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Saisinajumi

ABPA - Alergiska bronhopulmonala aspergiloze
ALAT - alaninaminotransferaze

ASAT - aspartataminotransferaze

AS - asins spiediens

Aspergillus ag - Aspergillus antigéns
Aspergillus RAST - tests specifisko Aspergillus IgE noteikSanai
AZM - azitromicins

BAL - bronhoalveolara lavaza

BCC - Burkholderia cepacia komplekss
B.cepacia - Burkholderia cepacia

CF — cistiska fibroze

CFBD- sekundara ar CF saistita kaulu slimiba
CFRLD- sekundara ar CF saistita aknu slimiba
CFRD - Sekundars ar CF saistits diab&ts

CFTR - cistiskas fibrozes transmembranas vaditsp&jas regulators
CGMS - ilgstosa glikozes monitoré$anas sist€ma
CPET- kardiopulmonalas slodzes tests

CRP - C reaktivais proteins

CXR - rentgena izmeklgjums

DEXA - kaulu densitomerija

DIOS - distalais zarnu obstrukcijas sindroms
DPI - pulvera inhalatori

FEV - forsétas izelpas tilpums pirmaja sekundé
FVC - forseta vitala kapacitate

GEAS - gastroezofageala atvilna slimiba

GGT - gammaglutamiltransferaze

H.influenzae - Haemophilus influenzae

HRS- hronisks rinosiniusits

HS - Hipertoniskais sals Skidums

IgE - imunoglobulins E

IgG - imunoglobulins G

1.m. - intra muskulari

IRT - Imunoreaktivais tripsins

IV, 1/v un i.v. - intravenozi

MAC - Mycobacterium Avium komplekss
MRSA - meticilina rezistents zeltainais stafilokoks
NB! - Nota bene! - piezime

NIPPV - Neinvaziva pozitiva spiediena ventilacija
NTM - Netuberkulozas mikobakt€rijas

OET - olbaltumu energétiska triksme

OGTT - Oralais glikozes tolerances tests

ORL - otorinolaringologs

PERT- Pancreatic enzyme replacement therapy
pH metrija — kunga skabes noteik§anas metode
PsA - Ps. Aeruginosa - Pseudomona Aeruginosa
PSI - protonu stiknu inhibitori



RhDNaze - rekombinanta cilvéka deoksiribonukleaze (Pulmozyme / Dornase alfa)
RSV - respiratori sincitialais viruss

S.aureus - Staphylococcus aureus

S. maltophilia - Stenotrophomonas maltophilia

SF - sarmaina fosfataze

SpO2 - skabekla saturacija asinis %



Kliniska algoritma shema

Primara
/sekundara
aprupe

Klmiski aizdomas par CF/Identificéts pacients no
jaundzimuso skrininga
1. nod. (1.-2. tab.., 7.-8.tab.), Pielikums-1.shéma

Imunizacija
3.5.

Terciara
aprupe

CF diagnozes apstiprinasana
1.nod. (1.shéma, 3.tabula)

Multdisciplinaras komandas iesaiste
1.nod. (4.-6. tab.), 2.nod.

Ar CF saistitas slimibas regulara uzraudziba un risinasana
(uzturs, barojuma izvert€sana, PERT, fizioterapija, HRS)
3. nod.

Ar CF saistttu veselibas problému uzraudziba un
risinasana
(elpcelu iekaisums, PEx, CFRD, CFRLD, CFRBD,
CFRD, DIOS aizcietgjumi, EN
4 nod.

Ar CF saistitu veselibas problému ilgtermina uzraudziba
4.9, 5. nod

CF pacientu garigas veselibas un emocionalais atbalsts
48.A,48.B

CF pacientu reproduktiva veseliba un griitniecibas
vadiSana
5.3.,5.5.

Sarkana karoga simptomi (jebkura

limen1):

Bitisks FEV1 samazinajums
(>10% no ieprieksgja labaka)
Elpas trikums (dispnoja)
Seksana vai pastiprinats
klepus, pasi ar zalganam vai
biezakam krépam

Drudzis (>38 C)

Hemoptize (> 5-10 ml vai
atkartoti)- 4.12.
Pneimotoraks - 4.13.
VemsSana, vEdera sapes,
vedera uzpiisanas

Svara zudums vai nesp&ja
pienemties svara
Hipoksémijas pazimes:
cianoze, SpO:2 < 90% miera
stavokli-

Letargija, miegainiba,
apzinas traucgjumi
Tahikardija, tiiska,

Izteikts sapes locitavas vai
muskulos, pietikums
Izteikta dehidratacija vai
elektrolitu traucgjumi
(seviski karsta laika vai péc
slodzes)

Pareja uz pieauguso kliniku
5.2.

Novecosana CF pacientiem
5.6.

Solido organu transplantacija
4.11.

CF dzives beigu posms
4.14.

CFTRm meérkterapija CF pacientiem
6.nod.

Agrina véza atklasana
(jebkura ITmenT)
4.7.

Izglitibas atbalsts un
sociala ieklauSana
(jebkura liment
5.1.,54.




Vispariga informacija
IEVADS

Cistiska fibroze (CF) ir visbiezak sastopama dzivildzi ierobezojosa autosomali recesivi
parmantota slimiba pasaul€. Tas izplatiba Eiropas iedzivotaju vidi ir aptuveni 1 no 2500-3500
jaundzimus$ajiem, bet g€na nes€ju biezums sasniedz 1 no 25. Slimibu izraisa
mutacijas CFTR (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator) géna, kura rezultata
tiek trauc@ts jonu (hlorida un natrija) transports caur epitélija $inu membranam. Sis mehanisms
izraisa sabiez€tus un viskozakus sekrétus elpoSanas, gremoSanas un citas sist€mas, radot
progres€josus bojajumus.

CF izpausmes ir mainigas un atkarigas no mutacijas veida, ka arT citiem genétiskiem un vides
faktoriem. Tipiski slimiba ietekmé elpoSanas sistému (hronisks bronhits, biezas bakterialas
infekcijas, bronhektazes), ka arf izraisa aizkunga dziedzera eksokrino nepietickamibu, zarnu
motorikas trauc€jumus, hepatobiliarus bojajumus un reproduktivas funkcijas trauc€jumus
(Tpasi virieSiem). Slimibai raksturigi sali sviedri, kas tiek izmantota ka diagnostisks markieris.

Pedgjo gadu laika bitiski ir attistijusies slimibas arstéSana, 1pasi ievieSot CFTR
modulatorus (CFTRm) — mérkterapiju, kas iedarbojas uz defektivo CFTR olbaltumvielu. Sis
personaliz&tas terapijas iesp&jas maina slimibas gaitu un uzlabo pacientu izdzivoSanu un dzives
kvalitati.

CF pacientu apripe prasa specializétu, multidisciplinaru pieeju, kas ietver pneimonologu,
gastroenterologu, dietologu, fizioterapeitu, psihologu un citus specialistus. Labi koordinéta
aprupe CF centros ir saistita ar ievérojami labakiem kliniskajiem rezultatiem.

Si algoritma mérkis ir nodro§inat strukturétu, uz pieradijumiem balstitu pieeju cistiskas
fibrozes diagnostikai, arst€Sanai un uzraudzibai Latvija, pielagojot starptautiskas vadlinijas
vietgjai praksei. Vienoti kliniskie algoritmi palidz savlaicigi atpazit slimibu, uzsakt atbilstoSu
terapiju, samazinat komplikaciju risku un veicinat pacientu integraciju sabiedriba.

Algoritma uzdevumi

e Veicinat specialistu, gimenes arstu un citu veselibas apriipes darbinieku izpratni par CF
kliniskam pazimém, diagnostikas krit€rijiem, slimibas uzraudzibu, agrinu komplikaciju
atklasanu, sniegt izpratni par slimibas socialam un psiholgiskam vajadzibam visos
vecumos

e Nodrosinat agrinu CF atklaSanu, lai paatrinatu diagnostikas procesu un uzsaktu
savlaicigu arstéSanu gan bérniem, gan pieaugusajiem.

e Uzlabot pacientu ar CF arsté€Sanu un rehabilitaciju visos veselibas apripes limenos
(primaraja, sekundaraja, terciaraja), nodroSinot piekluvi inovativam terapijam,
multidisciplinarai komandai un individualiz€tai apriipei.

o Sekmét pacientu ar CF mérktiecigu virzibu veselibas apripes sist€éma, nodroSinot
efektivu un koordinétu sadarbibu starp gimenes arstim, dazadu specialitasu arstiem,
rehabilitacijas un socialajiem dienestiem.



Noveérst velinas diagnostikas un arstésanas riskus, ka arT mazinat negativo ietekmi uz
pacienta dzives kvalitati.

Sekm@t ar pieradijumiem pamatotu diagnostikas metozu, arstéSanas un uzraudzibas
algoritmu sistematisku ievieSanu un uzturéSanu Latvija, pielagojot tos gan bérniem, gan
pieaugusajiem.

Algoritma lietotaji

Gimenes arsti

Pediatri

Bérnu pneimonologi

Bérnu gastroeneterologi

Bérnu endokrinologi

ORL specialisti

Arsti genétiki

Fizioterapeiti

Citi arsti - pneimonologi, gastroenterologi, endokrinologi

Citas arstniecibas atbalsta un arstniecibas personas - uztura specialisti, psihologi,
socialie darbinieki, masas, paliativas apriipes personals, koordinatori

Prioritates algoritma veidosana

1. Pacienta izv@rt€Sana un apriipes koordin€Sana:

Ripiga pacienta anamnézes, @gimenes, socialas situacijas izvertéSana un
dokumentgsana.

