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Izvleček

Izhodišča Cistična fibroza je najpogostejša avtosomno recesivna dedna bolezen. Bolezen prizadene
več organskih sistemov in vodi v napredujočo okvaro pljuč s posledično dihalno nezadost-
nostjo, moteno je delovanje trebušne slinavke, prizadetost jeter lahko vodi v cirozo, pri
moških je zaradi atrezije vas deferens pogosto prisotna sterilnost. Napoved izida bolezni
določa okvara pljuč, ki so prizadeta zaradi kroničnega vnetja in kronične okužbe, zato je
izrednega pomena zgodnja prepoznava in zdravljenje prizadetosti pljuč. Cistična fibroza
je bolezen, ki zahteva multidisciplinarni pristop k obravnavi in zdravljenju. Obravnava
bolnikov v Centru za cistično fibrozo, kjer sodelujejo izkušeni strokovnjaki z različnih
področij medicine, je najprimernejši način vodenja in zagotavlja najboljši izid bolezni.

Zaključki Članek opisuje diagnostična in terapevtska priporočila za obravnavo otrok s cistično
fibrozo.

Ključne besede cistična fibroza; smernice; otrok; zdravljenje

Abstract

Background Cystic fibrosis is the most common autosomal recessive hereditary disease. The clinical
consequences include multisystem disease characterised by progressive pulmonary dise-
ase leading to respiratory failure, pancreatic disfunction, liver disease that may progress
to chirrhosis and men infertility due to atresia of the vas deferens. Early intervention and
prevention of lung disease is of paramount importance, since the prognosis of the disease
is substantially dependent on chronic respiratory infection and inflammation. Cystic
fibrosis is a complex disease requiring a multidisciplinary approach to treatment. Center
care by a team of experienced health professionals is essential for optimal patient manage-
ment and outcome.

Conclusions The article presents diagnostic and therapeutic recommendations for the management of
children with cystic fibrosis.
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Diagnoza cistične fibroze (CF)

Postavitev diagnoze cistična fibroza je sorazmerno
enostavna. Osnovno vodilo je bolezensko dogajanje
pri bolniku, ki narekuje izvedbo določenega kompleta
preiskav. Večje težave nastanejo, kadar imamo oprav-
ka z neznačilnimi bolezenskimi slikami, ki nastopajo
v okviru bolezni, kot je CF.
Danes vemo, da je vzrok cistične fibroze mutacija ge-
na na dolgem kraku 7. kromosoma, ki kodira zapis za
kloridni kanal (c-AMP uravnavan) na zunanji površi-
ni epitelskih celic, imenovan CFTR (Cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator).1 S tem je mo-
ten prenos kloridnih ionov v epiteliju, kar predstavlja
pogoje za izražanje bolezni. Diagnozo CF moramo po-
trditi ali ovreči čim prej. S tem se izognemo nepotreb-
nim preiskavam, zgodaj pričnemo ustrezno zdravlje-
nje, genetsko svetovanje, izboljšamo izid bolezni in
napotimo bolnika v specializirani center za vodenje
bolnikov s CF.2 Bolezen je zaradi značilnih bolezen-
skih znakov (Razpr. 1), vezanih na dihalne poti, pre-
bavila in urogenitalne težave moških relativno eno-
stavno prepoznavna. Potrdimo jo s povišanimi klori-
di v znoju, t.i. pilokarpinsko iontoforezo, s koncen-
tracijo kloridov nad 60 mmol/l. Večina teh bolnikov
ima znake bolezni dihalnih poti, insuficienco trebu-
šne slinavke (85–90 %)3 in obstruktivno azoospermi-
jo pri mladih moških.4

Razpr. 1. Fenotipske lastnosti bolnika s CF.

Table 1. Phenotypic features in CF patients.

1. Kronična bolezen dihalnih poti
– Okužba s patogenimi klicami, kot so Staph. aureus, H. influenzae,

Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia.
– Kronični kašelj in gnojav izpljunek.
– Nenormalnosti na rentgenskih posnetkih pljuč (bronhiektazije, ate-

lektaze, hiperinflacija).
– Zapora dihalnih poti s piskanjem.
– Nosni polipi.
– Betičasti prsti.

2. Bolezen prebavne cevi in motnje prehranjevanja
– Mekonijski ileus, prolaps rektuma.
– Insuficienca pankreasa in kronični pankreatitis.
– Kronični hepatitis z znaki žariščne biliarne ciroze ali multinodalne

ciroze.
– Upočasnjena rast, hipoproteinemia z edemi, pomanjkanje lipido-

topnih vitaminov.
3. Sindrom izgube soli: akutna, kronična metabolna alkaloza
4. Pri moških obstruktivna azoospermija

Diagnoza postane težavnejša v primerih, pri katerih
ugotovimo le nekatere znake, značilne za CF, in ob
tem normalne ali mejne vrednosti kloridov v znoju
(pod 40, ali 40 do 60 mmol/l). V približno 2 % bolni-
kov govorimo o neznačilni (atipični) CF, njihov feno-
tip izraža npr. le bolezni dihal ob normalni dejavnosti
trebušne slinavke.5–7 Bolniki imajo lahko le eno kli-
nično težavo (npr. pankreatitis, jetrno bolezen, mot-
nje koncentracije elektrolitov, sinuzitis ali obstruktiv-
no azoospermijo).8–12 V teh primerih nam je v izdatno
pomoč določanje genotipa bolnika, saj s potrditvijo
homozigota (mutaciji v obeh genih CFTR) potrdimo
bolezen. V pomoč nam je tudi določanje razlike elek-
tričnega potenciala nosne sluznice (nosni PD).13, 14

Algoritem za postavitev diagnoze prikazuje Razpre-
delnica 2.

Razpr. 2. Merila za postavitev diagnoze CF.

Table 2. Diagnostic criteria for CF.

– Povišani kloridi v znoju vsaj 2-krat ali
– Dve bolezenski mutaciji v genu za CFTR ali
– Nenormalni NPD ali
– Ena ali več kliničnih znakov, značilnih za CF:

– Kronična bolezen obnosnih votlin in pljuč.
– Nenormalnosti v delovanju GIT in presnove.
– Sindrom izgube soli.
– Moški: obstruktivna azoospermia.

– +/–
– pojav CF pri bližnjem svojcu
– pozitivni presejalni test novorojenčka (IRT)

Merjenje kloridov v znoju

Izvajanje te preiskave s pilokarpinsko iontoforezo mo-
ra teči v skladu s kliničnimi laboratorijskimi standar-
di.15 Merjenje je kvantitativno, minimalni volumen zno-
ja je 15 mikrolitrov (sistem Wescor Macroduct) ali
75 mg (sistem Gibson-Cooke). Znoj zbiramo 30 mi-
nut, preiskavo naj izvaja oseba, ki ima ustrezno števi-
lo izkušenj (150 meritev letno). Sama interpretacija
rezultata naj se prepusti izkušnjam zdravnika, ki se
ukvarja s CF.

Analiza mutacij v genu za CFTR

Do danes je poznanih preko 1500 mutacij v genu za
CFTR.16 Natančnejša potrditev 2 mutacij v genu za
CFTR lahko omogoči v določenih pogojih nadome-
stitev testa določanja kloridov v znoju za potrditev
diagnoze CF. S potrditvijo mutacije z veliko verjetnost-
jo napovemo, da ima oseba cistično fibrozo. Pri dolo-
čenih bolnikih prav varianta mutacije (genotip) opre-
deljuje obliko ali stopnjo bolezni (fenotip), kot je ci-
stična fibroza.17 Kljub zanesljivosti genetskega testa
moramo upoštevati:
1. spremembe v DNK ne potrdijo bolezni zmeraj;
2. dve opredeljeni mutaciji za CF (npr ΔF508) s sliko

bolezni potrdita diagnozo;
3. če ne najdemo dveh mutacij v genu za CFTR, ne

moremo ovreči diagnoze;
4. učinek znane mutacije CF je lahko pod vplivom dru-

ge mutacije v samem genu.
Vse to govori v prid veliki fenotipski raznolikosti bol-
nikov s CF.18

Določitev mutacije je lahko težavna posebej v prime-
rih, ko nastanejo nenavadne napake v genu – npr.:
duplikacija, kar lahko potrdimo s sekvencioniranjem
celotnega gena v ustreznem laboratoriju.19

Merjenje električnega potenciala nosne
sluznice (nosni PD)

Zaradi aktivnega prenosa nabitih ionov skozi tesne
stike epitela dihal nastane na površini električni na-
boj – električni potencial. Absorpcija Na+ v dihalnih
poteh ustvari negativni naboj »gledano od zunaj«. Pri
CF neprepustnost za ione Cl in povečana resorpcija
Na+ ustvari močno negativni nosni PD. Ta negativni
potencial hitro pade pri oblivanju sluznice z raztopi-
no amilorida (blokira reabsorpcijo Na+). Pri zdravih
je nosni PD manj negativen in se ta negativnost po
oblivanju z raztopino amilorida zmanjša izrazito manj
kot pri osebi s CF. Test naj se izvaja v centru z dovolj
izkušnjami za merjenje nosnega PD.
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Dopolnilni – nespecifični testi za CF

So pomembni za potrditev diagnoze in opredelitev
stopnje prizadetosti posameznih organov. Za oceno
delovanja trebušne slinavke se  najpogosteje uporab-
lja merjenje elastaze v blatu (po zbiranju blata). Po-
dobno dopolnjujejo diagnostiko  računalniška tomo-
grafija obnosnih votlin (polipi), pljuč (bronhiektazi-
je) in trebuha (makronodularna ciroza). Smiselna je
tudi bronhoalveolna lavaža za določitev povzročite-
lja vnetja v dihalnih poteh. Pri odraslih moških je azo-
ospermija značilna za CF in je posledica obojestran-
ke odsotnosti vas deferens. Dopolnilne preiskave ima-
jo pomembno težo pri določanju fenotipa CF in opre-
delitvi obsega prizadetosti bolnika.

