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Santrauka
Cistinė fibrozė yra genetinė liga, sukelta CFTR geno 7 
chromosomoje. Ligos perdavimas vyksta autosominiu-
recesyviniu būdu. Žmonės, turintys vieną mutavusią 
kopiją, dažniausiai būna sveiki. Sergantys cistine fibroze 
išskiria klampesnį sekretą, kuris sukelia obstrukcinius 
patologinius pokyčius įvairiuose organuose. Šie pokyčiai 
veda prie sunkių komplikacijų, kurios ženkliai blogina 
pacientų gyvenimo kokybę ir kelia didelio mirtingumo 
riziką. Dėl sisteminio poveikio, cistinės fibrozės gydy-
mas turi būti daugiadisciplininio pobūdžio, todėl svarbu 
mokėti diagnozuoti ir įvertinti organizmo pažeidimus, 
kuriuos sukelia ši liga.
Tyrimo tikslas − apžvelgti cistinės fibrozės komplikacijas 
bei jos gydymo metodus. 
Tyrimo medžiaga ir metodai. Literatūros buvo ieškota 
Pubmed duomenų bazėje. Paieškos metu naudoti raktiniai 
žodžiai ir jų kombinacijos: cistinė fibrozė, komplikaci-
jos, gydymas, paveiktos sistemos. Atlikta nuosekli 150 
straipsnių patikra ir pašalinti besidubliuojantys ar tyrimo 
tikslo neatitinkantys staipsniai. Atrinkti ir išanalizuoti 49 
tyrimui tinkami viso teksto straipsniai arba jų santraukos.
Rezultatai. Cistinė fibrozė neišgydoma, todėl orientuo-
jamasi į komplikacijų prevenciją ir gydymą. Dažniausiai 
pažeidžiamos kvėpavimo, virškinimo, renalinė ir 
endokrininė sistemos. Pagrindinės komplikacijos − 
augimo sutrikimai, kasos nepakankamumas, malab-
sorbcija, cukrinis diabetas ir įvairi kepenų patologija 
dėl kasos ir tulžies latakų pažeidimų, dažnos plaučių 
komplikacijos ir, galiausiai, kvėpavimo nepakanka-
mumas dėl patologinių pokyčių kvėpavimo takuose. 
Kvėpavimo nepakankamumas gydomas plaučių ven-
tiliacija. Terminalinėse komplikacijų stadijose gydymas 
paremtas organų transplantacijomis. 
Išvados. Nepaisant gydymo, organų pažaida progresuoja 
ir daugeliui pacientų galutinėse ligos stadijose indikuo-
tina organų transplantacija. Vis dėlto, pritaikius adekvatų 
gydymą, įmanoma ženkliai pailginti paciento gyven-

imo trukmę. Cistinės fibrozės komplikacijų gydymas turi 
teigiamos įtakos kitų komplikacijų prevencijai. 

Įvadas
Cistinė fibrozė − tai genetinė liga, pasireiškianti daugelio 

organų (plaučių, kasos, kepenų, inkstų ir kt.) pažeidimu. 
Liga yra sukelta CFTR (angl. cystic fibrosis transmembrane 
conductance regulator) geno mutacijos 7 chromosomoje. Dėl 
šios mutacijos organizmo liaukos išskiria didesnio klam-
pumo sekrecijas, kurios gali užkimšti įvairių organų liaukas 
ir latakus, taip sukeldamos šių organų disfunkciją. Dažnai 
šie sutrikimai komplikuojasi infekcijomis [1].

Cistinė fibrozė perduodama autosominiu-recesyviniu 
būdu ir yra viena dažniausių genetinių ligų europinės kilmės 
žmonių populiacijose [2].

Dėl sisteminio poveikio, cistinė fibrozė gali pasireikšti 
daugeliu sunkių komplikacijų, kurių prevencija ir gydymas 
yra itin svarbūs, norint palaikyti kuo ilgesnę gyvenimo 
trukmę ir kokybę [1]. 

Tyrimo tikslas − apžvelgti cistinės fibrozės komplikaci-
jas bei jos gydymo metodus. 

Tyrimo medžiaga ir metodai
Literatūros buvo ieškota Pubmed duomenų bazėje. 

Paieškos metu naudoti raktiniai žodžiai ir jų kombinacijos: 
cistinė fibrozė, komplikacijos, gydymas, paveiktos sistemos. 
Atlikta nuosekli 150 straipsnių patikra ir pašalinti besidub-
liuojantys ar tyrimo tikslo neatitinkantys staipsniai. Atrinkti 
ir išanalizuoti 49 tyrimui tinkami viso teksto straipsniai arba 
jų santraukos.