Koordingt apriipi starp dazadiem specialistiem un iesaistitajam pusém, nodroSinot
informacijas apmainu.

2. AtpaziSana un izverteSana:

Nodro$inat veselibas apriipes specialistiem (primaraja, sekundaraja un terciaraja
Iimen1) zinasanas par CF izpausmém, slimibas uzraudzibu.

Izstradat skaidru ricibu CF multidisciplinaras komandas lomu pacienta slimibas
vadiSana, profilakseé, aprip€, arst€Sana, padzilinata izmekleéSana, sociala un
psihologiska atbalsta sniegSana.

Veicinat multidisciplinaru sadarbibu un savlaicigu pacientu nositiSanu uz
specializétiem reto slimibu centriem.

3. Diagnostika:

Veicinat strukturétu diagnostisko riku izmantoSanu visos veselibas apripes [tmenos.
Nodrosinat piekluvi  genétiskajiem, laboratoriskajiem wun instrumentalajiem
izmekl&jumiem, kas nepiecieSami CF diagnostikai.

Veicinat agrinu diagnostiku, savlaicigu komplikaciju atklasanu, lai uzsaktu
nepiecieSamo profilaksi un arstéSanu pec iespgjas atrak



1. DALA. CISTSISKAS FIBROZES DIAGNOSTIKAS ALGORITMS

Savlaicigi atklata cistiskas fibrozes (CF) diagnoze ir biitiska, jo ta lauj savlaicigi uzsakt
arsteésanu, kas uzlabo turpmakos veselibas iznakumus un samazina komplikaciju risku.

Ta palidz nodro§inat be&ma normalu augSanu, attistbu un samazina hospitalizaciju
nepiecieSamibu, novers agrinu navi. Savlaicigi atklata diagnoze dod iesp&ju uzsakt jaunu
mérkterapiju (CFTRm), kas var butiski uzlabot dzives kvalitati. Turklat savlaiciga diagnoze
samazina psihologisko stresu gimenei un lauj arstiem efektivak planot apripi [1].

ka 10% gadijumu, slimiba var netikt atklata savlaicigi, tapec ir svarigi zinat CF kliniskas
izpausmes, nosiitit pie specialista un veikt papildus izmekl&jumus, lai apstiprinatu vai izslégtu
diagnozi. Viltus pozitivs skrinigs var biit, ja mate griitniecibas laika lietojusi CFTRm terapiju,
ja IRT ir zem robezvertibas.

Papildus situacijas, kuras nepiecieSama diagnostiska izmekléSana (1. shéma):
o Kliniskas pazimes, kas var liecinat par CF gan bérniem, gan pieaugusajiem
e Gimenes anamnézé CF
e CF slimnieka bralis vai masa (pat, ja asimptomatisks) [5].

Visiem pacientiem ar kliniskam aizdomam par CF (1.tabula), riipigi jaievac gimenes anamnéze
un javeic fizikala izmekl&Sana [5]. (2. tabula).

Pacientus ar aizdomam par CF pieraksta uz konsultaciju pie pneimonologa, kurs specializgjies
CF apriipé un arstésana (RSKC KAS) vai uz sviedru provi BKUS ar nositijumu no gimenes
arsta!!!!

CF masa veic turpmaku pacienta koordin€Sanu, veic pierakstu pie arsta, tiek planoti papildus

izmekl€jumi, tiek iepazistinati ar pargjiem CF komanda iesaistitiem specialistiem, sniegti
informativi materiali, nodro$inats psihologisks atbalsts (4., 5., 6. Tabula).

10



Shéma 1 Diagnostikas algoritms pacientam ar kliniskam aizdomam par CF.

Kliniski aizdomas par CF | ———7]

1., 2. tabula
Identificéts pacients no
jaundzimuso skrininga

Pielikums- 1. shema

Sviedru prove Macroduct
> 60 mmol/1'

CF specialists

¥

Izmekl&jumi CF diagnozes
apstiprinasanai
3.tabula

v

Sviedru prove Macroduct
30-59 mmol/l

Sviedru prove Macroduct
< 30 mmol/l

\

\

CF diagnoze ticama

CF diagnoze iesp&jama

CF diagnoze maz ticama *

/

) —

CF specialists

CFTR géna analize A/

2 CFTR mutacijas
apstiprinatas >

\

CF

CF MDK uzraudziba
3.4., 5. tabula

\

Gengétika konsultacija

T

Apsver papildus
1izmekl&jumus

\

Neapstiprinas CFTR
mutacijas *

\

Primaras veselibas
aprupes uzraudziba

! Viltus pozitivi rezultati var rasties malnutricijas vai adas slimibu del. Iesp&jams ari parejoss elektrolitu
paaugstinajums imindeficita pacientiem.? Diagnozes apstiprinajums ir divas CF-patogénas mutacijas trans
stavoklT, kas klasificétas CFTR-2 vai cita uzticama datubaze, * Sviedru tests robezzona (30-60 mmol/l) -
javeic pilna CFTR géna sekvené$ana., * Sviedru tests normas robezas , neizslédz mutacijas 3849+10kb

C>T gadijuma
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Tabula 1. CF raksturigas kliniskas pazimes

Organu sistema

Simptomi / Kliniskas pazimes

Elposanas
sistema * Hronisks mitrs klepus ar krépam
« Atkartotas apaksg€jo elpcelu infekcijas (bronhits, pneimonija)
* Bronhektazes
* S€ksana, elpas trukums
* Deguna polipi
* Hronisks sinusits
* Hemoptize
GremoSanas
sistema * Steatoreja (taukaini, smakojosi izkarnijumi)
* Aizciet€jumi
* Védera uzpiiSanas, kolikas
* Mekonija ileuss jaundzimuSajiem
* Pankreatits (retak)
» Aknu bojajumi (hepatomegalija, steatoze, ciroze)
* Gastroezofagealais reflukss (GERD)
Uzturs un
elektrolitu * Svara pieauguma trukums
Iidzsvars * AugSanas aizture
« Sal§ adas garsa
* Dehidratacija, hiponatriémija (tpasi karsta laika)
Reproduktiva
sistéma * VirieSiem — neaugliba (azoospermija, vas deferens aplazija)

* Sievieteém — samazinata fertilitate (biezu dzemdes kakla sekrétu dél)

Zidainiem un

bérniem » Zema dzimS$anas masa
« Attistibas aizture
» Léna motora un fiziska attistiba
* Bieza slimoSana agrina vecuma
Visparéejas
pazimes * Nogurums, nespeks

» Samazinata fiziska izturiba
* Depresija vai emocionalas problémas

Tabula 2. Aizdomas par CF gimenes anamnézg un fizikalas izmekl&$anas laika.

Gimenes anamnéze

starp vecakiem

CF vai CFTR traucgjumi gimeng, agrini naves gadijumi, radnieciba

Fizikala
izmeklésana

Raksturigas atrades
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Visparéejs izskats

Samazinata zemadas tauku karta, augSanas aizture, pulkstenstikla
nagi, bungvaliSu pirksti, be€rniem svara/auguma liknes izvertésana!

Elposanas sistema

Seksana, mitri trok$ni virs plausam, novajinata elpoSana, deforméts

kraskurvis

GremoSanas
sistema

Uzptsts veéders, veédersapes, hepatomegalija, iespéjama
splenomegalija, ieilgusi dzelte zidainu vecuma

Ada un glotadas

Sala ada, sausa ada, A/D/E vitamina trilkuma pazimes: heilits,

dermatits.

Tabula 3. CF diagnozes

apstiprino$ie izmekl&jumi

Izmeklejums Merkis / Diagnostiska Diagnozes kriterijs

nozime
Sviedru Meéra sviedru hlorida > 60 mmol/L — apstiprina CF
tests (pilokarpina koncentraciju (nepiecieSami 2 merijjumi viena
jonoforgze) diena)
CFTR gena mutaciju | Identificé CF izraisitas Jaatrod 2 patogénas CFTR
analize genétiskas mutacijas mutacijas (viena no katra

vecaka)

Deguna potenciala
starpiba (NPD)*

Noverte CFTR kanalu
funkciju deguna glotada

Raksturigas CF izmainas (zema
Cl™ absorbcija, augsta Na*
reabsorbcija)

Zarnu stravas
mérijums (ICM)*

Verte CFTR funkciju zarnu
epitelija

Raksturigas CFTR disfunkcijas
pazimes

Papildtesti neskaidros
gadijumos:

Pilna CFTR géna
sekvenceSana

Ja mutacijas nav noteiktas ar
standarta paneli

Atrod retas vai jaunas patogé€nas
mutacijas

Papildu funkcionalie
testi (laboratoriski)

Retos, netipiskos gadijumos
vai CFTR-RD aizdomu
gadfjuma

[zverte nepiecieSamibu
diferenceét starp CF un CFTR-
RD

* patreiz nav pieejams Latvija

Tabula 4. Primari veicamie papildus izmekl&jumi péc CF diagnozes apstiprinaSanas

Joma Izmekléjumi un bieZums

Elpcelu Uzs&jumi uz CF patogéniem: zidainiem ik menesi, vélak ik 3

mikrobiologija ménesus (St. aureus, Ps. aeruginosa, B. cepacia) Paraugu veidi:
orofaringeals aspirats, krépas, inducétas krépas, BAL (p&c
nepiecieSamibas). Skrinings uz NTM reizi gada!!!

