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Cisztas fibrozis ellatasa



M1 az a cisztas fibrozis? CF?

- A leggyakoribb ritka betegség (kozel 600 beteq)
- Tobb szervet érintd betegség

= Autoszomalis recessziv oroklés

- Ok: CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductanse
regulator) mutacid

- 7 kromoszoma

- c-AMP vezérelt klorid csatorna



Hibas mukodés kovetkezménye

- A hasnyalmirigyben: emésztési problémakat okoz
- A 1égz0 rendszerben slirii valadék rakoddik le, kronikus
tudogyulladas, pansinusitis

- A mellékherékben: mellékherék csatornainak elzarédasa

miatt, a férfi betegek 95%-a steril

- A beslriis6doétt nyak elzarja a kiilso elvalasztasu mirigyek
kivezetd csodveit, megvaltozott a nyaktermelés

- Ujsziilott korban meconium ileus

- Fehérjehiany

- A zsiroldékony vitaminok (A, D, E, K) hidnyanak jelei

- Jellemz0 szinte az 6sszes exocrin mirigy gyulladasos
elvaltozasa

- M3ajmukoédés zavara

- CFRD



1595 CF elso leirasa
Professzor Pieter Pauw

Pieter Pauw performing an autopsy in the
Anatomical Theatre in Leiden. The Paradox of the
Pancreas. Modlin IM, Kidd M (Eds). 2003:280.

1595. januar 16-an professzor Pieter Pauw
boncolt egy 11 éves megbabonazott
kislanyt. Nagyon s(irl zo6ld mérgez6 valadék
volt a tiidejében és a pancreasban.

A kislany nagyon sovany volt és kimerdlt a
kohogéstdl, hektikus volt az allandé 1aztdl.



1857 Rochholz EL. Alemannisches Kinderlied und Kinderspiel
aus der Schweiz, In the Almanac of Children’s Songs and
Games from Switzerland: Leipzig. J]] Weber, 1857. p2380.

Az a gyerek, akinek a
szemoldoke sos,
hamarosan meg fog
halni.



A pancreas fibrocisztas betegsége gyakran
generalizalt, velesziletett és fatalis

Dorothy Hansine Andersen
1938



Sérult funkciok normalizalasa

Emeésztés —Taplalkozas

szomatikus fejlodés

Légzés — oxigenizacio

Bakterialis kolonizacié és infekcidk kezelése
Tarsult betegségek gyogyitasa

Fizioterapia

Psychés tamogatas

Tidotranszplantacid

OkKki1 terapia:
CFTR mikodést szabalyozdk



Megtelelo taplalkozas

Magas kalodriasziikseglet,
normal 150%-al

Enzimpodtlas
Taplalas szajon at
Szondataplalas

Parenteralis taplalas
PEG



Légzes — nyakoldas
fizioterapia

Pulmozyme . s : , .
Gyogyaszati segéedeszkozok

2,5 mg (1 ampulla) /nap J9dd J

porlasztva inhalalni PEP maszk

Acapella

N acetylcystein Vest mellény

Fluimucil iv. injekcid és
inhalalva

Hyperozmotikus
sooldatok inhalalasa
2% NaCl
3% NaCl
5% NaCl
7% NaCl



CF terapila merioldkovel



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



OKTPI BUDAPEST UZ LEUVEN



BUDAPEST LEUVEN



Non-invaziv lelegeztetés
oxigen potlas



2015 Transzplantacid
tudo, ma;

Dr. Lang Gyorgy
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