Tyrimo rezultatai
Kasos nepakankamumas. Dėl kasos duktulių obstruk-

cijos sutirštinta sekrecija, cistinė fibrozė dažnai pasireiškia 
kasos nepakankamumu [1]. Sutrikus kasos funkcijoms, pa-
cientams pasireiškia malabsorbcijos ir maldigestijos simp-
tomai, galintys sutrikdyti augimą, kognityvines funkcijas, 
sukelti kitų organų pažaidą ir avitaminozes [1,3]. Ši kom-
plikacija gali būti diagnozuota tokiais diagnostiniais testais, 
kaip fekalinės elastazės testas bei serumo tripsinogeno testas 
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(šis testas nėra dažnas klinikinėje praktikoje) [4]. Maždaug 
80-90 proc. sergančiųjų cistine fibroze kasdieniame gyven-
ime turi vartoti egzogeninius kasos virškinimo fermentus [5].  
Rekomenduojama fermentų dozė gali būti mažesnė nei 2500 
lipazės vienetų kilogramui po vieno patiekalo arba mažesnė 
nei 4000 lipazės vienetų gramui riebalų per dieną [6]. 

Kasos fermentų vartojimas efektyvesnis, kartu vartojant 
skrandžio pH didinančius vaistus [7].

Pankreatitas. Apie 10 proc. sergančiųjų cistine fi-
broze, esant išlikusiai kasos funkcijai, suserga pankreatitu 
[8]. Dažniausiai ūmiu pankreatitu serga tik pacientai, ku-
riems nepasireiškė kasos nepakankamumas [9]. Pankreatito 
gydymas cistinės fibrozės metu toks pat, kaip pankreatito 
gydymas nesergant cistine fibroze − hidratacija, skausmo 
malšinimas, laikina dieta be riebalų. Prevencijai rekomen-
duojamas alkoholio ribojimas [10,11].  

Cukrinis diabetas. Nuo 40 iki 50 proc. cistine fibroze 
sergančių pacientų suserga cukriniu diabetu dėl pakitimų 
kasoje, Langerhanso salelėse [12]. Salelių beta ląstelės tampa 
disfunkciškos, o tai veda prie insulino gamybos sutrikimų 
ir insulinopenijos [13]. Nepaisant gydymo, cistine fibroze 
ir cukriniu diabetu sergančių pacientų mirtingumas išlieka 
aukštesnis, nei sergančiųjų  cistine fibroze, nesant cukrinio 
diabeto [14].

Cukrinis diabetas asocijuotas su susilpnėjusia plaučių 
funkcija ir didesniu imlumu plaučių infekcijoms. Kartu gali 
pasireikšti neuropatijos, inkstų sutrikimai, aterosklerotiniai 
procesai [13]. Su cistine fibroze asocijuotas cukrinis diabetas 
diagnozuojamas kitokiais metodais, nei kitos kilmės cukrinis 
diabetas. Pacientai dažnai patiria praeinančią postprandialinę 
hiperglikemiją, todėl gliukozės kiekio kraujyje nevalgius 
matavimas nėra patikimas diagnostikos metodas [13]. Gli-
kuoto hemoglobino matavimas taip pat nėra labai patikimas 
metodas, kurio jautrumas siekia tik 50 proc., lyginant su 
gliukozės toleravimo mėginiu. Glikuoto hemoglobino rodik-
lis nekoreliuoja su gliukozės kiekiu kraujo plazmoje [15,16]. 
Pagrindinis rekomenduojamas su cistine fibroze susijusio 
cukrinio diabeto diagnostikos metodas yra oralinis gliukozės 
tolerancijos mėginys [17], tačiau šis metodas taip pat ne 
visada tikslus [18]. Su cistine fibroze asocijuojamo cukrinio 
diabeto gydymo tikslas yra mažinti glikemiją, gliukozės kiekį 
kvėpavimo takuose ir išlaikyti tinkamą plaučių funkciją. Šie 
tikslai pasiekiami insulino terapija [19]. 