Plausu RTG, CT — izveérte individuali

atteldiagnostika

Gremosanas F&cu elastaze — netieSs aizkunga dziedzera funkcijas noveértgjums-

sist€éma visiem pacientiem péc diagnozes uzstadiSanas, dinamika atkarto
individuali, izvérte CFTRm terapijas laika

Reproduktiva Seklinieku un vas deferens izmekl€Sana (neauglibas riska

sistéma (virieSiem) | izvert&jums)
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Tabula 5. Talaka riciba péc CF diagnozes uzstadiSanas

Solis Apraksts

Informesana Informét pacientu/gimeni 24 stundu laika (nezinot piektdienas,
pirms svétku brivdienam)

Mutiski un rakstiski izskaidrot diagnozi

Nodrosinat uzticamus informacijas avotus
(www.veselapasaule.lv)

Apriipes organizéSana Sniedz kontaktinformaciju CF komandai
Organizet pirmo viziti CF centra nedélas laika
Pieteikt konsultaciju CF komanda

Terapijas iesp&jas Iepazistinat ar apripes modeli
Izverteét CFTRm terapijas esp&jas
Informét par kliniskajiem pétijumiem, ja pieejami

Genétiska konsultacija | Piedavat genétisko konsultaciju gimenei
Informét pargjos gimenes loceklus par iesp&jamam parbaudém

Tabula 6. Psihologiska atbalsta nodrosinasana péc CF diagnozes uzstadisanas

Atbalsta veids Detalizéts apraksts

Emocionals atbalsts Atblastit piederigos, kas saistits ar diagnozi

Psihologa iesaiste Regularas psihologa konsultacijas (bérniem un gimenei)-
RSKC pakalpojums

Piederigo izglitoSana Multimediju materiali (video, broSiiras u.c.)
Vienota, profesionala informacija (novers pretrunigus
avotus)

Mentalas veselibas Parrauga un turpmak izveéré vecakiem/apripé

uzraudziba iesaistitajiem

CF jaundzimusSo skrinings Latvija balstas uz trispakapju algoritmu (IRT; / dF508 / IRT?) , kura
tiek mérits imunoreaktivais tripsins (IRT) un analizéta visbiezak sastopama CFTR mutacija —
dF508. Algoritms lauj atSkirt bérnus ar augstu, zemu vai neskaidru risku, vienlaikus mazinot
viltus pozitivo rezultatu skaitu. (Pielikums- 1. shéma)

1. Solis: IRT; noteiksana

o IRT tiek noteikts no sausa asinu parauga 48—72 stundas péc dzim$anas.
e JalIRT; <70 ng/mL — tests ir negativs, skrinings beidzas.
e JalIRT;>70 ng/mL — tiek veikta nakama analize.

2. Solis: dF508 mutacijas tests
e No ta pasa parauga tiek parbaudita CFTR dF508 mutacija.
o Ja dF508 tiek konstatéta — bérns tiek nosttits uz padzilinatu izvert€jumu pie CF

specialista.
o Ja dF508 netiek konstatéta, bet IRT1 ir > 90 ng/mL, tiek veikts nakamais solis.
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3. Solis: IRT> parbaude (atkartota IRT)

No atkartota asinu parauga méra IRT otro reizi (IRT2).

Ja IRT2 > 90 ng/mL —
kltnisku izveértésanu.

bérns tiek nositits uz pilnu CFTR géna sekvengSanu un

Ja IRT2 <90 ng/mL — skrinings tiek uzskatits par negativu.

Sikaka informacija par CFTR géna mutaciju variantiem un to fenotipiskam izpausmém
atrodama majas lapa: www.cftr2.org

Izmainita CF jaundzimusSo skrininga gadijuma, visi gadijumi tiek zinoti CF masai un CF
arstam, pec tam tiek planoti un veikti atbilstosi papildus izmekl&jumi (sviedru prove,
genétiski izmeklgjumi u.c.). Gimene tiek iepazistinata ar paréjiem CF komanda iesaistitiem
specialistiem, sniegti informativi materiali, nodro$inats psihologisks atbalsts (7., 8. Tabula).

Tabula 7. Riciba, ja pozitivs skrinings, bet CF diagnoze neparliecinosa (CFSPID- Cystic

Fibrosis Screen

Positive Inconclusive Diagnosis/ Cystic Fibrosis Related

Metabolic Syndrome)

Solis Darbiba Piezimes
1 CF specialista Pirmas nedg¢las laika péc pozitiva skrininga rezultata, tiek
konsultacija inform@ti vecaki, veikts pieraksts BKUS pie CF specialista
2 Sakotngja Kliniska izvértésana, sviedru tests, paplasinata CFTR genétiska
izverteéSana analize
3 Gimenes Skaidrojums par iesp&jamu CF attisttbu un simptomiem: ilgstoss
informé&Sana klepus, iesnas, sapes védera
4 Veselibas Rutinas vakcinacija, izvairiSanas no pasivas smékésanas, veseligs
veicinaSana dzivesveids (uzturs, fiziskas aktivitates)
5 Genétika Piedavat vecakiem
konsultacija
6 Elpcelu Ikgadgjas apskates laika un klinisku indikaciju gadijuma
mikrofloras
kontrole
7 Vizisu biezums Pirmajos 2 gados — atkariba no stavokla; pirmsskolas vecuma — 1x
gada; 6 gadu vecuma un 14-16 gadu vecuma — padzilinata
izmekleSana
8 Registracija Netiek ieklauts oficiala CF registra, var ievietot CRMS/CFSPID
datu baze

Tabula 8. Riciba, ja pozitivs skrinings un apstiprinoSa sviedru prove = CF diagnoze

Solis Darbiba Piezimes

1 CF specialista konsultacija Pirmas nedélas laika p&c rezultatu sanemsanas, tiek
informéti vecaki, veikts pieraksts BKUS pie CF
specialista

2 Gimenes iepazistinaSana ar Arsti, specialisti, apriipes personals

komandu
3 Veselibas stavokla izvertéSana Iesp&jama hospitalizacija- izverte individuali
4 [zmekl&jumu nozimésana Pec kliniskas situacijas
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http://www.cftr2.org/

5 CF apmaciba Vecakiem un apriipétajiem

6 Terapijas uzsaksana Medikamenti, ja nepiecieSami uzsak individuali

7 Enzimu aizvietojosa terapija Pie katras €dienreizes, ja aizkunga dziedzera
mazspéja pieradita

8 Vitamini un sals Taukos skistoSie vitamini, multivitamini, sals

papildus
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2. DALA. CISTISKAS FIBROZES (CF) PACIENTU APRUPES

STANDARTI

Si algoritma dala ir CF pacientu apriipes standartu apkopojums, kas koncentrgjas uz veselibas
nodroSinaSanu un uzturéSanu. Efektiva apriipe galvenokart balstas uz specializéta centra vaditu
modeli, kas ir pieradijis savu darbibas efektivitati un nodroSina iesp€ju integrét dazadas
Ipasa uzmaniba tiek pievérsta pieredz&juSai multidisciplinarai
komandai, kura ir arsti, pneimonologi (pulmonologi), uztura specialisti, psihologi,
fizioterapeiti, farmaceiti un citi specialisti (gastroenetreologs, LOR, endokrinologs u.c.). CF
pacientu apriipes modelis, kas nodroSina visaptverosu, vienotu un daudzdisciplinaru pieeju CF
pacientu veselibas apriipei, optimizgjot arstéSanas kvalitati un ilgtermina iznakumus [2].

medicinas specialitates.

Tabula 1. Cistiskas fibrozes pacientu apriipes modelis — strukturéts algoritms

Komponents Saturs / Funkcija Piezimes
1. Strategiska Vienots CF centrs: diagnostika, Telemedicina, medikamenti
struktiira arstéSana, profilakse p&c standartizetiem | un uzturs pieejami arl

algoritmiem

attalinati

2. Multidisciplinara
komanda

Pneimonologi, fizioterapeiti, uztura
specialisti, psihologi, socialie
darbinieki, gastroenterologi, hepatologi
u.c.

Regularas komandas
sanaksmes, arsté$anas
planosana, starptautiska
sadarbiba

3a. Ambulatora
apriupe

Vizites ik 3 méneSos vai biezak, ja
nepiecieSams Novertgjums: svars,
augums, plausu funkcija, krépu kulttras
Konsultanti p&c nepieciesamibas

Infekeiju kontrole un
profilakse

3b. Ikgadejie
izmeklejumi

Padzilinata veselibas novertésana: asins
analizes, radiologija, mikrobiologija,
GGT un DEXA

Terapeitiskas efektivitates
1zvertejums, veselibas
veicinasana

3c. Stacionara
apriipe

Hospitalizacija paasinadjumu gadijuma:
antibiotikas, fizioterapija,
papildizmekI&jumi

Infekciju kontrole,
izglitoSana, gimenes atbalsts

4. Pareja uz
pieauguso apripi

Pakapeniska un personalizéta
programma sadarbiba ar gimeném un
medikiem

Veicina dro§ibu un uzticibu
parejas procesa

5. Procediiras un
vadlinijas

Vienoti algoritmi un vadlinijas,
standartizéta pieeja komplikaciju
noveérSanai

Personala regulara apmaciba
Latvija un starptautiski

6. Elektroniskais

Valsts méroga CF registrs: datu

Nodros$ina uzraudzibu un

registrs apmaina, kvalitates kontrole, pétnieciba | zinatnisko attistibu
7. Atbalsta Medikamentu un uztura piegade NodroSina ilgtspg&ju un
struktiiras regionos, pacientu un specialistu piekluvi augstas kvalitates

apmacibas, sadarbiba ar pétniecibas
instititiem

apriipei visa valst1
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3. DALA. CF PACIENTU VESELIBAS NODROSINASANAS
UN UZTURESANAS ALGORITMS

3.1. UZTURA PAMATPRINCIPI CF PACIENTAM
3.1.1. ZIDAINU UZTURS

Mates piens ir labakais uzturs visiem zidainiem. CF komandas uzdevums ir veicinat zidisanu
un nepiecieSamibas gadijuma nodrosinat specialistu atbalstu, piem&ram, zidiSanas konsultantu
agrina diagnozes stadija. Biitiska ir regulara uztura specialista uzraudziba.