Presejalni testi

Za čim zgodnejše odkrivanje CF je vpeljan v nekate-
rih državah presejalni test novorojencev, ki pomaga
k zgodnji diagnozi CF. Določa se imunoreaktivni
tripsinogen (IRT) iz kaplje krvi v prvem tednu življe-
nja.20 Pri vrednosti IRT nad določeno mejo se test po-
novi in izpelje nadaljnja diagnostika, navadno anali-
za gena CFTR.

Prizadetost dihal

Pri cistični fibrozi so pljuča prizadeta zaradi kronič-
nega vnetja in kronične bakterijske okužbe, kar vodi
v napredujoči upad pljučne funkcije. Najpogostejši
bakterijski povzročitelji  kronične okužbe spodnjih
dihal so Stafiloccocus aureus, Haemophilus influen-
ze, Pseudomonas aeruginosa, Stenotrophomonas
maltophilia in Burkholderia cepacia. Med 6. in 10. le-
tom starosti ima 60 % otrok kronično okužbo s S.
aureusom, 40 % s Pseudomonasom aeruginoso in 25
% s Hamophilusom influenze.21 Zdravljenje prizade-
tosti dihal je usmerjeno v preprečevanje in zdravlje-
nje bakterijskih okužb z antibiotiki, zdravljenje vnet-
ja in izboljšanje mukociliarnega očistka z inhalacija-
mi mukolitikov in respiratorno fizioterapijo. Visok
odstotek obolevnosti in smrtnosti je posledica kro-
nične okužbe spodnjih dihal s Pseudomonasom aeru-
ginosa. Ob prvi okužbi otrokovih spodnjih dihal s
Pseudomonasom aeruginosa je le-ta zelo občutljiv
na antibiotično zdravljenje, zato je pomembno zgod-
nje odkrivanje in odločno antibiotično zdravljenje,
ki prepreči hiter upad pljučne funkcije.22 Kronična
kolonizacija vodi v razrast bakterijskih kolonij v bio-
filmu. V treh mesecih se nemukoidni tip Pseudomo-
nasa aeruginosa spremeni v mukoidnega, kar pre-
prečuje učinkovito prodiranje antibiotika. Ugodne
pogoje za preobrazbo nudijo anaerobni pogoji v
spodnjih dihalih in bakterijska minimalna presnov-
na aktivnost.23 Zgodnje in odločno antibiotično zdrav-
ljenje prve okužbe s Pseudomonasom aeruginosa
prepreči ali pa vsaj podaljša čas do nastanka kronič-
ne okužbe, ki vodi v napredujoči upad pljučne funk-
cije in pomembno vpliva na izid bolezni. Zgodnje
antibiotično zdravljenje lahko zagotovimo le, če ak-
tivno iščemo okužbo s Pseudomonasom aeruginosa,
na da bi čakali na klinične znake in simptome bole-
zni. Zato je potrebno pri otrocih vsake tri mesece ob

ambulantnem pregledu aktivno iskati prisotnost
okužbe s Pseudomonasom aeruginoso, ne glede na
to, ali so prisotni simptomi in znaki okužbe dihal.24

Zgodnja diagnostika okužbe spodnjih dihal je težka,
saj je pogosto prisotna že pri majhnih otrocih, ki
sputuma ne znajo izkašljati, zato si pomagamo z dru-
gimi metodami, kot so aspirat žrela, bris žrela, indu-
ciran sputum, v skrajnem primeru tudi odvzem kuž-
nine s pomočjo bronhoskopije z upogljivim inštru-
mentom.
V zadnjih letih je bilo objavljenih veliko raziskav, ki
so dokazale uspešno znižanje prevalence kronične
okužbe s Pseudomonasom aeruginosa zaradi odloč-
nega antibiotičnega zdravljenja. Priporoča se cipro-
floksacin, inhalacijski tobramicyn ali colistin 3 do 4
tedne.22, 25–27, 30 Izkoreninjenje kronične okužbe z mu-
koidnim tipom Pseudomonasa je praktično nemo-
goče. Z antibiotičnim zdravljenjem dosežemo le zni-
žanje števila kolonij. Povečana količina sputuma pri
otrocih, ki so kronično okuženi, se dobro ujema s
stopnjo vnetja, številom nevtrofilcev in sproščanjem
serinskih proteinaz, kar vodi v napredujočo destruk-
cijo pljučnega tkiva in obstrukcijo dihalnih poti z
upadom pljučne funkcije. Blaga akutna poslabšanja
zdravimo s peroralnimi antibiotiki dva do tri tedne, v
primeru neuspeha pa je potrebno zdravljenje s pa-
renteralnimi antibiotiki in intenzivno respiratorno
fizioterapijo v bolnišnici. Za zmanjšanje razvoja od-
pornosti in učinkovito sinergistično delovanje je po-
trebno pri okužbi s Pseudomonasom aeruginosa dvo-
tirno antibiotično zdravljenje s kombinacijo antipse-
udomonasnega penicilina in aminoglikozida30 (Raz-
pr. 3 in 4).

Razpr. 3. Parenteralni antibiotiki za zdravljenje okužb
pri otrocih s cistično fibrozo.30

Table 3. Parenteral antibiotics in the management of
lung infections in cystic fibrosis children.

Antibiotik mg/kg/dan
Najvišji dnevni
odmerek (g)

Amikacin 30:1 1,5
Aztreonam 150–200:3 8
Cefepime 100–150:3 6
Ceftazidim 150–250:3 12
Ciprofloksacin 30:2 1,2
Imipenem 100:4 4
Meropenem 120:3 6
Oksacillin 100–200:4 12
Tobramycin/garamycin/netromycin 10–12:1 0,6
Piperacilin/tazobaktam 350–600:3–4 24

Razpr. 4. Peroralni antibiotiki za zdravljenje okužb
pri otrocih s cistično fibrozo.30

Table 4. Peroral antibiotics in the management of lung
infections in cystic fibrosis children.

Antibiotik mg/kg/dan
Najvišji dnevni
odmerek (g)

oksacilin 100:4 12
amoksicilin 50–100:3 2–3
amoksicilin/klavulanska kislina 50–100/12,5–25:2 1,5
cefaklor 40:3 2–3
cefuroksim aksetil 30:2 1,5
azitromicin 10:1 0,6–1,2
trimetoprim/sulfometoksazol 10–20/50–100:2 0,480/2,4
ciprofloksacin 30–40:2 2

Borinc Beden A, Brecelj A, Bratanič N, Homan M et al. Smernice za obravnavo otrok s cistično fibrozo
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Izboljšanje mukociliarnega čiščenja dosežemo z in-
halacijami rhDNaze, 7-odstotne NaCl in redne respi-
ratorne fizioterapije. Zdravljenje z rhDNazo (Pulmo-
zyme) enkrat dnevno ali izmenjujoče vsak drugi dan
dokazano izboljša pljučno funkcijo in posredno pre-
ko učinkovitejšega mukociliarnega čiščenja zniža šte-
vilo nevtrofilcev v spodnjih dihalih.29, 31 Inhalacije s
7-odstotnim NaCl 3 ml dvakrat dnevno učinkovito
zmanjšajo število poslabšanj, število dni bolnišnične-
ga zdravljenja s parenteralnimi antibiotiki in izboljša-
jo pljučno funkcijo.28, 32, 33

Pri vseh otrocih s kronično okužbo s P. aeruginoso
uvedemo dolgotrajno nespecifično protivnetno
zdravljenje z makrolidnim antibiotikom azitromici-
nom. Azitromicin deluje imunomodulacijsko, zmanj-
šuje število akutnih poslabšanj, izboljša pljučno funk-
cijo in kakovost življenja.34, 35

Prizadetost trebušne slinavke

Eksokrino delovanje trebušne slinavke je okvarjeno
pri 85–90 % bolnikov s CF.36 To vodi pri nezdravlje-
nih v nezadostno vsrkavanje maščob in vitaminov, to-
pnih v maščobah. Ena od posledic je podhranjenost,
ki prek slabšega poteka pljučne bolezni vpliva na ka-
kovost in trajanje življenja.37

Ob postavitvi diagnoze CF ugotovimo z določanjem
elastaze in/ali himotripsina v blatu, ali ima bolnik sla-
bo delujočo trebušno slinavko.38 Bolnikom z nezadost-
nim izločanjem pankreasnih encimov te dodajamo.39