Gastroezofaginio refliukso liga (GERL). 35−81 proc. 
suaugusiųjų, sergančių cistine fibroze, kartu patiria GERL 
simptomus (pvz., rėmuo, deginimo pojūtis, disfagija ir 
dispepsija) [20]. Cistine fibroze sergančių pacientų refli-
uksas dažniausiai yra acidinės kilmės [21]. GERL gydyti 
skiriami protonų pompos inhibitoriai (pirmos eilės vaistai) 
bei histamino 2 receptorių antagonistai [22]. Vartojantiems 

šiuos vaistus kartu, pastebėta geresnė plaučių funkcija [23].
Kitas GERL gydymo metodas − laparoskopinė fundo-

plikacija, kurios tikslas yra atkurti apatinio stemplės sfinkte-
rio slėgį, apgaubiant apatinę stemplės dalį skrandžio dugnu 
[24]. Vieno tyrimo duomenimis, cistine fibroze sergančių 
pacientų, kuriems buvo atlikta laparoskopinė fundoplikacija, 
sumažėjo kosulio simptomų kiekis ir dažnis bei plautinių 
įvykių skaičius [25]. 

Augimo sutrikimas. Augimo sutrikimas yra dažna 
pacientų, sergančių cistine fibroze, patologija. Dažniausiai 
sutrikimas pasireiškia dėl kvėpavimo funkcijos pažeidimo 
kartu su malabsobcija, tačiau augimo hormono sekrecijos 
sutrikimas yra papildomas veiksnys augimo sutrikimų pa-
tofiziologijoje. Pacientų, sergančių cistine fibroze populiaci-
joje, augimo hormono sekrecijos sutrikimų dažnis 200 kartų 
didesnis, nei bendroje populiacijoje [26].

Augimo sutrikimų gydymas yra paremtas tinkamos 
plaučių funkcijos palaikymu, malabsorbcijos gydymu bei tin-
kama, daug kalorijų (kasdienis kalorijų vartojimas turėtų būti 
didesnis, nei sveiko žmogaus) bei riebalų turinčia dieta su 
vitaminų papildais ir, jei reikia, egzogeninių kasos fermentų 
vartojimu [27,28].

Manoma, kad augimo hormono terapija galėtų būti papil-
domas augimo sutrikimų gydymo metodas, tačiau dar trūksta 
pakankamai duomenų šio metodo efektyvumui įvertinti [28]. 

Kepenų patologija. Pacientai, sergantys cistine fibroze, 
yra labiau linkę į įvairias kepenų ligas, ypač per pirmuosius 
10 gyvenimo metų. Šis polinkis mažėja antrajame gyvenimo 
dešimtmetyje [29]. Iki 41 proc. vaikų  iki 12 metų nustatomi 
kepenų transaminazių pokyčiai  [30]. Nuo 5 iki 10 proc. 
pacientų per pirmuosius 10 gyvenimo metų suserga kepenų 
ciroze, kuri progresuoja į portinę hipertenziją ir jos kom-
plikacijas (stemplės ir skrandžio varicelinį kraujavimą)  [29].

Sergama tokiomis ligomis, kaip židininė biliarinė cirozė, 
cholelitiazė, periportalinė fibrozė, kepenų cirozė, portinė 
hipertenzija bei varicelinis kraujavimas [1].

Kepenų patologijai diagnozuoti reikalingas bendro kraujo 
tyrimų, biocheminių kepenų fermentų tyrimų ir radiologi-
nių metodų (tokių kaip kepenų ultragarsinis tyrimas, pilvo 
kompiuterinė tomografija ir magnetinis rezonansas) derinys. 
Auksinis standartas įvertinti hepatocitų pažeidimo laipsnį 
yra biopsija [31].

Cholestazinės kepenų patologijos farmakologinių gy-
dymo metodų nėra daug. Šiuo metu vienintelis skiriamas 
vaistas yra ursodeoksicholio rūgštis, kuri keičia tulžies turinį 
ir viskozitetą, taip gerindama biliarinę sekreciją bei stabdy-
dama kepenų patologijos progresavimą [31]. Kitas kepenų 
terminalinių stadijų gydymo metodas − kepenų transplanta-
cija. Nors cistine fibroze sergantys pacientai pasižymi blo-
gesniu 5 metų išgyvenamumu po transplantacijos,  palyginti 
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su transplanto recipientais, kurie neserga cistine fibroze, jų 
išgyvenamumas daug didesnis nei tų, kuriems transplantacija 
neatlikta [32]. Kepenų transplantacija neturi efekto paciento 
plaučių funkcijai [33].

Indikacijos kepenų transplantacijai − diagnozuota ke-
penų cirozė su tokiomis komplikacijomis, kaip gelta, as-
citas, encefalopatija, vitaminui K atspari koagulopatija, 
hipoalbuminemija, hepatopulmoninis sindromas arba por-
topulmoninė hipertenzija, sunkus mitybos sutrikimas, žen-
klus gyvenimo kokybės sumažėjimas bei ženkliai trinkanti 
plaučių funkcija [31].