Aizkunga dziedzera enzimu aizstajterapijas (PERT) nepiecieSamiba jaizverté mainoties
baroSanas metodei, piem&ram, alternativa piena maisijuma maina un piebarojuma ieviesana.
Ja v€rojama augSanas aizture, zidainim var biit nepiecieSama mates piena bagatinasana vai
papildus atbilsoSu piena maisijumu lietosana, lai nodroSinatu optimalu augSanas potencialu [2].

Figiira 1. Zidainu uztura izvertésana.

Normala bérma augSana?

/ \
Ja Né
/ \
Turpina novéroSanu Izvérté baroSanas veidu

Vai uzturs ir pietiekams?
/ \

Ja Né
/ \
|zvérté enzimu lietoSanu ZidiSana — Papildinat ar kalorijam
\ Piena maisijums — Pariet uz augstkaloriju formulu
\ /
\ /

Regulara novéroSana

Vai augSana uzlabojas?

/ \
Ja Né
/ \
Regulara novéroSana Parskatit baroSanas planu

Pievienot papildu uzturvielas

3.1.2. SABALANSETS UZTURS KA CF TERAPIJAS PAMATS

CF pacientiem ir svarigi ievérot uztura specialista rekomendacijas un planot sabalansétas
maltites. CF pacientiem nepiecieSams uznemt vairak energijas un uzturvielu, nemot véra
nepietieckamu aizkunga dziedzera enzimu daudzumu un paaugstinatas energgtiskas prasibas.
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Veseligu uztura paradumu veicinasana agrina dzives perioda veicina veseligu attieksmi pret
edienu. BaroSanas principi zidainiem un maziem beérniem ar CF ir Iidzigi ka veseliem
individiem [2].

Bérmam ar CF speciali €dieni nav vajadzigi, bet jaievéro sabalanséta di€ta, kura ir
olbaltumvielas un tauki (pieméram, piens, liellopa gala, vistas gala, zivis, olas, siers) un daudz
kaloriju (pieméram, kartupeli, kirbji, makaroni, risi, pupas, maize un piens).

Maltites jaietur noteiktos laikos. Edienreizu skaitam jabiit tadam pasam ka veselam b&rnam,
bet uznemtajam kaloriju daudzumam katra maltite jabiit augstakai. Svarigas ir ar1 uzkodas starp
€dienreizém (2-3 diena). Starp &dienreiz€m vai dienreizu vieta jaizvairas dot saldumus. CF
pacienti zaud€ vairak sals neka citi, it seviski, ja vini daudz svist, piem&ram, vasara, péc fiziskas
piepiiles un sporta nodarbibam. Tapéc ir jadzer daudz tidens. Maksligi aromatiz&ti un iekrasoti
dz€rieni nav ieteicami[2].

Tabula 2. Uztura pamatprincipi un ieteikumi bérniem ar CF

Uztura principi Ieteikumi
Dazadiba un o Est dazadu partiku: olas, galu, zivis, pakSaugus,
sabalansétiba graudaugus, darzenus, auglus, piena produktus.

e Uztura ieklaut arT treknus un cukurotus produktus, bet
meéreniba, lai saglabatos veseligs lidzsvars.

Regularas un biezas e Tris galvenas maltites diena ar 2-3 uzkodam starp tam.

edienreizes o Porcijas mazas, bet dienreizes biezas, lai nodroSinatu
energijas un uzturvielu uznemsanu.

o Uzkodas nedrikst kltit par galveno &dienu un nedrikst biit
stundu pirms galvenas malftites.

Papildu kaloriju e Saldumus, saldéjumu, kikas, Sokoladi, riekstu sviestus,

nodroSinasana ievarjjumu, medu dot ka uzkodas p&c maltites.

e Izvairities no parmérigas cukura lietoSanas, lai neraditu
diabgta risku.

Tauku un taukskabju e Produkti ar augstu tauku saturu nodroSina kalorijas un

uznemsana neaizvietojamas taukskabes (lasis, silke, skumbrija).

o Lietot augu ellas (olivella, saulespuku, rapsu).

o Cepot, izveleties ceptus vai sautetus produktus ar ellu,
nevis grilétus.

Uztura bagatinasana o Katru dienu ieklaut ar olbaltumvielam bagatas €diena
dalas: gala, zivis, piena produkti, tofu.

e Pievienot &dieniem sviestu, kr§jumu, mérces, taukainas
piedevas, cietes avotus (kartupeli, maize, risi, nideles).

Uzturvielu un vitaminu o Lietot vitaminus un mineralvielas, 1pasi taukos SkistoSos

papildinaSana vitaminus A, D, E, saskana ar arsta ieteikumiem

e leteicamas devas: vitaminu A - 4000 - 8000 IU, vitaminu
D -400 - 800 IU, vitaminu E - 50 - 200 mg.
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Lidzsvars un veseligs
dzivesveids

e Saglabat uztura dazadibu un lidzsvaru.

o Veicinat regularu fizisko aktivitati, kas uzlabo apetiti un

spéku atjaunosanu.

Sadarbiba ar arstu un
uztura specialistu

e Pielagot uzturu atbilstosi individualajam vajadzibam un

nodroSinat regularas kontroles vizites.

3.1.3. AIZKUNGA DZIEDZERA ENZIMU AIZSTAJTERAPIJA (PERT).

Aizkunga dziedzera enzimiem ir licla nozime gremosanas procesa — tie palidz saskelt ar partiku
uznemtos taukus, olbaltumvielas un oglhidratus, lai baribas vielas varétu uzsikties.
Vairak neka 80% CF pacientu attistas eksokrina aizkunga dziedzera mazsp&ja - aizkunga
dziedzera enzimi netiek producéti pietickama apjoma, tadel nepieciesSama to aizvietosana [2].

Nepietieckams aizkunga dziedzera enzimu daudzums kliniski izpauZzas ka védera pusanas,
skidrakas konsistences, gaisas, smakojosas féces un Iéna svara dinamika.
PERT sastava ir gremoSanas fermenti - lipaze, proteaze un amilaze. Latvija biezak lietotie
aizkunga dziedzera enzimu aizvietotaji ir Kreons un Pangrols.

Tabula 3. Indikacijas PERT uzsaksSanai.

Indikacija Apraksts / Kriteriji Piezimes

Kliniska aina Simptomi, kas liecina par eksokrinu aizkunga | Var bit pietieckams
dziedzera mazspg&ju: - Védera pusanas - GaiSas, | pamats terapijas
smakojosas féces - Léna svara dinamika sakSanai

Zems elastazes | <100 pg/g Skaidra indikacija

limenis féces* uzsakt PERT

Megrens 100200 pg/g + atbilstosi simptomi Jaapsver terapijas

elastazes uzsaksSana

limenis*

Normals >200 pg/g + kliniskie simptomi + izslegti citi | Iesp&jams funkcionals

elastazes celoni traucgjums bez

Iimenis* biokimiskas izmainas

*NB! References intervals laboratorijas var atskirties.

Tabula 4. Aizkunga dziedzera enzimu aizstajterapijas (PERT) uzsaksanas rekomendacijas

CF pacientiem.

Elastazes limenis Simptomi Terapijas taktika
<100 pg/g Ja Uzsakt PERT.
<100 pg/g Ne Uzsakt PERT.
100200 pg/g Ja PERT uzsak, ja ir simptomi.
100-200 pg/g Ne Fecu elastazes kontrole reizi gada; atbilstosu
simptomu gadijuma uzsakama PERT.
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Elastazes limenis

Simptomi

Terapijas taktika

>200 pg/g

Atkartoti veikt fécu elastazes analizi un izslégt citu
patologiju, kas varétu radit $adus simptomus,
piemé&ram, celiakija.

Ja neapstiprinas, uzsakama PERT.

>200 ng/g

PERT nav jauzsak, bet regulari jakontrole elastazes
Iimenis féc€s un kliniska aina.

Tabula 5. PERT lietoSanas al

oritms un ieteikumi.

Kategorija

Teteikumi

LietoSanas biezums

PERT jalieto regulari ar visiem partikas produktiem, kas
satur taukus, olbaltumvielas, kompleksos oglhidratus

Devas aprékins

10 000 V uz 4 g tauku partika

Laiks, kad lietot

TieSi pirms éSanas vai édienreizes laika (€diena sakuma)

Aizmirstot lietot

Var lietot 5-10 minaiSu laika péc edienreizes sakuma, ne
velak

LietoSanas veids

Kapsulas / granulas norit veselas. Nekoslat kapsulas /
granulas

Zidainiem / maziem

Granulas sajaukt ar 1-2 téjkarotém skaba édiena (abolu

bérniem biezenis, jogurts, piens)

Skola Bérnam fermenti jalieto patstavigi Skolotajs jainforme par
nepiecieSamibu lietot fermentus

Ko nedarit Nelietot péc edienreizes. Neiejaukt karsta ediena.