Pomembna novost je odmerjanje enot lipaze glede
na vnos maščob.40 Običajen odmerek je 500–4000
enot lipaze na 1 g maščobe. Zaradi možnosti nastan-
ka fibrozirajoče kolonopatije skupni odmerek pravi-
loma ne sme preseči 10.000 enot lipaze na kg telesne
teže na dan. Ustreznost nadomeščanja pankreatičnih
encimov ugotavljamo klinično (simptomi in znaki ma-
labsorpcije maščob, telesna teža) ali laboratorijsko z
analizo vnosa maščob in izgube maščob z blatom v
72 urah. Pri diagnostiki in zdravljenju je pomembno
sodelovanje s kliničnim nutricionistom, ki otroka in
starše nauči oceniti količino zaužitih maščob in ustre-
zno nadomeščanje encimov trebušne slinavke.
Pomembno je tudi dodajanje vitaminov, topnih v
maščobah, kot je navedeno v Razpredelnici 5.39

Odmerke vitaminov prilagajamo glede na letne me-
ritve koncentracij posameznih vitaminov, da prepre-
čimo posledice pomanjkanja ali prevelikih koncen-
tracij.41, 42

Pankreatitis se pri bolnikih s CF pojavlja v 1,24 %, pred-
vsem pri mladostnikih in odraslih, ki imajo še ohra-

njeno delovanje trebušne slinavke. Diagnostika in
zdravljenje sta enaki kot pri ostalih bolnikih.43

Prizadetost prebavil

Mekonijski ileus ima 10–20 % novorojenčkov s CF.
Ta lahko privede do perforacije in mekonijskega pe-
ritonitisa že v maternici. Po rojstvu se kaže z znaki
zapore črevesa (napet trebuh, bruhanje žolča). Novo-
rojenček ne odvaja mekonija. Na nativnem rentgeno-
gramu abdomna so vidne razširjene vijuge brez plin-
sko-tekočinskih ravni. Mekonijski ileus zdravimo s
klizmami z Gastrografinom ali N-acetilcisteinom. Po-
gosto je potrebno operativno zdravljenje.44

Sindrom distalne intestinalne obstrukcije je sta-
nje, ki je podobno mekonijskemu ileusu. Pojavlja se
pri nekaterih bolnikih s CF po neonatalnem obdobju.
Nepopolno zaporo zdravimo z odvajali. V hujših pri-
merih so potrebne klizme, pri neuspehu pa operativ-
no zdravljenje.44, 45

Gastroezofagealna refluksna bolezen je zaradi
dodatnih vzrokov (kašelj, fizioterapija) pogostejša
kot v zdravi populaciji. Diagnosticiramo jo s 24-urno
pH-metrijo in z ezofagogastroduodenoskopijo. Zdra-
vimo jo z zaviralci protonske črpalke, antagonisti re-
ceptorjev H2 ali operativno.46

Prolaps rektuma ima 10–20 % otrok s CF in se po-
javlja do 5. leta. Lahko je posledica malabsorpcije in
pogostega odvajanja velikih količin blata pri podhra-
njenih bolnikih. Zdravljenje je usmerjeno v ustrezno
nadomeščanje encimov trebušne slinavke. Če je glav-
ni sprožilec trdo blato, predpišemo odvajala. Redko
je potreben kirurški poseg.45

Fibrozirajoča kolonopatija je fibroza in posledič-
na zožitev začetnih delov debelega črevesa. Povezu-
jejo jo s pripravki z visokimi odmerki encimov trebu-
šne slinavke (predvsem proteaze) ali kopolimera v
nekaterih preparatih. Kaže se z bolečinami in drugi-
mi znaki zapore prebavil. Zdravljenje je operativno.
Pomembno je preprečevanje. Največji dnevni odme-
rek lipaze je 10.000 enot/kg TT dnevno. Kadar je po-
trebnih več kapsul, jih vzame bolnik na začetku in po
prvi tretjini obroka.36, 45

Pri bolnikih s CF, ki ne pridobivajo ustrezno na tele-
sni teži in imajo druge znake bolezni, moramo opra-
viti dodatne preiskave, saj so nekatere bolezni preba-
vil pri njih pogostejše (npr. Crohnova bolezen, celia-
kija, infestacija z giardio).39

Prizadetost jeter

Bolezen jeter se pri bolnikih s CF razvije le v tretjini
primerov.47 Povprečna življenjska doba bolnikov s CF
se podaljšuje, zato postaja pravočasno odkritje in
zdravljenje bolezni jeter in njihovih posledic vse po-
membnejše. Dejavniki, ki vplivajo na razvoj jetrne bo-
lezni pri otrocih s CF, so: genetski dejavniki (ekspre-
sija gena za CF in vpliv sorodnih genov na holangio-
cite, spol otroka) in dejavniki okolja (slaba prehranje-
nost otroka, popolna parenteralna prehrana, opera-

Razpr. 5. Priporočila za dodajanje vitaminov, topnih
v maščobah, za otroke s CF.39

Table 5. Recommendations for fat-soluble vitamin sup-
plementation for children with CF.39

Vitamin 0–12 mes. 1–3 let 4–8 let > 8 let

A – retinol (IE) 1.500 5.000 5.000–10.000 10.000
D – 25-OH D (IE) 400 400–800 400–800 400–800
E – α-tokoferol (IE) 40–50 80–150 100–200 200–400
K glede na protrombinskičas ali PIVKA-II

Legenda: IE – mednarodne enote.
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tivni posegi v trebušni votlini, okužba s hepatotropni-
mi virusi, uživanje hepatotoksičnih zdravil).47, 48 Po-
membna okvara jeter je posledica zapore žolčnih vo-
dov, ki vodi v napredujočo periportalno fibrozo in
cirozo jeter. K zgodnjemu razvoju jetrne bolezni so
nagnjeni otroci s CF, pri katerih se je v prvih dneh
življenja razvila mekonijska zapora črevesja. Pri osta-
lih bolnikih se razvije klinična slika okvare jeter veči-
noma do desetega leta starosti. Odkrivanje bolezni
jeter in žolčnih vodov temelji na rednih kliničnih pre-
gledih, biokemičnih krvnih testih in slikovnih preiska-
vah. V diagnostični algoritem je v bila v zadnjih letih
vključena tudi biopsija jeter, s katero potrdimo bole-
zen jeter pri otroku s CF, ločimo steatozo od fibroze
jeter in opredelimo potrebo po presaditvi jeter.49 Bol-
nike s CF, ki imajo okvaro jeter, zdravimo z ursode-
oksiholno kislino (20 mg/kg/dan). Dolgotrajno zdrav-
ljenje z ursodeoksiholno kislino, ki pospeši pretok žol-
ča in ščiti jetrne celice, najverjetneje upočasni napre-
dovanje bolezni jeter.50 Za presaditev jeter pri otrocih
s CF se odločimo, če pride zaradi ciroze jeter bodisi
do odpovedi jeter ali do pomembnih zapletov portal-
ne hipertenzije.51 Vsem bolnikom priporočamo cep-
ljenje proti virusu hepatitisa A in B, ki v primeru okuž-
be dodatno poškodujejo jetra. Bolnikom s CF svetu-
jemo tudi, naj se izogibajo pitju alkohola in uživanju
zdravil, ki so lahko za jetra škodljiva. Pri ohranjanju
funkcije jeter je zelo pomembno redno nadomešča-
nje encimov trebušne slinavke, lipidotopnih vitami-
nov in kalorično zadosti bogata prehrana z dodatkom
srednjeverižnih maščobnih kislin.

Endokrinološke posledice cistične
fibroze

Preživetje bolnikov s CF se je v zadnjem času z novej-
šimi načini zdravljenja podaljšalo daleč v odraslo do-
bo, zaradi česar pride do dodatnih zapletov, kot sta
sladkorna bolezen in osteoporoza.
S cistično fibrozo pogojena sladkorna bolezen (CFSB)
je resno bolezensko stanje, saj ga največkrat spremlja
tudi poslabšanje pljučne simptomatike in bolnikove-
ga splošnega stanja, kar je lahko tudi vzrok smrti. Po-
javlja se pri od 4–11 % bolnikov s CF, največkrat med
20. in 30. letom starosti.52 Pogosteje se pojavlja pri ose-
bah ženskega spola, pri bolnikih z motnjo v delova-
nju eksokrinega dela trebušne slinavke, in tistih, ki
imajo homozigotno stanje za mutacijo ΔF508 gena za
cistično fibrozo transmembranski regulator.53 Glavna
značilnost CFSB je pomanjkanje inzulina, ki je posle-
dica fibroze, in maščobne infiltracije eksokrinega de-
la pankresa, kar poruši zgradbo Langerhansovih otoč-
kov in uniči večje število celic beta. Posledica tega dol-
gotrajnega dogajanja s postopnim propadanjem ce-
lic beta je tudi počasen nastanek bolezni, ki poteka
od normoglikemije preko intolerance za glukozo (fa-
za preddiabetesa) do sladkorne bolezni. Zato preva-
lenca bolezni narašča s starostjo in trajanjem bolezni
in je pred 10. letom starosti manj kot 10 %, po 30. letu
pa lahko tudi več kot 40 %.54 CFSB se lahko kaže z
značilnimi kliničnimi znaki, kot sta poliurija in poli-
dipsija, z nenapredovanjem ali izgubo telesne mase
kljub primernemu kaloričnemu vnosu ter poslabša-

njem pljučne simptomatike ali pa samo s povečano
koncentracijo krvnega sladkorja (KS). Simptomi hi-
perglikemije, povečana koncentracija KS na tešče in
povečana koncentracija HbA1c niso dovolj zanesljivi
kazalci za dokaz CFSB, zato je potrebno pri vseh bol-
nikih s CF narediti OGTT enkrat letno od 10. leta,55

oziroma 14. leta dalje.56 Z uporabo metode kontinu-
iranega merjenja glukoze v intersticijski tekočini
(CGMS) so pri 30 % bolnikov s CF z normalno gluko-
zno toleranco ugotovili večkrat porast krvnega slad-
korja prek 11,1 mmol/l.57