Plaučių patologija. Plaučių patologija cistinės fibrozės 
metu yra viena iš sunkiausių ir dažniausių komplikacijų ir 
mirties priežastis 66 proc. sergančiųjų [34]. Dėl pažeistų 
plaučių ir infekcijų, raida gali papildomai komplikuotis to-
kiomis būklėmis, kaip pneumotoraksas ir hemoptizė [1].

Pneumotoraksas − tai oras pleuros ertmėje. Simptomai 
pasireiškia kaip krūtinės skausmas ir dusulys. Skausmas yra 
pleurinio tipo − aštrus ir stiprus, plintantis į tos pačios pusės 
petį [35]. Vieno tyrimo duomenimis, 1 iš 167 pacientų, ser-
gančių cistine fibroze, patiria spontatinį pneumotoraksą per 
metus, 72,4 proc.  pneumotoraksų ištiko pacientus, vyresnius 
nei 18 metų [36].  Net 50-90 proc. pacientų patiria kartotinį 
pneumotoraksą [37].

Pneumotorakso rizikos veiksniai − kvėpavimo takų in-
fekcijos (Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia ir 
Aspergillus), FEV1 <30 proc. normalios vertės, maitinimas 
per gastrostomą, kasos nepakankamumas ir didelė hemoptizė 
(36]. Vaistų inhaliacijos (tobramicino ir dornazės-alfa) gali 
didinti pneumotorakso riziką dėl ūmaus FEV1 sumažėjimo 
po inhaliacijos [38]. Cistinė fibrozė didina pneumotorakso 
riziką tiek dėl struktūrinių kvėpavimo takų pokyčių, tiek dėl 
oro patekimo dinamikos pokyčių. Endobronchinė obstrukcija 
ir uždegimas dėl padidėjusio klampumo sekrecijų ir tokių 
uždegiminių ląstelių, kaip makrofagai, akumuliacijos gali 
sukelti oro nepraeinamumą ir padidėjusį slėgį alveolių au-
dinyje, todėl gali plyšti plaučių parenchima [39,40].

Pneumotoraksas gali būti diagnozuojamas krūtinės ląstos 
radiograma, tačiau krūtinės kompiuterinės tomografijos tyri-
mas yra jautresnis [41]. Pneumotoraksas gydomas krūtinės 
intubacija ir chirurgine pleurodeze (jei būklė kartotinė) [42]. 
Gydymui atsparus ir toliau pasikartojantis pneumotoraksas 
gydomas plaučių transplantacija [39]. Po terapinės interven-
cijos rekomenduojama fizioterapija [43].

Hemoptizė. Hemoptizė − atsikosėjimas krauju. Tai daž-
nas (9,1%) cistine fibroze sergančių žmonių simptomas [44]. 
Nors dažniausiai atkosėto kraujo nėra daug, galimi masyvios 
hemoptizės atvejai, kada nukraujuojama daugiau nei 240 ml 
per parą arba 100 ml kas parą per kelias paras [36]. Masyvią 
hemoptizę patiria 1 iš 115 cistine fibroze sergančių pacientų 

per metus [45]. Masyvios hemoptizės diagnozuojamos pagal 
klinikinius požymius, krūtinės ląstos rentgenogramos tyrimą, 
krūtinės kompiuterinės tomografijos tyrimą, bei bronchos-
kopiją, jei kiti tyrimai nepakankamai informatyvūs [46].

Pagrindinis gydymo tikslas yra sustabdyti kraujavimą 
[47]. Masyviai hemoptizei gydyti gali būti atliekama bron-
chinės arterijos embolizacija [46]. Pirminis embolizacijos 
veiksmingumas – 95 procentai [48]. Jei embolizacija nesė-
kminga arba būklė kartojasi, galimas chirurginis gydymas 
− plaučio rezekcija [46].