Neiejaukt visa porcija, tikai neliela daudzuma

Partikas produkti, kuriem
PERT nav nepiecieSams

Saldas zelejas, svaigi / konservéti augli un darzeni (bez
ellas), biezsulas, gazetie dzerieni, auglu sulas, ledenes

Tabula 6. PERT ieteicama deva CF pacientiem. (ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on
nutrition care for cystic fibrosis 2024)

Vecuma grupa

Lipazes vienibas

Zidainis 2000—4000 vienibas/ 120 ml piena maisijuma vai mates piena
Bérns <4 gadi 1000 vienibas/kg/edienreize

500 vienibas/kg/uzkoda
Bérns > 4 gadi 500 vienibas/kg/edienreize

250 vienibas/kg/uzkoda

Pieaugusais, sakuma deva

50 000 vienibas/edienreize
25 000 vienibas/uzkoda

Pieaugusais, maksimala

deva

150 000 vienibas/edienreize
70 000 vienibas/uzkoda
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Pacientiem un apriipes personalam pieejamas ir dazadas majas lapas un aplikacijas, kas lauj
izvertét kliniskos simptomus un PERT devas atbilstibu, ka pieméram, MyCyFAPP
(mycyfapp.eu) un CF Tummy Tracker (cftummytracker.org).

3.1.4. BAROJUMA IZVERTESANA

Regulara kermena masas novertéSana ir loti svariga CF pacientu apriipé. Tas nozimé , ka katra
ViZite jaizverté svars un augums, ka ari kermena masas indekss (KMI). Reizi gada janosaka
taukos SkistoSo vitaminu (A, D, E) Iimenis asins seruma un p&c vajadzibas japielago uztura
bagatinataju lietosana. Sals daudzuma palielinaSana apsverama pasi zidainiem un sportiskiem
individiem. Pacientiem, kas terapija sanem CFTRm, javeic regulara asinsspiediena kontrole.
Jaatceras par kaulu veselibai atbilstoSiem uztura ieteikumiem (kalcijs un D vitamins) un
osteodensitometriju, lai noveértetu kaulu mineralblivumu.

Bérniem un pieaugusajiem, kuri sanem CFTRm terapiju, baribas vielu uzsiikSanas un
palielinata apetite var izraisit paatrinatu svara pieaugumu. Tas ir japaredz un nepiecieSamibas
gadijuma jarisina saudzigi, atceroties, ka ir griiti mainit izveidotos &Sanas paradumus.

Tabula 7. Svarigakie aspekti, lai izvértetu CF pacienta uztura un mineralvielu uznemsanu.

Raditajs Merijums BieZums Piezimes
Pamata Svars un augums Katra vizite Zidainiem janem vera
raditaji percentiles. Raditaji jasalidzina

ar ieprieksgjiem.

Kermena masas Katra vizité Attiecas uz lielakiem b&rniem
indekss (KMI) un pieaugusajiem.
Pieaugusajiem merkis - KMI
>22 kg/m2 sievietém un >23
kg/m2 virieSiem.

Uzturs un ESanas paradumu un | Katra vizite Atklata un atbalstoSa saruna ar
dzivesveids | svara izmainu pacientu un/vai gimeni. Ieklauj
apsprieSana jautajumus par apetiti, €dienu

izveli, €Sanas regularitati.

Sals daudzums Katra vizité Izvertet nepiecieSamibu péc
uztura papildu sals uznemSanas, 1pasi
zidainiem, sportistiem un karsta
laika. Janem véra CFTR
modulatoru terapijas ietekme.

Kermena Tauku masa un Regulari, pec Osteodensitometrija (DXA) -
sastavs beztauku masa indikacijam standarts, bet ne vienmer
(DXA, BIA, u.c.) | pieejams izmekl&jums.
Bioelektriska impedance (BIA)
- pieejamaks, bet nepiecieSamas
CF specifiskas formulas. Var
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Raditajs Merijums BieZums Piezimes

izmantot arT ultrasonografiju un
roku antropometriju. Janem
vera hidratacijas statuss.

Biomarkieri | Taukos SkistoSie Katru gadu (vai Asins analizes, lai pielagotu

vitamini (A, D, E, K) | biezak, ja uztura bagatinataju devas.
nepieciesams) Javerte piesardzigi CF

paasin3juma laika. Svarigi
pareizi interpretét un nemt veéra
references robezas.

Kalcijs Katru gadu Jaseko lidzi uznemsanai un
uztura jaieklauj kalciju bagati
produkti. Ja nepiecieSams,
apsvert kalcija substiticiju.

Cinks P&c indikacijam Novertgjot cinka statusu, janem

(Iena augsana, véra kliniska aina, uzturs un
imunitates biokimiskie raditaji (javerte
problémas, u.c.) piesardzigi).

Dzelzs Katru gadu Jaatskir dzelzs deficita anémija
no hroniskas slimibas izraisitas
anémijas. Dzelzs papildinasana
tikai tad, ja ir dzelzs deficits.

Kaulu Kalcijaun D Katru gadu (un Janem véra D vitamina
veseliba vitamina uznemsana | papildus, ja toksicitates risks.
nepieciesams)

Osteodensitometrija | Sakotngji pirms Lai izveértetu kauliu

(DXA) pubertates, mineralblivuma izmainas.

turpmak Atkariba no vecuma un riska
periodiski péc faktoriem, DXA javeic reizi 1-5
indikacijam gados. Jaizverte ari citi faktori,
kas var ietekmét kaulu veselibu
(celiakija, u.c.).
Aknu Aknu enzimi Péc indikacijam Regulari javerte pacientiem ar
veseliba (ALAT, ASAT, aknu slimibam.

bilirubins, u.c.)

23



Raditajs Meérijums BieZums Piezimes
Cukura Glikozes tolerance Sakot no 10 gadu | Palidz agrini diagnosticét ar CF
limenis tests (OGTT) vecuma, katru saistito cukura diab&tu. Vertejot
gadu. rezultatus, janem véra glikozes

limenis 1h péc OGTT.

Aizkunga Elastaze feces Katru gadu Palidz novértét aizkunga

dziedzera dziedzera darbibu. Nosaka ar1

darbiba CFTR modulatoru terapijas
efektivitati.

Citi Asinsspiediena Katra vizite, ja CFTR modulatoru terapija var

apsvérumi | kontrole pacients lieto ietekmét asinsspiedienu, tadel

CFTR svarigi sekot 11dzi.
modulatorus
Uztura riska Pec Palidz agrini identificét b&rnus
skrininga riki nepiecieSamibas ar risku nepietickamam

uzturam.

Izvertesana uztura

Regulari, 3-6

NodroS$ina personalizétu uztura

specialista ménesSos bérniem, | planu un palidz sekot l1dzi
konsultacijai 6-12 ménesos progresam.
picaugusajiem
Paaugstinats svars Péc CFTR Saudzigi izvertet un risinat, ja
modulatoru noverojams strauj§ svara
terapijas pieaugums.
uzsaksSanas

3.2. ELPOSANAS SISTEMA

3.2.1. FIZIOTERAPIJA UN PACIENTA UN PIEDERIGO APMACIBA

Péc CF diagnozes noteikSanas specializétam fizioterapeitam sadarbiba ar gimeni jaizstrada
individualizets fizioterapijas plans, kas atbalsta bérna pakapenisku neatkaribu, izpratni par
slimibu un kopigu lémumu pienemsanu [2].

Tabula 8. Fizioterapijas vadiba CF pacientiem un gimenei.

Aspekts

Apraksts

Plana izveide

P&c diagnozes noteikSanas, specializétam CF fizioterapeitam
sadarbiba ar gimeni jaizveido fizioterapijas un elpcelu vingrojumu
plans, izmantojot vecumam atbilsto$as metodes.
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Vecaku atbalsts

vajadzibam.

Fizioterapeiti uznemas vadibu un sniedz atbalstu vecakiem, palidzot
pielagot fizioterapijas vingrojumus b&rnam vecumam un

Bérna iespéju
palielinasana

Fizioterapijas pielagoSana veicina pakapenisku bérna patstavibu un
iesaistiSanos arstnieciba. Tas veicina izpratni par savu veselibas
stavokli un palidz attiecigi pielagot elpcelu attiriSanas tehnikas.

Kopiga lémumu

Fizioterapeiti palidz vecakiem un b&rniem noteikt kopigus mérkus,

pienemSana ieverojot atskirigas vélmes un dodot CF slimniekam iesp&ju
piedalities Iemumu pienemsana.

Regulara Fizioterapijai jabut vienkarSotai, lai nodroSinatu terapijas

parskatiSana un ieverosanu.

pielagosana

Individualizéta Fizioterapijas planam jabiit individualiz€tam atbilstosi pieredzei un

pieeja velmeém.

3.2.2. HRONISKS RINOSINUSITS (HRS)

Visbiezak sastopama augsgjo elpcelu patologija CF pacientiem ir hronisks rinosinusits, kas var
kombing&ties ar deguna polipiem. Praktiski visiem CF pacientiem radiologiski vizualizé¢ HRS
pazimes, tomér tikai tresdalai ir attiecigie simptomi.
HRS var paaugstinat bronhu reaktivitati, uzturét hronisku apaks€jo elpcelu infekciju un
palielinat slimibas uzliesmojumu biezumu [2].

