Ministerul Sanatatii al Protocolul clinic al locului de lucru
Republicii Moldova FIBROZA CHISTICA

Fibroza chistica este cea mai frecventda afectiune monogenicd autosomal

IMSP Institutul Mamei si recesiva, din punct de vedere fiziopatologic traducandu-se prin dereglarea

Copilului transportului clorurilor la nivelul celulelor epiteliale cu producerea unor

Sectia pneumologie secretii vascoase de citre glandele exocrine si clinic caracterizata prin
afectare poliorganica cu evolutie cronicd progresiva.

Codul bolii (CIM 10) — E 84.0,E84.1,E84.8,E84.9

1. CONFIRMAREA DIAGNOSTICULUI CLINIC

1.1 Recomandairi in colectarea anamnesticului
e Evaluarea acuzelor caracteristice
- Episoade frecvente de infectii respiratorii (dispnee indelungata, respiratie zgomotoasa, bronsite
simple si obstructive, pneumonii recurente)
- Sindrom de tuse persistenta asociatd cu episoade infectioase respiratorii, evolutie trenanta, exacerbari
nocturne, caracter paroxistic, obositoare
- Modificarea caracteristicilor si frecventei scaunului
- Esec ponderal
- Sarutul sarat (gustul sarat al transpiratiei), prezenta cristalelor de sare pe tegumente in perioadele
calde ale anului
e Varsta de debut si durata acuzelor prezentate
- Ileus meconial in primele zile de nastere
- Icter neonatal prelungit
- Pneumonii recurente cu raspuns lent la tratament in perioada neonatala, la sugar sau la copilul mic
- Semne de maldigestie si malabsorbtie cu adaos ponderal insuficient din prima lund de viata
e Aprecierea anamesticului eredo-colateral
- Anamneza familiara cu prezenta copiilor decedati la varsta sugarului sau a altor copii cu diagnosticul
stabilit de FC
- Prezenta FC la alte rude din familie
- Colectarea informatiei despre vaccinele efectuate

1.2 Evidentierea semnelor clinice

Manifestari respiratorii Manifestari gastrointestinale si digestive
e Afectiuni ale sistemului respirator e lleus meconial (4-20% cazuri)
- Expectoratii abundente, purulente, sputa |e Sindromul obstructiei abdominale distale (8-10%)
uneori fetida, hemoptizii e Insuficienta pancreatica exocrina (90%)
- Insuficienta respiratorie progresiva e Afectare hepatobiliard
- Hipocratism  digital ~ (hipoxie  cronica |q Afectare gastro-intestinald
persistentd severa) _ - Refluxul gastro-esofagian (11-32%)
- Selectarea germenilor (S.aureus, - Gastroduodenitd, ulcer gastric/duodenal
Ps.aerugenosa,  Burkholderia  cepacia, - Prolaps rectal recidivant
St.ma_ltophilia, _ Achromobacter ["Ajie manifestiri ale FC
'xyI'OX|dans,A.fum|gatus) e Anomalii sudoripare si electrolitice
e Afectiuni 'ORIj . . _ ... _ |eDisfunctii genito-urinare
- Polipoza nazala, sinuzita cronicd, recidivanta | Patologie endocrind

2.Semnele si simptomele exacerbarii procesului pulmonar
Exacerbarea pulmonard presupune prezenta a patru semne din cele 12 enumerate

1. Cresterea productiei de sputd sau/si schimbarea | 7. Scadere ponderald >1kg sau >5% din greutate cu
aspectului acesteia (purulentd, miros specific) anorexie sau scaderea aportului alimentar

2. Hemoptizie primar aparuta sau intensificarea ei 8. Durere si tensiune la nivelul sinusurilor

3. Intensificarea tusei paranazale

4. Aparitia sau progresarea insuficientei respiratorii | 9. Modificarea aspectului eliminarilor nazale
(cresterea FR sau a efortului respirator) 10. Modificari la examenul clinic pulmonar

5. Astenie, fatigabilitate, scaderea tolerantei la efort | 11. Scaderea functiei pulmonare cu >10% fatd de
fizic, letargie valoarea medie din ultimele 3 luni

6. Febra>38°C 12. Modificari patologice noi ale radiografiei

pulmonare




Investigatii

paraclinice

Teste pentru confirmarea FC:

e Testul sudorii

e Examenul genetic

e Teste pentru determinarea
insuficientei pancreatice
- Determinarea elastazei-1 in

materiile fecale

- Examen coprologic

Cercetari explorative pentru pacientii internafi:
e Hemoleucograma, sumarul urinei

e EAB, ionograma, proteina totala, transaminazele hepatice,
fosfataza alcalina

Aprecierea glicemiei la momentul internarii
Evaluarea pulsoximetriei in timpul noptii
Bacteriologia sputei cu antibioticograma
Determinarea functiei respiratorii (spirografie)
Radiografia pulmonara

e ECG

e USG organelor interne

Examinari instrumentale suplimentare (la indicatii clinice speciale)

e TC pulmonara/sinusurilor paranazale
e EcoCG cu Doppler
e Radiografia abdomenului

e FEGDS
e Computer tomografia abdomenului
e Scintigafia ficatului

Diagnosticul diferential
- Astm bronsic - Tusea convulsiva
- Boala bronsiectatica - Celiachia

- Tuberculoza pulmonara

- Insuficienta lactazei

3. CRITERII DE SPITALIZARE

In sectie de profil

- Exacerbarea procesului pulmonar
(conform criteriilor)

- Complicatii digestive: sindromul
obstructiei abdominale distale,
sindrom hemoragic

- Sindromul pseudobarter, sindrom de
deshidratare acuta

In secfia de reaminare si terapie intensiva

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

- Tahipnee (FR>40/minut).

- Necesitatea ventilatiei asistate.

- Hipotensiune sau prabusirea TA cu peste 40 mmHg fard o
altd cauza cunoscuta;

- Tahicardia excesiva: FCC >150/minut sau neadecvata febrei.
Hiperpirexia (temperatura corporald > 39°C).

4 TRATAMENTUL

Remedii bronholitice
Chinetoterapie respiratorie

Tratamentul ileusului meconial
Terapia refluxului gastro-esofagian

Tratamentul afectarii hepatice
Corectia semnelor de cord pulmonar

Tratamentul manifestarilor pulmonare —
Terapie mucolitica (inhalatii hipertone, mucolitice)

conform agentului bacterian identificat in secretiile bronsice

Terapie substitutiva cu enzime pancreatice minimicrocapsulate

Tratamentul sindromului de obstructie intestinald distala

5. CRITERII DE EXTERNARE

- Starea generala buna
- Detresa respiratorie ameliorata
- Sa 02>92%

6. RECOMANDARI

- Monitorizarea la Centrul Ambulator de Fibroza Chistica si Alte Maladii Rare,conform PCN ,,FC,,

Aprobat prin

Elaborat in baza Protocolului Clinic National
,,Fibroza Chistica” (PCN - 93)Reactoalizat2015