Kvėpavimo nepakankamumas. Dėl progresuojančio 
plaučių funkcijos sutrikimo sergant cistine fibroze, kvėpa-
vimo nepakankamumas yra dažna terminalinė komplikacija 
[1]. Šios būklės gydymas paremtas simptomų (dispnėja ir 
skausmas) šalinimu, infekcijų kvėpavimo takuose gydymu 
antibiotikoterapija, obstrukcijos plaučiuose gydymu (bron-
chodilatatoriai, retai atliekama terapinė bronchoskopija), 
malabsorbcijos gydymu bei neinvazine ventiliacija (vienas 
pagrindinių kvėpavimo nepakankamumo gydymo metodų) 
[1,49]. Galutinių stadijų kvėpavimo nepakankamumo gy-
dymo metodas − plaučių transplantacija. Transplantacija 
indikuotina, kai numatomas 5 metų išgyvenamumas yra 
mažiau nei 50 proc., FEV1 <30 proc. normalios vertės, 
greitai mažėjanti FEV1 vertė nepaisant tinkamo gydymo, 6 
minučių 400 m atstumo ėjimo trukmė, plautinė hipertenzija 
be hipoksemijos paūmėjimo, klinikos progresavimas, pasi-
reiškiantis didesniu klinikos paūmėjimų dažniu bei gydymo 
neefektyvumu. Visos transplantacijos cistinės fibrozės atveju 
turėtų būti abiejų plaučių, nes vienas paliktas pažeistas plau-
tis gali būti infekcijos šaltinis ir lemti galimas kvėpavimo 
nepakankamumo komplikacijas. Nors plaučių transplantacija 
neišgydo cistinės fibrozės, ji pailgina gyvenimą ir efektyviai 
palengvina simptomus [1].

Išvados
1.  Dažniausios cistinės fibrozės komplikacijos pasireiš-

kia kvėpavimo, virškinimo ir endokrininėje sistemose. 
2.  Sunkiausios komplikacijos − kasos nepakankamumas, 

pankreatitas, cukrinis diabetas, kepenų cirozė, pneumoto-
raksas, masyvi hemoptizė ir kvėpavimo nepakankamumas 
(sergančiųjų cistine fibroze dažniausia mirties priežastis). 
Pagrindinis kvėpavimo nepakankamumo gydymo metodas 
− plaučių ventiliacija. 

3.  Daugelis komplikacijų  gali būti tinkamai gydomos 
arba jų klinikinė išraiška palengvinama tokiais metodais, 
kaip egzogeninių virškinimo fermentų vartojimas ir alko-
holio nevartojimas.

4.   Cukrinio diabeto dėl kasos pažeidimo gydymas −- 
insulino terapija. 

5.  Komplikacijų gydymas daugiaveiksnis, tačiau ga-
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lutinėse ligos stadijose rekomenduojama pažeisto organo 
transplantacija. 

6.  Cistinės fibrozės komplikacijų gydymas turi teigiamos 
įtakos kitų komplikacijų prevencijai.

7.  Šiuo metu trūksta duomenų augimo sutrikimų gydymo 
augimo hormono terapija efektyvumui nustatyti. 
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 THE COMPLICATIONS OF CYSTIC FIBROSIS AND 
THEIR TREATMENT

P. Bajerčius
Keywords: cystic fibrosis, complications, treatment.
Summary
Cystic fibrosis is a genetic disease caused by a mutation in 

the CFTR gene, in the 7th chromosome. The disease is transmit-
ted through the autosomal recessive pathway, while a person with 
only one copy of the mutated gene is a carrier and usually healthy. 
People with cystic fibrosis possess secretions of higher viscos-
ity, which cause obstructive pathologies in various organ systems. 
These changes can facilitate severe complications, which may dras-
tically reduce both the lifespan and the quality of life for patients. 
Because of the systemic effect of the disease, cystic fibrosis re-
quires multidisciplinary treatment, thus it is imperative to be able 
to diagnose and evaluate the various complications.

Aim: to analyze the complications of cystic fibrosis and their 
treatment. 

Methods: the literature reviewed was found in the “Pubmed“ 
database. Specific keywords such as cystic fibrosis, complica-

tions, treatment, affected systems were used to find relevant infor-
mation. A total of 150 articles were carefully reviewed and sifted 
accordingly to remove articles with indistinguishable information 
as well as abstracts and titles unrelated to the topic at hand. Either 
full articles or only their abstracts were analyzed with a final re-
maining count of 49 suitable articles. No time restriction was ap-
plied to citations.

Results: the most common systems to be damaged are the re-
spiratory system, the gastrointestinal system, the renal system and 
the endocrine system. The main complications are growth disor-
ders, pancreatic insufficiency, malabsorption, diabetes mellitus and 
various liver disorders due to bile duct and pancreas damage, and 
frequent lung complications and finally, respiratory failure due to 
lung damage. Respiratory failure is treated with artificial respira-
tion. Terminal stages of the complications can be treated by organ 
transplantations.  

Conclusions: Despite treatment efforts, organ damage pro-
gresses over time and many patients require organ transplanta-
tions in the terminal stages of the disease. Nevertheless, with ade-
quate treatment it is possible to extend the lifespan of the patient. 
The Treatment of complications is also beneficial to the preven-
tion of further complications.
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