Tabula 9. Hroniska rinosinusita (HRS) CF pacientiem — arst€Sanas algoritms

Solis Terapija / Riciba Piezimes
1. Sakotngja Deguna skaloSana ar izotonisku sals Skidumu Merkis — simptomu
terapija Lokali glikokortikosteroidi mazinasana
2. Ja simptomi | Lokali antibiotikas (tobramicins vai kolistins), ja | Samazina simptomus
saglabajas ir Ps. aeruginosa infekcija Dornazes alfa un mikrobiologisko

inhalacijas, ja smags HRS

slodzi

3. Specialista

Otolaringologa novértgjums

Izvertesana kirurgiskai

konsultacija iejaukSanas iespejai

4. Kirurgiska | Endoskopiska deguna blakusdobumu operacija | Polipi atkartojas ~80%
arsteéSana (FESS) Polipektomija, ja nepiecieSams gadijumu

5. Turpmaka | P&coperacijas apripe ¢ Regulara deguna CFTRm var ievérojami
terapija skaloSana * Lokalie medikamenti péc uzlabot simptomus

nepiecieSamibas ¢ Turpinat pamatterapiju
(CFTR modulatori, ja indicéti)

3.3. SMEKESANAS KAITIGUMS

CF pacientiem stingri jaizvairas no jebkada veida smekeSanas un e-cigaretém (veiposanas).
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E-cigaretes satur nikotinu un kimiskas vielas, kas var biit loti atkaribu izraisoSas un izraisit
plausu iekaisumu, oksidativu stresu, elpcelu bojajumu un traucét jonu kanalu darbibu.
Udenspipes sméekésana ir vél viens risks, jo ta var paklaut lietotajus augstam darvas un citu
kaitigu vielu Itmenim, ka ar7 veicinat CF patog€nu parnesanu, daloties ar mutes iemutiniem [2].
(Pielikums -1. tabula)

3.4. AKTIVS DZIVESVEIDS CF PACIENTIEM

Saja sadala apkopoti ieteikumi funkciondlai slodzes testé$anai un aktiva dzivesveida
veicinaSanai cilvékiem ari CF, uzsverot fizisko aktivitaSu un vingro$anas nozimi slimibas
parvaldiba [2] (10. tabula).

3.4.1. Fiziskas aktivitates un vingroSanas pamatnosacijumi:

Tabula 10. Fiziskas aktivitates un vingrojumi b&rniem un pieaugusajiem ar CF

Tema Ieteikumi
Fizisko aktivitaSu | - Uzlabo mukociliaro klirensu - Palénina plausu funkcijas
nozime pasliktinaSanos - Palielina fizisko speku
Bérniem Vismaz 60 miniites mérenas—intensivas aktivitates katru dienu
Pieaugusajiem Vismaz 150 miniites merenas intensitates
aktivitates nedéla + Muskulu spéka vingrinajumi 2—3x nedéla
Ieteikumi visiem | - Samazinat mazkustibu un ekranlaiku - Veicinat regularas fiziskas
pacientiem aktivitates - Ieklaut elpoSanas vingrojumus ikdienas rutina
CFTR terapijas Var bt svara pieaugums — nepiecieSama aktivitate, lai
konteksta mazinatu kardiovaskularos un metabolo riskus
Vingrojumu - Balstita uz individualu fizisko sagatavotibu -
planosana Izmantojamas standartizetas parbaudes metodes CF pacientiem
(fiziskas slodzes testi, izturibas novertéjums)

3.4.2. Vingrojumu izstrade, balstoties uz fizisko sagatavotibu:

Eksperti ir izstradajusi standartizétas fiziskas veselibas parbaudes metodes, kas 1pasi
paredzétas CF pacientiem. Ir dazadi testi, kas lauj novertet pacienta fizisko sagatavotibu, lai
pielagotu atbilstosSu aktivitates planu (11.tabula) . CF pacientiem tiek izmantoti speciali riki,
lai izv@letos individualu slodzes testu, izvertétu slodzes ilgumu un intensitati [2] (Pielikums-
3., 4. Tabula).

Tabula 11. CF pacientiem pielietoto funkcionalo testu apkopojums.

Tests Ko méera / ka notiek Kadel izmanto
Veloergometrija Noverte maksimalo jaudu, Prognoze slimibas attistibu un
pulsu un skabekla limeni transplantacijas
(SpO-) slodzes laika nepiecieSamibu
SeSu miniiSu ieSanas Mera noieto attalumu 6 miniités | Novérte fizisko izturibu,
tests plausu funkciju, slimibas
attistibas gaitu
Modificetais Shuttle Meéra sp&ju parvietoties starp Izverte sirds un asinsvadu
tests diviem konusiem ar pieaugoSu | sisteému, sp&ju veikt atkartotas
atrumu. NepiecieSama kustibas
iesildiSanas
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tests

Minutes sedus-stavus

un apsésties 1 minate.
NepiecieSama iesildiSanas

Skaita, cik reizes var piecelties

Noverte kaju muskulu speku,
[idzsvaru, ikdienas
funkcionalas spé&jas

Kvadricepsa un rokas
muskulu speka testi

Meéra speku kaju un roku
muskulos

Palidz izvertét muskulu speku,
kas nepiecieSams ikdienas
aktivitateém

Kardiopulmonalas
slodzes tests (CPET)

Visaptverosi noverte sirds,
plausu un muskulu darbibu

Nosaka fizisko ierobezojumu
ITmeni, slodzes riskus, veido
vingrojumu programmas

3.4.3. Atbalsts CF pacientam aktiva dzivesveida uzturésana:

Fiziskas aktivitates jaieklauj ikdiena jau kop$ maza bérna vecuma, iesaistot gimeni un veicinot
ilgtermina ieradumu mainu. Regularas parbaudes klinika, psihologa atbalsts, palidz noteikt/
nostiprinat mérkus un risinat problémas. Individuala vingrojumu programma, nemot véra
vecumu, slimibas smagumu un personigas vélmes. Mérku izvirziSana, paSuzraudziba un
digitalas ierices var palielinat motivaciju un uzraudzibu [2].

Tabula 16. Ieteikumi CF pacienta aktiva dzives veida uzturésana.

Galvena joma

Ieteikums

Pamatojums/Ieguvumi

Aktivitasu veidi

* Tkdienas aktivitates un atptita
(fiziskas aktivitates)

* Merktiecigi, strukturéti
vingrinajumi (uzlabo fizisko
sagatavotibu un elpcelu tiriSanu)
* Speka vingrinajumi (2-3 reizes
nedgla)

* Pirmsskolas vecuma b&rniem
vismaz 180 min dazadas
aktivitates

Atvieglo mukociliaro klirensu,
palénina plausu funkcijas
pasliktinasanos, uzlabo fizisko
izturibu.

Visparigi * Skolas vecuma bérni: vismaz 60 | Atbilst PVO ieteikumiem
noradijumi min mérenas l1dz intensivas veselibai. Maksimizgjiet fiziskas
fiziskas aktivitates/diena. aktivitates, samaziniet mazkustigu
* Pieaugusie: 150 min/nedéla, laiku.
ieskaitot speka vingrinajumus.
* Pirmsskolas vecuma bérniem
vismaz 180 min dazadas
aktivitates
Individualizacija | * Nemiet véra vecumu, dzimumu, | Nem véra individualas vajadzibas,

slimibas smagumu,
ekstrapulmonaras komplikacijas,
piekluvi un psihologiskos

faktorus.

* Programmas jaizstrada sadarbiba
ar CF pacientu un vina gimeni.

velmes (vide, veids, ilgums,
intensitate, biezums), veicina
iesaistiSanos, pasefektivitati.
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Slimibas pakape | * Fiziskas aktivitates joprojam ir Saglaba funkciju, veicina
svarigas. Apsveriet velotrenazieru, | labveligas kermena kompozicijas
spéka treninus. Pragmatiski 1zmainas.
padomi, kas pielagoti individam.

Var biit pieméroti velotrenazieri
vai spéka trenini

CF komandas * Veicinat aktivu dzivesveidu jau | Veicina ilgtermina uzvedibu,

loma agra vecuma. meérku izvirziSanu un novers
* Parskatit kapacitati/progresu Skeérslus. Konsekventi zinojumi
katra klinika (ar psihologa palidz veidot labveligu kermena
atbalstu). kompoziciju un identificé
* Veicinat pozitivas kermena individualus dro$ibas apsvérumus.
kompozicijas izmainas
* Parliecinat, ka aktivitates ir
drosas.

Pieturgsanas * Identific€jiet faktorus, kas Atbild uz neieveérosanas

stratégijas ietekm@ pieturéSanos (veicinataji, | iemesliem, veicina motivaciju,
skersli). integré vingrinajumus ikdienas
* Digitalie mediji un valkajamas dziveé un izmanto pieejamos rikus
tehnologijas ir vértigi riki
pasuzraudzibai un motivacijai *

Atbalstit parvarésanas/uzvedibas
stratégijas (mérku izvirziSana,
pasuzraudziba, integracija ikdienas
dzive).
Papildus faktori | * Uzraugiet parmérigu svara Cilvékiem ar lieko svaru ir

pieaugumu péc CFTRm

nepiecieSama regulara aktivitate,
lai samazinatu sirds un asinsvadu
un metabolisko slimibu risku

3.5. Imunizacija CF pacientiem

Visiem bérniem jasanem valsts imunizacijas kalendara ieklautas potes ierastaja laika. To
organiz€ gimenes arsts [5].

