Diplomski/specijalisticki rad

1. UVOD

Cisti¢na fibroza (mukoviscidoza) je nasljedno oboljenje koje se nasljeduje autozomno
recesivno (potrebne su dvije kopije gena da bi se bolest manifestovala). Kod cisti¢ne fibroze
postoji deficit supstanci koje ucestvuju u proizvodnji sekreta koje luce celije sluzokoze. Na ovaj
nacin dolazi do poremecaja funkcije brojnih organa, jer su ovi sekreti odredene gustine, dok kod
cisti¢ne fibroze postaju gusti i ljepljivi.

Cisticna fibroza je oboljenje koje zahvata plu¢a i pankreas, a zacepljenjem kanala
Zlijezda gustim sekretom, izaziva upalu u njima. Uzrok zbog kojeg nastaje oboljenje je
nedostatak  proteina koji se nalazi na povrSini celija (transmembranski regulator cisti¢ne
fibroze), koji uzrokuje gus¢i sekret.

Cisti¢na fibroza je veoma cesto genetsko oboljenje u bijeloj populaciji a najcesce od nje
boluju ljudi koji Zive u zemljama sjeverne Evrope (prosjecno 1 dijete na 3000 novorodencadi u
Evropi boluje od cisti¢ne fibroze). U proslosti, oboljeli od ove bolesti umirali su u ranom perodu
zivota, tako da vecina ljudi sa cisticnom fibrozom nije dozivljavala ranu adolescenciju. Danas je
stopa prezivljavanja znatno duza, prvenstveno zbog unapredenih metoda lijecenja.

Pravovremena dijagnoza i uklju¢ivanje adekvatne terapije su od presudnog znacaja u
lijeCenju cisti¢ne fibroze. Ipak, lijek za ovo oboljenje joS uvijek ne postoji, a lijeCenje oboljelih
pacijenata je dozivotno. U terapiji se Kkoriste brojni antibiotici (za lijeCenje i1 sprecavanje
infekcija), lijekovi za razredivanje sluzi, kao 1 bronhodilatatori (lijekovi za Sirenje respiratornih
puteva) za olakSavanje respiratornih tegoba.

U terapiji cisti¢ne fibroze je neophodan i fizikalni tertman, prvenstveno u smislu vjezbi
za drenazu pluca, uz pomo¢ druge osobe ili uredaja (prsluci koji vibriraju, uredaj koji oponasa
tapSanje ruku...).

Na zalost, u terapiji cisticne fibroze hirurske intervencije su jo$ uvijek neophodne, pa se

rade resekcije crijeva, kreiraju se stome, sprovode se ¢ak i transplantacije pluéa. !

! Leonhardt — Platzer K. Priru¢ni anatomski atlas. Medicinska naklada, Zagreb; 1989.
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