Po do sedaj veljavni doktrini je sredstvo izbire za
zdravljenje CFSB inzulin. Uporabljajo se različne she-
me zdravljenja. V zadnjem času se najpogosteje upo-
rablja shema zdravljenja po načelih funkcionalne in-
zulinske terapije (FIT) s hitro delujočimi inzulinskimi
analogi pred glavnimi obroki in dolgo delujočimi ana-
logi za kritje bazalnih potreb v večernem času. V za-
četni fazi CFSB, ko je izločanje inzulina za kritje bazal-
nih potreb še zadovoljivo, je potrebno nadomeščati
inzulin le v času obrokov, ponoči pa le, kadar se bol-
nik dopolnilno hrani po nazogastrični sondi ali ga-
strostomi. Opisane so tudi že prve izkušnje z zdrav-
ljenjem z inzulinsko črpalko.58 Z zdravljenjem želimo
pri bolnikih doseči normalen prehranski status, pri
otrocih pa normalno rast in razvoj, preprečiti nasta-
nek poznih zapletov SB in hipoglikemije.
Podaljšanje preživetja bolnikov s CF spremlja tudi
zmanjšanje mineralne kostne gostote (MKG) in s tem
povečano tveganje za zlome. Ponavadi se zmanjšana
MKG pojavi najprej pri bolnikih v adolescentnem ob-
dobju, število bolnikov se s starostjo povečuje tako,
da ima zmanjšano MKG od 50 % do 75 % odraslih
bolnikov.59–61 Zmanjšana MKG je posledica povečane
razgradnje in zmanjšane tvorbe kosti. Pri njenem na-
stanku sodelujejo številni dejavniki: podhranjenost,
malabsorpcija, pomanjkanje vitaminov D in K ter kal-
cija, zmanjšana telesna dejavnost, zdravljenje s korti-
kosteroidi, pozna puberteta, primarni hipogonadi-
zem, CFSB in kronično vnetje. Zmanjšano MKG ugo-
tovimo pogosteje pri bolnikih moškega spola,61 pri
homozigotih za mutacijo ΔF508 v genu za CF trans-
membranski protein61, 62 pri bolnikih s težjo obliko
osnovne bolezni60, 61 in slabšo prehranjenostjo.61 Zelo
pomembno vlogo pri njenem nastanku imajo vnetni
citokini (TNFα, IL-1, IL-6), ki spodbujajo nastanek in
delovanje osteoklastov ter zavirajo diferenciacijo in
delovanje osteoblastov.61, 63

Mineralno kostno gostoto merimo najpogosteje z dvo-
fotonsko absorbciometrijo (DXA). Klinična opredeli-
tev svetovne zdravstvene organizacije opredeljuje
osteoporozo kot zmanjšanje MKG za več kot 2,5 stan-
dardna odklona pod povprečno vrednost za mlade
odrasle osebe. Pri bolnikih s CF govorimo o osteopo-
rozi le takrat, kadar imajo zlome kosti. Zmanjšano
MKG pri otrocih in odraslih pa definiramo kot zniža-
nje kostne mase za več kot 2 standardna odklona pod
povprečno vrednost za starost in spol. Pri bolnikih s
CF se pogosto srečujemo z zastojem rasti in zapozne-
lim pubertetnim razvojem ter zapoznelo kostno sta-
rostjo, kar moramo upoštevati pri interpretaciji izvi-
dov.60 Pri bolnikih s CF je zaradi zmanjšane MKG po-
večano tveganje za zlome dolgih kosti, vretenc in re-
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ber, zaradi česar lahko nastane kifoza in deformacije
prsnega koša. Posledično se zmanjša pljučna funkci-
ja in sposobnost izkašljevanja ter čiščenja dihalnih po-
ti, kar privede do poslabšanja pljučne bolezni.64

Presejanje z DXA je potrebno narediti pri odraslih bol-
nikih s CF in otrocih, starejših od 8 let, pri bolnikih,
katerih telesna teža je manjša od 90 % idealne, vre-
dnost FEV1 nižja od 50 % pričakovane vrednosti, ka-
dar je predvideno zdravljenje s kortikosteroidi v od-
merku, ki ustreza 5 mg pronisona dnevno za obdob-
je treh mesecev na leto, pri bolnikih z zapoznelo pu-
berteto in/ali podatku o zlomih. DXA ponavljamo na
določene intervale od enega do pet let odvisno od
izhodiščne vrednosti MKG, od katere so odvisni tudi
priporočeni ukrepi.
Bolnikom je potrebno zagotoviti primeren kalorični
vnos s pravilnim razmerjem med maščobami (40 %),
beljakovinami (20 %) in ogljikovimi hidrati (40 %),
dodatek vitaminov D in K ter kalcija. Redna telesna
dejavnost naj bo sestavni del vsakodnevnega življen-
skega ritma, če je le mogoče. Zdravljenje akutnih po-
slabšanj mora biti hitro in odločno, tako da je čim bolj
učinkovito. Kadar je zdravljenje s kortikosteroidi nuj-
no, se odločimo za zdravljenje z novejšimi pripravki,
ki imajo manj stranskih učinkov, v čim manjših od-
merkih, čim krajši čas. Potrebno je nadomeščanje spol-
nih hormonov pri bolnikih s hipogonadizmom in v
posameznih primerih za zdravljenje pozne puberte-
te. Pri bolnikih z zlomi kosti ali tistih, pri katerih je
MKG v predelu ledvenega dela hrbtenice ali levega
kolka znižana bolj kot dva standardna odklona od po-
vprečja (z score < –2) in pri katerih se MKG zmanjšuje
za več kot 3 % do 5 % letno, če je pri njih predvideno
dalj časa trajajoče peroralno zdravljenje s kortikoste-
roidi ali pa presaditev pljuč, je indicirano zdravljenje
z bifosfonati.59, 65, 66

Prizadetost zgornjih dihal in ušes

Zaradi izrazitega podaljšanja pričakovanega trajanja
življenja se tudi otorinolaringologi vse pogosteje sre-
čujemo s specifičnimi težavami, ki jih imajo bolniki s
CF. Prizadetost nosnega organa (nosne in obnosne
votline in nosno žrelo) se kaže z oteženim dihanjem
skozi nos, poslabšanjem voha, kroničnim vnetjem
obnosnih votlin z gnojnim izcedkom in kašljem ter
nosno polipozo. Zaradi ponavljajoče uporabe amino-
glikozidnih antibiotikov lahko pride do okvare notra-
njega ušesa.67, 68

Prizadetost nosnega organa

Simptomi nastanejo zaradi posledic genetske okvare
ali pa spremljajočih bolezni, predvsem kroničnih in-
fekcij.67 Posledica genetske okvare je suha sluznica
nosnega organa, povečana viskoznost sluzi in zaradi
tega okvarjen mukociliarni prenos.69 Nealergijski-ne-
infekcijski rinitis (rinosinusoepifaringitis) z nosno po-
lipozo ima 11 % do 94 % otrok s CF.70 Prevalenca no-
snih polipov je ocenjena na 45 %.68, 70 Mukopiosinuzi-
tis maksilarnega sinusa je prisoten pri večini otrok
med tretjim mesecem in osmim letom in lahko po-
vzroči izbočenje medialne stene maksilarnega sinusa

proti nosnemu pretinu, kar opisujejo pri 12 % bolni-
kov v povprečni starosti 5 let.68 Začetno stopnjo no-
sne polipoze zdravimo lokalno s spiranjem s fiziolo-
ško raztopino in z nosnimi kortikoidi.69 Kirurško zdra-
vimo mukopiosinuzitis z medializacijo lateralne no-
sne stene in napredovalo nosno polipozo, ki povzro-
čata nosno obstrukcijo.68 Pri otrocih z nosnimi polipi
druge stopnje in naprej se odločimo za endoskopski
kirurški poseg. Z radikalnejšim posegom, pri katerem
naredimo srednjo meatotomijo in aspiriramo piomu-
kus iz maksilarnega sinusa ter naredimo popolno
etmoidektomijo in sfenoidotomijo podaljšamo po-
vprečni čas do naslednje operacije z 18 mesecev na
4 leta.69 Zapleti so redki.71 Otroke mora na operacijo
pripraviti pediater pulmolog. Če otrok še ne prejema
antibiotika zaradi stanja pljuč, ga pred in po operaciji
zdravimo s širokospektralnim antibiotikom. Po ope-
raciji nos redno spiramo s fiziološko raztopino
in predpišemo dolgoročno zdravljenje z nosnimi
kortikoidi.69