Tabula 17. Ieteicamas vakcinas CF pacientiem

Vakcina Ieteikumi CF pacientiem Piezimes
Rutinaras Javeic péc grafika Organize gimenes arsts
vakcinas

Gripas vakcina

Obligata no 6 ménesu vecuma

<2 g. —injekcija; >2 g. — deguna
vakcina; 2 devas, ja <9 g. un pirmreizgji

Kontrindikacija: smaga astma, deguna
polipi, anafilakse pret olam

COVID-19

Ieteicama no 5 gadu vecuma

Sekot nacionalajam vadlinijam
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Pneimokoku Prevenar (zidainiem); Obligata pec splenektomijas
vakcina Pneumovax (>5 g.) péc
vajadzibas
Palivizumabs Nayv ieteicams Nav pieradita efektivitate CF gadijuma
(RSV)

Tabula 18. Varicella zoster vadiba CF pacientiem

Situacija Riciba

Kontakta ar v€jbakam + lieto Dot VZIG (Varicella Zoster imiinglobulinu), ja nav

steroidus bijusas véjbakas

Vgjbakas ar smagu CF gaitu IV aciklovirs 7-10 dienas

Vegjbakas ar viegliem Aciklovirs nav nepiecieSams

simptomiem

6 gadu parbaude Mera varicella IgG — ja negativs, piedava vakcinaciju
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4. DALA. AR CISTSISKO FIBROZI (CF) SAISTITU VESELIBAS
PROBLEMU ATPAZISANA UN RISINASANA

Saja sadala tiks analizéti izaicinajumi, ar kuriem CF pacienti saskaras dzives laika, tostarp gan
paSa CFTR géna defekta, gan arstéSanas blakusparadibu izraisitu seku del. Turpmak tiks
aplikotas galvenas té€mas, kuras saistitas ar plausu veselibas parraudzibu, arpusplausu
komplikacijam, ka pieméram, sekundaru ar CF saistitu diab&tu (CFRD), aknu (CFRLD) un
kaulu slimiba (CFRBD), nieru un nierakmenu slimibu, aizciet€jumi un DIOS, véZzu skriningu,
psihologisko atbalstu un dzives beigu posmu- transplantacijas process un nepiecieSamais
atbalsts [3].

4.1. ALGORITMI ELPCELU IEKAISUMA UN UZLIESMOJUMU
UZRAUDZIBAI

4.1.1. IETEIKUMI ELPCELU IEKAISUMA UN UZLIESMOJUMA UZRAUZIBAI

Elpcelu infekciju uzraudziba CF ir butiska, pat ja simptomi nav klatesoSi. Tas merkis ir
savlaicigi atklat infekcijas un vadit arst€Sanu. Biezakie ierosinataji ir bakterijas (t.sk. NTM),
sénites un virusi [3].

Krépas (spontanas vai inducétas) ir vislabakais paraugs infekciju noteikSanai. Ja tas nav
iespgjams ieglt, izmanto orofaringealos paraugus (klepus vai rikles iztriepes). Krépu

inducésana ieteicama vismaz reizi gada, ja pacients nespgj atklepot pats[3].

BAL (bronhoalveolara lavaza)jaapsver gadijumos, ja novero pastavigus simptomus,
neskatoties uz arstésanu. Tas ir jutigaks tests, Tpasi berniem[3].

Tabula 1. Soli elpcelu iekaisuma un uzliesmojumu uzraudzibai CF pacientiem.

Solis Darbiba / Ieteikumi

1 Novertet elpcelu attiriSanas metozu un inhalacijas tehnikas efektivitati katra vizité

2 Novertet pacienta atbilstibu noteiktajai arstéSanai

3 Veikt kliniskos novertéjumus vismaz reizi 3 ménesos vai biezak, ja paradas simptomi
(1pasi klepus)

4 Ieklaut attalinatus noveéroSanas risindjumus, lai pielagotu apriipi individuali

5 Veikt spirometriju katras klinikas vizites laika — arst€Sanas efektivitates izveértéSanai

6 Pacientiem ar normalu spirometriju izmantot sensitivakas metodes (MBW tests, LCI)

7 Rentgena izmekl&jums pieejams, bet nav ieteicams rutinai

8 HRCT — strukturalo bojajumu izveért€Sanai, izmantojot iesp&jami zemaku starojumu

9 MRI — attistibas stadija ka strukturalas un funkcionalas izveértéSanas metode;
nepiecieSami papildu pieradijumi
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4.1.2. INHALEJAMO MUKOLITISKO UN ATKREPOJOSO LIDZEKLU PIELIETOSANA

Mukolitiskie un atkrépojosie Iidzekli ir biitiska dala no elpcelu arstéSanas cilvékiem ar CF.
Zemak minéti svarigakie un biezak lietotie Iidzekli [3]. (2. tabula)

Tabula 2. Inhalgjamie mukolitiskie un atkrépojosie lidzekli *

Dornazes alfa

Solis Darbiba / Ieteikumi

1 Vienigais mukolitiskais lidzeklis ar zinatniski pieraditu efektivitati CF terapija

2 Indikacijas: bérni no 6 gadu vecuma, neatkarigi no slimibas smaguma

3 Kliniskie ieguvumi: ¢ uzlabo plausu funkciju * samazina paasinajumu biezumu °
palénina FEV1 pasliktinasanos

4 NepiecieSama ilgstoSa lietoSana — efekts ziid péc terapijas partraukSanas

5 LietoSanas laiks (rits/vakars) neietekmé efektivitati, bet: ¢ jagaida >30 min pirms
ACT - >1 stunda lidz inhal€jamam antibiotikam

6 Prakse: lielaka dala pacientu lieto vakaros

7 Ieteicams visiem bérniem ar CF no 5 gadu vecuma

Hipertoniska sals skidums (NaCl)

Solis Darbiba / Ieteikumi
1 Parasti tiek lietots 5.85% NaCl inhalaciju veida, bet biitu ieteicams 7% NaCl
2 Klmiskie ieguvumi: * samazina PEx ¢ uzlabo plausu funkciju  uzlabo LCI * mazina
gluotu nosprostojumu
3 Drosa lieto$anai zidainiem un pirmsskolas vecuma b&rniem
4 Labaka panesamiba ar zemaku koncentraciju (3-6%)
5 Pirms uzsaksanas ieteicams panesamibas tests (iesp&jama kairinasana)
6 Biezi kombing€ ar ieprieks lietotu bronhodilatatoru
Mannitola sausais pulveris
Solis Darbiba / Ieteikumi
1 Alternativa hipertoniskajam salim (nav pieejams Latvija)
2 Lieto inhal€jama sausa pulvera veida
3 Iesp€jama elpcelu kairinaSana
4 Pirms terapijas uzsakSanas javeic panesamibas tests
5 Ieteicams lietot kopa ar bronhodilatatoru

*Katrs no Siem lidzekliem tiek pielagots individuali pacienta vecumam, simptomiem un
panesamibai.
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4.1.3. ELPCELU INFEKCIJU UZRAUDZIBAS UN PARAUGU IEGUSANAS ALGROITMS
CF PACIENTIEM

1. shema

Inefekcju uzraudzibas un
paraugu iegusanas algoritms CF
pacientiem

Vai pacients spéj
atklepot krépas?

!

Ja_, legust spontanas
krépas

Né

lespé&jams veikt legust orofaringealo
krépu inducésanu? paraugu (klepus vai

rikles iztriepi)

o Apsver bronhoalveolaro
lavazu (BAL)

Ne
Simptomi saglabajas,
neskatoties uz

arstesanu?

!

lesaista mikrobiologu, izmanto
papildus testus (pieméram, PCR)

=

Ir parliecino$i pieradijumi, kas atbalsta Ps. aeruginosa izskauSanas protokolus, tiklidz Sis
mikroorganisms tiek konstatéts jebkura elpcelu parauga, izmantojot elpcelu kultaru [3].

Proaktiva pieeja ar1 citu CF saistito patog€nu arsteéSana (ne tikai P. aeruginosa) ir pamatota,

un antibiotiku izvélei jabalstas uz protokoliem, pacienta individualo panesibu un iesp&jamam
blakusparadibam [3] (3., 4. Tabula)
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Tabula 3. Antibakterialas terapijas pieeja: profilakse, eradikacija, hroniskas infekcijas

kontrole.
Patogens Profilakse Eradikacija Hroniskas elpcelu
(sakotnéja infekcija) infekcijas kontrole
Staphylococcus Profilakse ar Nav kliisku pétijumu, | Nav sistematisku datu
aureus flucloxacillinu kas atbalstitu agrinu
(tikai dazas eradikaciju
valstis — UK),
bérniem <6 g.v.
Patreiz LV netiek
rekomendéta
MRSA Nav sistematiska | 28 dienu aktiva Nav piemérotu petijumu

parskata

terapija var biit
efektiva,

bet pieradijumu
kvalitate zema

P. aeruginosa

Nav pieradijumu
vakcinu
efektivitatei

Svarigi sakt <4 ned.
péc 1. pozitivas
kultiiras:

v TIS 28 d VAI

v Kolistins (inh.) +
Ciprofloksacins
(PO) Nav atskiribu
starp reZimiem

v Tobramicins (TIS) 28/28
cikla — 1. izvéle

v Alternativas:
Aztreonama lizins,
Kolistins

Vv Aerosols levofloksacins,
liposomals amikacins — pie
nepietickamas atbildes

Nontuberkulozas Nav sistematiska | Eradikacija jauzsak, ja | Nav sistematiska parskata
mikobakterijas parskata NTM plausu
(NTM) slimiba. Nav

standartiz&tas shémas
Burkholderia Nav sistematiska | Nav sistematiska Nav sistematiska parskata
cepacia parskata parskata
Stenotrophomonas | Nav piemérotu Nav pieradijumu par Nav piemérotu petijumu
maltophilia pétijumu eradikacijas ieguvumu

Elpcelu uzliesmojumi (PEx) CF pacientiem ir bieZi un parejosi kliniski pasliktinajumi, kurus
g k. arsté ar peroralam vai intravenozam antibiotikam. Lai gan nav vienotas definicijas, PEx
parasti tiek aprakstits ka:

o akdta kliniska pasliktinaSanas salidzinajuma ar ierasto stavokli un/vai
o strauja plauSu funkcijas samazinasanas (FEV kritums > 10%).

