Mukoviscidóza (cystická fibróza pankreatu)

Mukoviscidóza je dědičné onemocnění charakterizované generalizovanou dysfunkcí exokrinních (tj. i hienových) žláz s následnou poruchou vylučování elektrolytů a hlenu. Abnormálně hustý bronchiální sekret je příčinou zhoršené samočisticí schopnosti plic s následujícím chronickým bronchiálnim zánětem, vývojem bronchiektazií nebo hlenových zátek s atelektázou za obstrukcí.

Hlavní příčinou respiračních příznaků je abnormálně zvýšená viskozita bronchiálního sekretu; následkem jeho stagnace je trvalá infekce v dýchacích cestách, rozvoj obstrukčních příznaků, plicního emfyzému i dalších plícních komplikací a rozvoj respirační insuficience a cor pulmonale.

Klinický obraz. 

Respirační příznaky se mohou objevit již brzy po narození nebo v útlém dětství, v lehčích případech až ve školním věku. V popředí je zpočátku suchý, velmi dráždivý kašel, později s hnisavou.

často hojnou expektorací. Rozvoj dalších komplikací vede k dušnosti, objevuji se příznaky respirační insuficience (včetně cyanózy a paličkových prstů), cor pulmonale a oběhová insuficience.

Při poslechu plíc nacházíme vlhké fenomény, ale bývají přítomny i pískoty.

Komplikace: 

Emfyzém, respírační insufícisnce, cor pulmonale; atelektázy; opakované záněty plic, bronchíektazíe a bronchioloektazie, plicni abscesy, empyém; pneumotorax, hemoptoe; bývaji sinusitidy a nosní polypy.

Diagnóza:

Průkaz zvýšeného obsahu natria (nad 70 mmol/1) a chloridů (nad 60 mmol/I) v potu (při potním testu s pilokarpínovou iontoforézou) je diagnosticky přínosný zejména v dětském věku, v dospělosti se na výsledek t,estu již nelze jednoznačně spolehnout. Zvýšený obsah natria a ehloridů lze prokázat i ve slinách, v slzách, i v nehtech a ve vlasech. (Při nadměrném pocení při horečkách může vzniknout i těžká hyponatrémie!)

Při rtg vyšetření je typickým nálezem obraz aielektatiekých a emfyzematózních ložisek.

Terapie:

1. antibiotika při každé exacerbaci, podle citlivosti (obvykle jde o stafylokoky a pseudomonas)

2. mukolytická terapie: pravidelné inhalace účinných mukolytik, která musí být doplňována polohovou drenáží, dechovým cvičením a nácvikem kašle;

3. bronchodilatancia

V pozdějších stadiích je indikována pravidelná kyslíková terapie. 

Prognóza:

Včasné rozpoznání choroby a soustavná péče ošetřujících lékařů a rodiny může ulehčit a významně prodloužit život postižených dětí, takže není již výjimkou, že se dožívají i dospělého věku, zatím v nejpříznivějších případech až asi 30 let.
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