Este recomandabil pentru pacienţii şi/sau familiile lor, care fac faţă provocărilor fizice şi emoţionale din viaţa cu FC, să primească sfaturi profesionale pentru a înfrunta mai uşor situaţia. Asociaţiile pacienţilor cu FC pot fi un loc bun pentru început. Asociaţiile „Învingem fibroza chistică” si “Ajutor copiilor cu FC” din Moldova, care întrunesc părinţii copiilor cu FC si adultii cu FC, poate furniza persoanelor cointeresate informaţii despre FC, metode noi în diagnosticul şi tratamentul FC. Organizaţiile pot oferi pacienţilor şi familiilor lor informatii grupelor locale de susţinere. În special, important poate fi consultul psihologic pentru copiii cu FC. Mulţi părinţi au sentimentul vinovăţiei şi de responsabilitate pentru că au transmis patologia copilului. Consilierea psihologului poate elibera părinţii de aceste sentimente. Implicarea comunităţii (reprezentanţii primăriei, pedagogii din instituţii şcolare, ziariştii, slujitorii bisericilor) ar putea soluţiona unele probleme cu care se confruntă pacientul cu FC şi familia lui. 
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Semne clinice suspecte sau/şi caracteristice pentru FC





Internarea în secţie de pneumologie pediatrică  IMSP ICS DOSMC (nivelul III)





Evaluarea nivelului E-1 în masele fecale





<200 μg/g





>200 μg/g





Reevaluarea tabloului clinic





necaracteristic





caracteristice





Testul sudorii (N 2)





<40 mmol/l





>60 mmol/l





40-60 mmol/l





Examenul ADN








Examenul ADN








0 mutaţii





2 mutaţii





0 mutaţii





Reevaluarea tabloului clinic





necaracteristic





Evaluare în dinamică peste 1 an, cu repetarea testului sudorii şi reevaluarea tabloului clinic





Prezenţa unei mutaţii rare 





1 mutaţie





1-2 mutaţii





caracteristice





FC puţin probabilă





Testul sudorii pozitiv, 


tablou clinic caracteristic








Testul sudorii negativ, tablou clinic necaracteristic





FC neclasică





FC clasică





Elaborarea şi aplicarea 


programului terapeutic complex





Reevaluarea diagnosticului





Examenul sângelui la TIR


(nou-născut la termen – 4-5-a zi, prematuri – 7-8-a zi de viaţă)





TIR<70ng/ml (norma)





TIR≥ 70 ng/ml





Retest TIR la 21-28-a zi de viaţă





TIR<40ng/ml (norma)





Testul sudorii, N 2





TIR ≥ 40ng/ml 





Testul sudorii pozitiv


 > 60 mmol/l





Testul sudorii echivoc


 40-60 mmol/l





Testul sudorii negativ


 < 40 mmol/l





Evaluarea în dinamică timp de 1 an





Examenul ADN molecular





Mutaţie neidentificată





Identificarea 1-2 mutaţii





Examinări în dinamică, elastaza-1, 


testul sudorii repetat





Fibroza chistică





Iniţierea programului curatico-profilactic complex





Vizita planică





Da





Nu





Acutizare





Indicaţii pentru spitalizare





Stare stabilă





Da





Evoluţie grav-medie a FC





Cură de ABT cu mai mult de 3 luni în urmă





Nu





Evoluţie severă a FC





ABT în staţionarul de zi sau internare





Internare la Centrul de fibroză chistică





ABT în staţionarul de zi sau internare





Cură de ABT până la 3 luni în urmă





Măsuri curativo-profilactice complexe





Izolarea primară a Pseudomonas earuginosa





Lipsa exacerbării pulmonare





Acutizarea procesului pulmonar





ATB i.v. 2 săptămâni


urmată de


Ciprofloxacină per os 3 săptămâni


urmată de 


Azitromicină (Claritromicină) 


per os 1-3 luni


+


Colistimetat de sodiu  inhalator 3 luni





Ciprofloxacină per os 1 lună


urmată de


Azitromicină 


(Claritromicină) per os 1-3 luni


+


Colistimetat de sodiu inhalator 3 luni





Eradicarea Pseudomonas aeruginosae





Persistenţa Pseudomonas aeruginosa





Finalizarea tratamentului





ATB i.v. 2 săptămâni


urmată de 


Ciprofloxacină 3 săptămâni


+


Tobramicină inhalator 3 luni


urmată de 


Tobramicină inhalator 


lunar alternant câte 28 zile 


pentru 9 luni





IMC





IMC





IMC





IMC
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