Okvara sluha

Podatki iz študij kažejo, da odstotek vnetij ušes pri
otrocih s CF ni večji. Prav tako med bolniki s CF ni
korelacije med stopnjo prizadetosti obnosnih votlin
in incidenco vnetij srednjega ušesa.72, 73 V prospektiv-
nih raziskavah ugotavljajo 17- do 28-odstotno inciden-
co ototoksičnosti pri bolnikih s CF, ki dobivajo ami-
noglikozidne antibiotike v ponavljajočih se visokih
odmerkih.74, 75 Začetno okvaro sluha odkrijemo z
visokofrekvenčno avdiometrijo 1–2 dni po začetku
zdravljenja. Klinično so bolniki večinoma brez simp-
tomov tudi ob napredovali izgubi sluha z okvaro za
srednje frekvence manj kot 6 kHz.74 Bolniki s CF, ki
prejemajo aminoglikozide dalj kot 14 dni ali imajo že
ugotovljeno okvaro sluha ali prejemajo več vrst oto-
toksičnih zdravil hkrati ali imajo vestibularne ali avdi-
ološke simptome potrebujejo avdiološko obravnavo.
Pri bolnikih, pri katerih med zdravljenjem z aminogli-
kozidnimi antibiotiki nastopi simptomatsko poslab-
šanje sluha, je potrebno tako zdravljenje ukiniti.75

Otroka z diagnosticirano CF morata redno enkrat let-
no spremljati tudi avdiolog in rinokirurg. Ob težavah
je potreben predhoden pregled. Na rednih letnih pre-
gledih poleg osnovnega ORL pregleda naredimo en-
doskopijo nosnega organa pri otrocih, pri katerih je
preiskava izvedljiva, in starosti ustrezne avdiološke
preiskave (pražni tonski avdiogram, avdiometrijo v
prostem polju, timpanometrijo, prehodno zvočno se-
vanje ušesa – TOAE).67, 75 Za CT obnosnih votlin se
odločimo pri simptomatskih bolnikih in pri tistih, pri
katerih z endoskopijo ugotovimo anatomske nepra-
vilnosti in znake kroničnega vnetja. Nosna polipoza
je lahko tudi prvi znak CF. Otroka z novo odkritimi
nosnimi polipi mora vedno pregledati tudi pediater,
ki s testiranjem potrdi ali ovrže sum na CF.69

Slikovna diagnostika pri otrocih
s cistično fibrozo

Rentgensko slikanje pljuč v diagnostiki CF na za-
četku nima večjega pomena. V veliko pomoč pa je pri
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spremljanju bolnikov z dokazano CF, predvsem pri
odkrivanju hudih zapletov, kot so pnevmotoraks ali
pljučna aspergiloza. Zavedati se moramo, da so najd-
be pri klasičnem slikanju pljuč nespecifične. V začet-
nih stadijih bolezni pa je rentgenogram pljuč pravilo-
ma normalen.

Rentgensko slikanje skeleta je pri bolnikih s CF v
veliko pomoč. Odkrijemo lahko osteoporozo in pred-
vsem hipertrofično osteoartropatijo.

RTG obnosnih votlin in predvsem CT-pregled
glave oz. obnosnih votlin sta odlični metodi za do-
kaz mukokele ali piokele. Mukokele so najpogostej-
še v frontalnem sinusu, kjer povzročijo nastanek re-
snih nevroloških motenj.

Pomembno vlogo v diagnostiki in spremljanju bolni-
kov s CF ima tudi high resolution computerized
tomography (HRCT). CT uporabljamo takrat, kadar
nas zanimajo anatomski detajli. Z uporabo CT-preiska-
ve nedvomno najdemo več bolnikov z bronhiektazi-
jami in ali mukoznimi čepi.

Preiskava s pomočjo magnetno resonančne tomo-
grafije (MR) se redko uporablja v diagnostiki in
spremljanju bolnikov s CF in daje zadovoljive podat-
ke o patologiji pljuč, ki se skladajo s kliničnimi podat-
ki in s CT-preiskavi pljuč.

Ultrazvočni pregled abdomna se uporablja za do-
kaz zapletov CF v abdomnu. Je nepogrešljiva metoda
za prikaz prizadetosti pankreasa in jeter.

Scintigrafske metode preiskave pljuč imajo v dia-
gnostiki in spremljanju bolnikov s CF manjšo vlogo.
Preiskava ima preveč lažno pozitivnih rezultatov.
Scintigrafska preiskava jeter je koristna pri bolnikih
s CF in dolgotrajnim ikterusom in pri tistih, kjer pri
UZ-preiskavi dokažemo razširitev žolčnih vodov.
Slikovna diagnostika je v diagnostiki CF sekundarne-
ga pomena, je pa nepogrešljiva pri spremljanju in vo-
denju bolnikov, ter je v veliko pomoč pri odkrivanju
življenje ogrožajočih zapletov.76–85

Inhalacijsko zdravljenje

Inhalacijsko zdravljenje je pomemben del zdravljenja
obolelih dihal pri bolnikih s CF. Večina bolnikov vdi-
huje več vrst zdravil, večkrat dnevno in porabi veliko
časa za te vrste terapijo. Prednost pri zdravljenju pljuč-
nih bolezni z zdravili v obliki inhalacij je, da pride zdra-
vilo naravnost na mesto, kjer mora delovati. Potreben
je manjši odmerek zdravila, hitreje se vsrka v tkivo in
prične hitro delovati. Zaradi manjšega odmerka je
manj stranskih učinkov. Vendar bo inhalirano zdravi-
lo učinkovito le, če ga bo v pljuča prišlo dovolj in na
pravo mesto. Velikost aerosolnih delcev lahko variira
od 0,01 do 100 mikronov. Za delce v velikosti od 2–5
mikronov obstaja velika verjetnost, da bodo prišli do
bronhov. V primeru hude obstrukcije dihal, npr. kot
pri cistični fibrozi, je vzorec depozicije nehomogen
in se v veliki meri prestavi iz perifernih v centralne
dihalne poti.86

Dejavniki, ki vplivajo na učinkovitost inalacij,
so slednji: tip inhalatorja, moč potisnega plina ter

hitrost pretoka, tip rezervoarja za zdravilo, velikost
polnilne prostornine in preostala prostornina, čas raz-
prševanja inhalacij, lastnosti zdravila (npr. viskoznost),
časovna razporeditev inhalacij, tehnika vdihovanja
zdravila ter uporaba ustnika oz. maske, način vzdrže-
vanja, čiščenja in dezinfekcije pripomočkov ter po-
učenost otrok in staršev o dejavnikih, ki zagotavljajo
kakovost inhalacije. Pri izbiri inhalatorja oz. poti-
snega vira, je potrebno upoštevati navodila proizva-
jalca zdravila, ki skupaj z zdravilom priporoča tudi tip
inhalatorja, za uporabo katerega je zdravilo registri-
rano ter zagotavlja največjo učinkovitost same učin-
kovine. Druge tipe inhalatorjev lahko uporabljamo le,
kadar je narejeno zadostno število kliničnih raziskav.87

Jet – nebulizer je pogosto v uporabi. Sestavljen je iz
kompresorja, ki srka zrak iz okolja skozi zračni filter.
Če izhodni tlak ni zadosten, inhalacija ni učinkovita,
ker so delci aerosola preveliki. Največ izkušenj ima-
mo z inhalatorji Pari, ki so tudi registrirani za upora-
bo zdravil za inhalacije, pri zdravljenju otrok s CF.
MMAD je od 2,9 do 3,5 μm, količina delcev, ki so veliki
pod 5μm, pa je od 69–89 %, odvisno od rezervoarja za
zdravilo. Ultrazvočni inhalator deluje s pomočjo
vibracij piezo kristala in spreminja električno energi-
jo v mehanske vibracije. Velikost delcev je odvisna
od frekvence vibracije. Ultrazvočni inhalatorji niso pri-
merni za razprševanje dornase alfa (Pulmozyme), ker
uničijo strukturo molekule.90 Nebulizerji mesh so
na trgu novejši, posebnost je luknjičasta membrana,
ki v stiku z piezo električnim kristalom vibrira z zelo
visoko frekvenco in ustvarja aerosol. V rezervoarju za
zdravilo vedno ostane nekaj zdravila, ki ga ni možno
razpršiti in ga je potrebno odstraniti. Ti inhalatorji ima-
jo kar nekaj prednosti pred jet nebulizerji. V Sloveniji
je na trgu eFlow rapid. Registriran je za uporabo vseh
inhalacijskih antibiotikov, dornase alfa, bronhodila-
tatorjev ter hipertoničnih raztopin NaCl. MMAD je od
3,9 do 4,3 μm. Zdravilno raztopino lahko razpršimo
tudi s pomočjo kisika ali stisnjenega zraka, pri ka-
terem dosežemo maksimalno učinkovitost in izkori-
stek zdravila ob pretoku 6 do 8 l/min. Kisik ni prime-
ren potisni plin pri respiratorni odpovedi tipa 2, saj je
možnost retence ogljikovega dioksida velika.90 Apa-
rati imajo omejeno življenjsko dobo. Potrebno jih je
redno servisirati, vsaj enkrat na leto oz. po priporoči-
lu proizvajalca. S servisnim poročilom zagotavljamo
kvalitetno inhalacijo. Rezervoar uporabljamo z ma-
sko pri dojenčkih in malih otrocih, ter pri otrocih, ki
niso sposobni sodelovanja. Pri inhalacijah preko ma-
ske je bistvenega pomena oblika in model maske, ki
omogoča dobro tesnitev, saj se s tem poveča vnos
zdravila, obenem pa zmanjša odlaganje zdravila na
obraz in oči, kar posledično pomeni tudi manj lokal-
nih stranskih učinkov.91, 92 Za večje otroke uporabimo
ustnik, saj na ta način prejmejo več zdravila.87 Vnos
zdravila bo dvakrat večji kot pri inhalacijah preko ma-
ske. Učinkovitost inhalacije bo večja tudi, kadar bo
razprševanje raztopine potekalo samo med vdihom,
kar je možno le z uporabo posebnega prekinjevalca.
Izgube zdravila v času izdiha ne bo več. Najbolj po-
gost stranski učinek ob inhaliranju je bronhokonstrik-
cija, ki pa jo lahko preprečimo s predhodno inhalaci-
jo olajševalnih zdravil. Pomembno je tudi časovno za-
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poredje inhaliranih raztopin, saj je od tega odvisna
stopnja depozicije in absorpcije aerosola. Raztopina
7-odstotni NaCl v dihalnih poteh zadržuje Na in s tem
tudi vodo. Tako dosežemo večjo vlažnost v gostem in
vlecljivem izločku dihal. Raztopino NaCl je priporoč-
ljivo inhalirati pred fizioterapijo, saj postane izloček
bolj redek, kar omogoča lažje čiščenje dihalnih poti.
Dornasa alfa (Pulmozyme) je encim, ki razgrajuje
snov razpadlih celičnih jeder-DNK. Raztopino je po-
trebno inhalirati vsaj pol ure pred fizioterapijo in ne
hkrati z raztopino NaCl.88 Antibiotike v inhalacijah
je potrebno inhalirati po opravljeni inhalaciji s hiper-
tonično raztopino NaCl in fizioterapiji, vendar ne po
inhalaciji alfa dornase, ker se sicer izniči željeno delo-
vanje inhaliranega antibiotika tobramicina. Ob upo-
rabi antibiotikov v inhalacijah ob izdihu kontaminira-
mo okoljski zrak, kar pa lahko povzroči razvoj multi-
rezistentnih bakterij v okolici bolnika. Zato ob inhala-
cijah z antibiotiki vedno uporabljamo filtre, ki jih na-
mestimo na mestu izdiha.90

Izločki dihal bolnikov s CF so potencialno nevarni ter
klinično in epidemiološko pomembni mikroorgani-
zmi, tudi če v sputumu še niso bili izolirani. Prenos
mikroorganizmov je možen preko samega inhala-
torja (umazan filter, površina naprave) ali pa preko
kontaminiranega rezervoarja za zdravila.93 Druga mož-
nost prenosa mikroorganizmov nastane ob uporabi
zdravil iz stekleničk za večkratno uporabo preko rok
in brizgalk. Saiman in Siegel89 s tem povezujeta bolni-
šnične pljučnice. Priporočila American Assotiation for
Respiratory care (AARC) za uporabo rezervoarjev za
inhalacije so: uporaba rezervoarja za enkratno upora-
bo za 24 ur za enega bolnika brez vmesnega razkuže-
vanja in čiščenja.94 Poučenost otrok in staršev o de-
javnikih, ki vplivajo na učinkovitost zdravljenja, je bist-
veni del samega zdravljenja z inhalacijami. Poučeva-
nje poteka individualno in kontinuirano, vključevati
pa mora tudi pisna navodila. Zelo pomembna so tudi
navodila o čiščenju in dezinfekciji pripomočkov, saj
so domači nebulizerji velikokrat kontaminirani in so
lahko vir novih okužb. Ob sami edukaciji nudimo otro-
ku in staršem tudi podporo ter jim omogočimo, da iz-
razijo svoja pozitivna in negativna mnenja o inhalacij-
skem zdravljenju, saj lahko na ta način preprečimo ne-
sodelovanje ter posledično poslabšanje stanja.95–97

Fizioterapija pri otrocih s cistično
fibrozo

Je sestavni del obravnave otroka s CF in jo uvedemo
takoj po postavitvi diagnoze, kajti dokazano je,da lah-
ko z redno vadbo pomembno vplivamo na izboljša-
nje kakovosti življenja teh bolnikov. S fizioterapijo lah-
ko pomagamo pri odstranjevanju bronhialne sluzi,
vplivamo na bolj ozaveščeno in koordinirano diha-
nje, vplivamo na boljšo mobilnost prsnega koša in dru-
gih sklepov ter izboljšujemo toleranco za vadbo.
Izbor tehnik za čiščenje dihalnih poti je odvisen
od starosti otroka in njegovega razvoja oz patofiziolo-
ških posebnosti, ki jih opažamo pri njem. Lahko izbi-
ramo med več tehnikami, ki jih lahko še dodatno pri-
lagodimo vsakemu posamezniku: posturalna drena-

ža in perkusija, aktivni ciklus dihalnih vaj, modificira-
na avtogena drenaža, avtogena drenaža, vaje s pripo-
močkom, ki ohranja pozitivni pritisk med izdihom, os-
cilacijska terapija (fluter, accapela), asistiran forsiran
izdih in huffing. Tudi dinamična in ritmična vadba na
trampolinu, terapevtski žogi in vadba s kolebnico so-
dijo, ob upoštevanju posebnosti otroka, v to skupino.
Osnovni princip teh tehnik je v delovanju zraka, ki
pride za bronhialni čepek in ga z izbiro primernega
položaja, vibriranja in pretoka izdiha postopno mo-
biliziramo iz bronhijev.
Učinki fizioterapije:
– Kratkotrajni (zmanjšana obstrukcija v dihalnih po-

teh, boljša koordinacija dihanja in boljša toleranca
za vadbo tako s strani dihalnih mišic kot splošne
fizične kondicije).

– Dolgotrajni (zavirajo napredovanja bolezni dihal
in ohranjajo optimalne pljučne funkcije, izboljšajo
izid same bolezni).

Vloga fizioterapevta v okviru centra za CF je, da de-
javno ocenjuje in svetuje razvoj zdravljenja pri posa-
meznem bolniku, nadzoruje kakovost izvedbe vadbe
in upoštevanje danih navodil ter skrbi za svoj stro-
kovni razvoj. Ob vsakem rednem pregledu bolnika
oceni, opozori na napake oz. posebnosti in skozi ana-
lizo stanja skuša motivirati otroka in starše za nadalj-
njo redno samoobravnavo. Fizioterapevt ocenjuje iz-
brano metodo čiščenja dihalnih poti, pljučno funkci-
jo, kašelj in njegovo učinkovitost le-tega, sputum, po-
jav utrujenosti, mobilnost prsnega koša, toleranco za
vztrajnostni trening in odnos do same vadbe in raz-
ličnih fizioterapevtskih tehnik.
CF je kronična sistemska bolezen, pri kateri je potreb-
no upoštevati zelo kompleksen terapevtski režim.
Ocenjuje se, da 50 % pediatrične populacije ne izvaja
priporočenih terapevtskih postopkov redno. Na to de-
luje predvsem neustrezno poznavanje same bolezni,
stopnja psiho-socialne prilagojenosti in način kogni-
tivnega funkcioniranja posameznika in njegove dru-
žine. Boljše sodelovanje je povezano z boljšim pozna-
vanjem bolezni. Želimo motivirati otroke in njihove
starše za boljše poznavanje postopkov, s katerimi lah-
ko vplivamo na izboljšanje stanja dihalnih poti.98–100

Prehranski ukrepi pri otrocih
s cistično fibrozo

Pravilna prehrana otroka s CF je temeljni kamen za
uspeh zdravljenja. Pomembnost usmerjenih prehran-
skih ukrepov in tako izboljšanega prehranskega sta-
tusa je za dobro počutje in daljše preživetje bolnikov
s CF dobro poznana.101, 102 Kljub vsemu pa je nedohra-
njenost bolnikov s CF še vedno eden glavnih proble-
mov.101, 103 Podatki iz Anglije kažejo na podobne teža-
ve z nizko telesno težo in višino predvsem pri dojenč-
kih, ki so mlajši od 12 mesecev, in pri desetletnih otro-
cih.101 Staab s sodelavci v svoji obširni raziskavi ener-
gijskega vnosa in prehranjevalnih navad dojenčkov
ter otrok s CF ugotavlja, da le 11 % dojenčkov in otrok
s CF dosega priporočen energijski vnos za otroke s
CF, to pomeni 120 % do 150 % priporočil za zdrave
vrstnike. Hkrati pa le 34 % energijskih potreb pokrije-
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jo z maščobo.103 Pred meseci je Steinkamp s sod. obja-
vil rezultate petletnega spremljanja več kot 5000 bol-
nikov s CF v starosti od 1 meseca do 58 let. S pomočjo
kliničnih in laboratorijskih podatkov o bolnikih, ki jih
enkrat letno zapisujejo v nemški register, so iskali ko-
relacije med prehranskim statusom in pljučno funk-
cijo. Ugotavljajo, da ima 19 % otrok, mlajših od 6 let,
prenizko telesno maso glede na višino. Pri odraslih je
ta odstotek še enkrat višji (38 %). Nedohranjeni vseh
starostnih skupin so imeli tudi značilno slabšo pljuč-
no funkcijo kot njihovi primerno prehranjeni vrstni-
ki. Omenjena raziskava kaže na tesno povezanost pre-
hranskega statusa bolnika, njegovo pljučno funkcijo
in nadaljnjim kliničnim potekom bolezni.105

Namen usmerjenih prehranskih ukrepov pri bolnikih
s CF je dvojen:
– doseči optimalni prehranski status bolnika,
– doseči normalno rast in razvoj.106

Zgoraj omenjene cilje dosežemo z usmerjenim
prehranskim svetovanjem bolniku s CF in njegovi
družini. Prehransko svetovanje vključuje poučeva-
nje o: 101, 103

– sestavi posameznih živil;
– kombiniranju živil, ki prinašajo visoko energijsko

vrednost in so bogata z maščobami;
– sestavi primernih jedilnikov;
– pomembnosti rednega prejemanja encimov trebu-

šne slinavke in njihovem pravilnem jemanju;
– spodbujanju dobrih prehranjevalnih navad;
– pravilni uporabi visoko energijskih prehranskih do-

datkov, ko so ti nujno potrebni;
– možnostih začasnih ali stalnih invazivnih prehran-

skih ukreppv z enteralno prehrano pri hudi podhra-
njenosti (bodisi preko noči ali nepretrgano 24 ur).

Tovrstno usmerjeno prehransko svetovanje zagotav-
ljamo ob potrditvi diagnoze in ga kontinuirano nada-
ljujemo kot del rutinskih terapevtskih ukrepov. Tak-
šen program lahko prepreči nedohranjenost, omogo-
či primerno rast in napredovanje na telesni teži, odlo-
ži invazivne metode prehranskih ukrepov (enteralna
in parenteralna prehrana)101, 107 in nenazadnje lahko
upočasni napredovanje pljučne bolezni in podaljšu-
je življenjsko dobo.104, 108

Energijske potrebe otroka s cistično fibrozo

Opredeliti, kolikšne so energijske potrebe otroka s
CF, je izredno težko. Zaradi heterogenosti teh bolni-
kov je izredno težko izdelati univerzalna priporoči-
la.101, 106, 107 Okvirno jih lahko določimo na osnovi
spremljanja rasti in napredovanja telesne teže ter
primerjanja z energijskimi potrebami zdravih vrstni-
kov. V Razpredelnici 6 navajamo srednje evropska
priporočila DACH za osnovne energijske potrebe za
zdrave vrstnike pri določeni starosti,109 preračun ener-
gijskih deležev posameznih makrohranil glede na
priporočila ESPGHAN za bolnike s CF in kalorične
dodatke (250 kcal ali 500 kcal), ki jih potrebujejo
bolniki s CF.
Prehrana otroka s CF v večini primerov temelji na po-
večanem energijskem vnosu. Nekateri otroci s CF do-
ločen čas lahko normalno napredujejo na telesni teži
in v rasti ter se temu primerno razvijajo pri priporoč-
ljivem vnosu energije za zdravega vrstnika. Tisti z na-
predovanimi pulmološkimi težavami pa potrebujejo
50–60 % več energijskih potreb kot njegovi zdravi vrst-
niki.101, 106 Povečane energijske potrebe organizma po-
izkušamo doseči najprej s pravilno izbiro in primer-
no količino običajnih živil. V prehrano vnesemo več
energijsko bogatih živil, kot je polnomastno mleko,
sir, meso, polnomastni mlečni izdelki, mlečni pudin-
gi, piškoti in biskvitno pecivo. Dodatno z maslom ali
margarino obogatimo kruh, krompir in zelenjavne pri-
loge. Dober vir energije prispeva tudi ocvrta hrana ali
dodajanje olja določenim jedem. Polnomastno mle-
ko in smetano dodamo kremnim juham, pire krom-
pirju, smetanovim omakam za testenine, sadnim so-
latam in sladolednim napitkom.106

Kar 60 % otrok s CF ima težave zaradi neješčnosti in
pomanjkanja teka. Pomembno pri otroku s CF je, da
vzpostavimo dobro vsakodnevno prehranjevalno ru-
tino. Otrok naj ima redne dnevne obroke, ki so ena-
komerno razporejeni čez dan. Zadnji obrok otroku
ponudimo tik pred spanjem. Po obroku naj otrok po-
čiva vsaj 20–30 minut. Tako se naj prehranjuje tudi ob
prostih dneh in na počitnicah. Obrokov naj ne izpu-
šča, vmesne malice so enako pomembne kot glavni
obroki. Hrano, ki jo otrok ob obroku ne poje, odnesi-

Razpr. 6. Energijske potrebe za zdrave otroke (D-A-CH 2000), energijski deleži posameznih makrohranil in
dodatne energijske potrebe pri otroku s cistično fibrozo.109

Table 6. Caloric requirements for healthy children (D-A-CH 2000), individual macronutrient energy percent-
ages and additional energy requirements in children with CF.109

Starost – meseci Spol Energijski vnos – dnevni 45–50 % OH 7–13 % B 45–50 % M

Do 6. meseca dečki/deklice 500 kcal 60 g 9 g 26 g
Po 6. mesecu dečki/deklice 700 kcal 80 g 23 g 35 g

Starost – leta Spol Energijski vnos – dnevni 45–50 % OH 15 % B 35–40 % M

1–3 dečki/deklice 1100–1300 kcal 140g–160 g 40–50 g 40–50 g
4–6 dečki/deklice 1400–1700 kcal 175g–210 g 55–60 g 55–65 g
7–10 dečki/deklice 1800–2200 kcal 225–275 g 70–80 g 70–85 g
11–15 dečki 2300–2800 kcal 290–350 g 85–105 g 90–110 g

deklice 2200–2400 kcal 274–300 g 80–90 g 85–95 g
16–18 dečki 2800–3000 kcal 350–275 g 105–110 g 110–115 g

deklice 2200 kcal 275 g 80 g 85 g

Kalorični dodatki za otroka s cistično fibrozo

Dodatne energijske potrebe 250 kcal 30 g 10 g 20 g
Dodatne energijske potrebe 500 kcal 60 g 20 g 20 g

OH – ogljikovi hidrati, B – beljakovine, M – maščobe

Borinc Beden A, Brecelj A, Bratanič N, Homan M et al. Smernice za obravnavo otrok s cistično fibrozo
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mo brez komentarja in je ne nadomeščajmo z drugo,
počakajmo do naslednjega obroka. Izogibajmo se hra-
njenju zunaj obrokov. Ne dovolimo, da otrok zame-
njuje uravnotežen in energijsko bogat obrok s hrano,
ki jo obožuje, s čokolado ali priljubljenimi sladicami.
Če otroku ponujamo samo hrano, ki jo obožuje, pri
njem razvijamo nezadovoljive prehranjevalne nava-
de, ki jih je kasneje težko popraviti. Sladice ponu-
dimo vedno po obroku, nikoli naj ne pomenijo na-
grade.106

Ogljikovi hidrati

Dnevno v prehrani otroka s cistično fibrozo 45–50 %
energijskih potreb pokrijemo pretežno s škrobnimi
živili in ne s povečanim vnosom enostavnih ogljiko-
vih hidratov, t.j. sladkorjev – slaščicami, čokolado,
bonboni.106, 108 V obroke lahko vključujemo tudi pol-
novredna škrobna živila, ki so bogat vir dietnih vla-
knin in blažijo abdominalne simptome, predvsem bo-
lečine.110 Vendar moramo vedeti, da imajo dietne vla-
knine veliko nasitno vrednost, ki lahko pri otrocih s
slabšim tekom povzroča dodatne težav.106 Pri sestav-
ljanju jedilnika naj velja pravilo, da mora otrokova pre-
hrana vsebovati količinsko dvakrat toliko krompirja,
polnovrednih testenin, riža, sadja in zelenjave kot slad-
korja in slaščic.

Beljakovine

V dnevni prehrani dojenčka s CF najmanj 8 % energij-
skih potreb pokrijemo z beljakovinami. Kasneje pri
otroku z beljakovinami pokrivamo najmanj 15 % ce-
lodnevnih energijskih potreb.106, 110 Navadno je pri
otroku s CF beljakovinski vnos v normalnih vsako-
dnevnih pogojih zadovoljiv. Povečan vnos beljakovin
v dnevni prehrani otroka s CF je potreben pri nena-
dnem poslabšanju zdravstvenega stanja (okužbe in
vročinska stanja).106

Beljakovine se nahajajo predvsem v mesu in mesnih
izdelkih, mleku in mlečnih izdelkih, ribah, jajcih, pa
tudi v stročnicah, krompirju, kruhu in ovsenih ko-
smičih. Z uravnoteženo kombinacijo beljakovin-
skih živil živalskega in rastlinskega izvora lahko do-
sežemo izjemno dopolnjevanje in s tem povečano
hranilno vrednost. Ker so v beljakovinskih živilih na-
vadno prisotne tudi maščobe, lahko s pravilno kom-
binacijo zagotovimo organizmu tudi dovolj nasiče-
nih maščob.

Maščobe

Pri otroku s CF 35–40 % energijskih potreb pokrije-
mo z maščobo. Pri dojenčku priporočila navajajo, da
45–50 % energijskih potreb lahko pokrijemo z ma-
ščobo. Kar je razumljivo, saj dojenčki v prvih mesecih
življenja na vsak način potrebujejo visoko energijsko
gostoto, ki jo je mogoče doseči le z maščobo, saj lah-
ko uživajo le omejene količine hrane.109 Pred letom
1980 so otrokom s CF kar široko priporočali celo
zmanjševanje vnosa maščob kot pomoč pri zmanjše-
vanju pogostega odvajanja, formiranju trdnejše kon-
sistence blata in povečevanju beljakovinske absorp-
cije.108

V prehrani otroka s CF so bolj priporočljiva olja in
margarine rastlinskega izvora kot maščobe živalske-
ga izvora. Razlog je v sestavi maščob. Zato priporoča-
mo olje koruznih kalčkov, repično olje, oljčno olje in
sončnično olje, ki imajo v svoji sestavi enkrat in več-
krat nenasičene maščobne kisline. Zaradi velikega šte-
vila margarin na tržišču priporočamo uporabo »rast-
linske margarine«, ki vsebuje najmanj 98 % maščob
rastlinskega izvora in najmanj 15 % linolenske kisli-
ne. Rastlinska margarina, bogata z linolensko kislino,
je tista, pri kateri je v deklaraciji navedeno, da vsebuje
30 % maščobnih kislin (takšne margarine so vitaquell
ali becel). Priporočene so tudi mastne morske ribe
zaradi vsebnosti linolenske kisline.

MCT maščoba – olje

Olje MCT je sestavljeno iz srednje verižnih maščob-
nih kislin, za razliko od običajnih maščob, ki imajo v
svoji sestavi pretežno dolgoverižne maščobne kisli-
ne. MCT zato pri prebavi in vsrkavanju v tanko črevo
drugače reagirajo. Tako jih lahko organizem sprejme
in izkoristi hitreje s pomočjo encimov trebušne sli-
navke. To pa pomeni prednost, ki jo lahko izkoristi-
mo pri motnjah prebave in resorpcije. MCT maščobo
pri otrocih s CF uporabljamo v primeru nenadnega
poslabšanja zdravstvenega stanja, ob okužbi ali vro-
čini, ki povzročata izgubo apetita in hkrati povečano
potrebo po energiji, in pri otrocih, ki slabše napredu-
jejo na telesni teži.106

Energijski dodatki

Velikokrat se žal zgodi, da zgoraj opisan način pre-
hranjevanja pri otroku ne zadostuje. V takšnih pri-
merih v dogovoru z gastroenterologom in/ali pul-
mologom in dietetikom lahko uporabljamo energij-
ske dodatke. Običajno priporočamo enega do tri
energijske dodatke na dan, po obroku in pred spa-
njem. Zavedati se moramo, da ti dodatki ne nadome-
stijo obrokov. Priporočene energijske vrednosti do-
datkov glede na otrokovo starost so prikazane v Raz-
predelnici 7.

Razpr. 7. Priporočene energijske vrednosti prehran-
skih dodatkov glede na otrokovo starost.107, 108

Table 7. Recommended caloric requirements of nutri-
tional supplements for children by age.107, 108

Starost (leta) Dnevna energijska vrednost prehranskega dodatka

1–2 leti 200 kcal
3–5 let 400 kcal
6–11 let 600 kcal
12 let+ 800 kcal

Energijski dodatki so na voljo v obliki različnih pri-
pravkov, ki jih proizvajajo farmacevtske tovarne v obli-
ki juh, pudingov, krem in napitkov. Navadno so lažje
prebavljivi, dodani so jim vitamini in minerali. Otrok
lahko izbira med različnimi okusi, zdravnik pa svetu-
je uporabo glede na sestavo samega pripravka. V Raz-
predelnici 8 navajamo nekatere slovenskemu tržišču
dostopne prehranske preparate.
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Razpr. 8. Energijsko obogateni prehranski pripravki,
ki so trenutno na voljo na slovenskem trgu.107, 108

Table 8. Nutrition drinks, shakes and energy supple-
ments available on Slovenian market.107, 108

Obogateni mlečni napitki
Ensure plus (Ross) ni primeren za otroke, mlajše od 5 let
Pediasure (Ross)
Fresubin (Fresenius)

Obogateni sadni napitki
Provide Xtra (Fresenius)

Glukozni polimeri v prahu
Polycal (Nutricia)
Maltodex (Matik)

Mlečni napitki v prahu, namenjeni pripravi s svežim polnomastnim mle-
kom

Scandishake (SHS International)

Center za cistično fibrozo

V Sloveniji so otroci s cistično fibrozo do dopolnjene-
ga 19. leta vodeni v Centru za cistično fibrozo na Pe-
diatrični kliniki, ki ga je leta 1985 ustanovil prof. Mi-
lan Štrukelj, kasneje pa ga je več let vodil dr. Silvo Ko-
priva.
Glede na priporočila Evropskega združenja za cistič-
no fibrozo naj se otroci vodijo v centru za CF, kjer so
poleg pediatra pulmologa in pediatra gastroentero-
loga v tim aktivno vključeni še pediater endokrino-
log, pediater radiolog, dietetik, specialist otorinolarin-
golog, medicinska sestra, specializirana za delo z otro-
ki s CF, respiratorni fizioterapevt, psiholog in mikro-
biolog. Bolniki, starejši od 18 let, naj bodo vodeni v
centru za odrasle, v prehodnem obdobju med 16. in
18. letom naj bo v zdravljenje vključen tudi internist
pulmolog, ki bo vodil bolnika v centru za odrasle.
Otrok s CF naj bo redno pregledan v specialistični
ambulanti vsake 3 mesece, dojenčki in bolniki z no-
voodkrito boleznijo v začetnem obdobju tudi pogo-
steje, otroci z atipično obliko in blagimi težavami pa
vsakih 6 mesecev. Ob vsakem ambulantnem pregle-
du otroka klinično pregledamo, izmerimo telesno ma-
so, višino, zasičenost hemoglobina s kisikom, spiro-
metrijo in opravimo mikrobiološki pregled sputuma
ali aspirata žrela.8

Priporočene preiskave, ki jih pri otroku s cistično
fibrozo opravimo enkrat letno:
1. hemogram, ionogram;
2. testi jetrne funkcije (AST, ALT, AF, γGT, bilirubin,

žolčne kisline, albumini);
3. testi ledvične funkcije, urin;
4. IgG, IgE;
5. vitamini A,E, 25(OH)D3, cink, selen;
6. testi koagulacije;
7. sputum na patogene bakterije, glive;
8. spirometrija;
9. rentgenogram prsnih organov;

10. UZ abdomna, UZ Doppler portalnega sistema;
11. pri bolnikih, ki imajo cirozo jeter α-fetoprotein;
12. pri sumu na GERB ali slabšem pridobivanju na

telesni teži 24h pH metrijo in ev. gastroskopijo;
13. 3-dnevni prehranski dnevnik za oceno ustrezno-

sti nadomeščanja pankreatičnih encimov;
14. elastaza v blatu (pri tistih, ki še nimajo insuficien-

ce pankreasa);

15. OGTT > 10 let;
16. DXA > 8 let, < 8 let pri visoko rizičnih otrocih (FEV1

< 50 % ali nepojasnjen upad pljučne funkcije, dia-
betes, osteoporoza v družini);

17. Osteocalcin, crosslaps, 1,25 (OH)2D3, iPTH;
18. sIgE in IgG na alergen Aspergilus fumigatusa;
19. EKG, UZ srca (FEV1 < 60 %);
20. ORL (sinusi, polipi, avdiogram pri zdravljenju z

aminoglikozidi);
21. šola respiratorne fizioterapije;
22. šola inhalatorne fizioterapije;
23. psiholog.
Zaradi možnega prenosa patogenih bakterij med bol-
niki je zelo pomembno ločevanje otrok s cistično fi-
brozo v ambulanti, bolnišnici in zunaj nje: otroci, ki
imajo kronično okužbo s P. aeruginosa, morajo biti
ločeni od otrok brez okužbe, otroci okuženi z  B. ce-
pacia in MRSA pa morajo biti ločeni drug od druge-
ga. Otroci s CF morajo biti hospitalizirani v enopo-
steljnih sobah, po možnosti z lastnimi toaletnimi pro-
stori, da čimbolj zmanjšamo možnost prenosa okuž-
be.111

Zaključki

Cistična fibroza je kronična bolezen, ki pomembno
skrajša pričakovano trajanje življenja. Bolezen priza-
dane več organskih sistemov, s podaljševanjem živ-
ljenjske dobe bolnikov s cistično fibrozo pa narašča
tudi število pričakovanih zapletov. Prognozo bolezni
določa okvara pljuč, ki so prizadeta zaradi kronične-
ga vnetja in kronične okužbe, ki je najpogosteje po-
vzročena s Pseudomonasom aeruginosa. Z vodenjem
otrok v centru za cistično fibrozo, ki omogoča multi-
disciplinarni način obravnave, je zagotovljen najbolj
optimalen način zdravljenja, ki pomembno vpliva na
izhod bolezni.
Pričakovano trajanje življenja bolnikov s CF se je v
zadnjih letih bistveno podaljšalo na 36,8 let. Še vedno
pa gre za bolezen, ki kljub izboljšanemu zdravljenju
vodi v progresiven upad pljučne funkcije in smrt za-
radi kardiorespiratorne odpovedi.
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