PEx ir viens no galvenajiem saslimstibas, slimibas progreséSanas un plausu funkcijas zuduma
celoniem, kas pasliktina dzives kvalitati un samazina dzivildzi [3].

Elpcelu uzliesmojuma ricibas algoritms pacientam ar CF skat. 4.tabula.

33




Tabula 4. Elpcelu uzliesmojuma ricibas algoritms pacientam ar CF.

pasliktinasanas vai
plausu funkcijas
kritums FEV; > 10%)

no identificeta ierosinataja
ieprieksgja elpcelu uzs€juma

Situacija Riciba / Terapija Komentari / Piezimes
Tiek konstatéts Uzsakt peroralu vai IV Svarigi savlaicigi uzsakt
PEx (akiita antibiotiku terapiju atkariba | arst€Sanu

PEx saistits ar P.
aeruginosa

Lietot > 2 antibiotiku
kombinaciju

Kombinaciju izvéle nav
standartiz€ta- Inhal&jamas
antibiotikas var pievienot

Nav smags PEx (nav
butiska plausu
funkcijas kriSanas, nav

Apsvert peroralu
antibiotiku terapiju
ambulatori 14 dienas

Ja nav uzlaboSanas — pariet uz
v

hospitalizacijas

indikaciju)

Smags IV antibiotikas 10-14 dienas | STOP pétijums: >14 dienas
PEXx vai terapijas nesniedz papildu ieguvumu-
neefektivitate Kombingét ar

inhalacijam/mukolitiskiem
lidzekliem

IV terapijas vieta

Hospitalizacija > Terapija
ambulatori

Hospitalizacija — labaks FEV:
pieaugums

Pacients neatjauno

Atkartoti izvertét arstéSanu un

Apm. 25-35% nespgj pilniba

Azitromicins ilgtermina ¢
Mukolitiskie Iidzekli e
Inhal€jamas antibiotikas

sakotnéjo FEV. pec pielagot stratégiju atjaunot FEV,
terapijas

Atkartoti PEx Apsvert profilaktiskus Pieradita PEx biezuma
epizodes pasakumus: * CFTRm ¢ samazinasanas

4.1.3.A. Netuberkulozas mikobakteriju (NTM) plausu slimibas atpaziSana un arstéSana.

NTM  plausu

slimibas

diagnoze balstas uz

kliniskajiem,

radiologiskajiem

un

mikrobiologiskajiem kritérijiem, ka aprakstits starptautiskajas vadlinijas. Sie pasi kritériji tiek
pieméroti CF pacientiem, tacu tie vél prasa validaciju.

NTM plausu slimibas diagnosticésana CF pacientiem ir sarezgita, jo var parklaties ar jau esoSo
CF plauSu slimibu un hroniskam infekcijam ar tipiskajiem CF patogéniem.

Elpcelu paraugs (krépas, inducétas krépas vai BAL) jaiegiist vismaz reizi gada, lai parbauditu

uz NTM klatbatni.

ArstéSana ir paredzéeta tikai tiem pacientiem, kuriem ir pieradijumi par NTM plausu slimibu,
saskana ar vadlinijam, un janodroSina:

— =V

elpcelu attiriSanas optimizacija,
citu elpcelu infekciju arstésana,
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e CF saistita diabéta (CFRD) kontrole,
e un atbilstoSs uztura stavoklis

NTM plausu slimibu diagnostikas un arstéSanas algoritms CF pacientiem 5. Tabula [3].

Tabula 5. NTM plausu slimibu uzraudzibas algoritms pacientiem ar CF.

Posms

Riciba / Kriteriji

Komentari /
Papildinformacija

1. NTM skrinings
(ikgadgjs tests)

Elpcelu paraugs (krépas /
inducétas / BAL) >1x gada

Obligats visiem CF pacientiem-
Atklasanai

nepiecieSama specifiska
laboratorijas diagnostika

mikrobiologiskos Kkritérijus

2.Ja NTM tiek Veikt NTM rezistences Inducgjama makrolidu
konstat&tas testéSanu, 1pasi pret makrolidiem | rezistence (piem&ram, M.
abscessus) = sliktaka prognoze
3. Slimibas Apstiprinat kliniskos, Kritériji no starptautiskam
diagnosticésana radiologiskos un vadlmijam- CF gadijuma var

bt griiti diferencét no citam
plausu izmainam

4. Arste$anas
uzsaksana (tikai, ja

Kombinéta antimikrobiala
terapija >12 ménesus p&c pirmas

Balstita uz starptautiskam
vadlinijam, ne kliniskiem

kontroli  Uztura uzraudzibu

ir NTM plausu negativas kulturas pétijumiem

slimiba)

5. Paraléli terapijai | * Elpcelu attiriSanas optimizaciju ¢ | Multidisciplinara pieeja uzlabo
nodros$inat: Citu infekciju arstésanu « CFRD arst€Sanas efektivitati

6. Zalu drosiba

Regulari kontrolét zalu
koncentraciju asinis, 1pasi IV

Terapija var bt toksiska- CF
pacientiem ir Tpasi mainiga zalu

amikacina gadijuma farmakokinétika
7. lesp&jamie * CFTR modulatori* FORMaT CFTRm var bt pozitiva
paligelementi pétijuma (NCT04310930) ietekme- FORMaT: meklé
secinajumi optimalu M.
abscessusarstéSanas shemu
Piezimes:

o Arst@Sana netiek uzsakta pamatojoties tikai péc NTM atklasanas
elpcelu uzséjuma— nepiecieSams apstiprinat péc slimibas kliniskam pazimém un
diagnostiskiem kritérijiem.
o ArstéSanas mérkis: izskaust NTM, uzlabot plausu funkciju un mazinat simptomus.
o Svarigi izvairities no nevajadzigas un toksiskas terapijas, ja nav pietickamu

indikaciju.

4.1.3. B. Sénisu izraisttas elpcelu slimibas atpaziSana un arst€Sana

Aspergillus fumigatus un citas sénes biezi tiek atrastas CF pacientu elpcelu paraugos, gan
bérniem, gan pieaugusajiem [3].

Aspergillus izraisita plausu slimiba CF gadijuma var izpausties dazadi:
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e Elpcelu kolonizacija ar Aspergillus,

e Aspergillus bronhtts,

o sensibilizacija pret Aspergillus,

o alergiska bronhopulmonala aspergiloze (ABPA),
e reti — aspergiloma.

Sobrid vienoti diagnostiskie kritériji pastav tikai ABPA diagnosticésanai [3].

Sénu noteikSanai CF gadijuma ieteicams izmantot mikologiskas kultiiras barotnes ar
antibiotikam, tostarp Scedosporium selektivo barotni, tatu standartiz€ti laboratorijas protokoli
nav visur ieviesti. Atkartoti pozitivas kultiiras ir nepiecieSamas, lai diagnostic€tu séniSu
bronhitu [3].

SéniSu uzraudzibas vadlinijas atSkiras dazados regionos un valstis, tacu krépu vai BAL
uzs€jumus uz sénisu kultiru jaapsver vienmér kliniskas pasliktinasanas gadijumos [3].

ABPA ir bieza komplikacija CF pacientiem. Tai raksturigi:
e klepus,
e sckSana,
e parmainas kriiskurvja rentgena vai CT izmeklgjuma,

e palielinata krépu izdalisanas [3].

Ieteicama ikgad@a kopgja seruma IgE Itmena parbaude, lai noteiktu bazes Itmeni.
ABPA diagnoze tiek balstita uz:

e paaugstinatu kopgjo IgE Iimeni (parasti virs 1000 [U/mL),

e adas alergijas tests,

o Aspergillus specifisko IgE un IgG antivielu noteikSanu seruma,
e CT plausam [3].

ABPA jaapsver pacientiem ar klinisku pasliktinasanos, kas nereagé uz antibiotiku terapiju [3].

Pacientiem, kuri sanem CFTRm terapiju un, kurinespg viegli atklepot kré€pas, sénisu
noteikSana respiratorajos paraugos var biit griitaka [3].

Sénisu elpcelu slimibu diagnostikas un arstéSanas algoritms CF pacientiem skat. 6. Tabulu.

Tabula 6. Sénisu elpcelu slimibu uzraudzibas algoritms pacientiem ar CF.

Posms Riciba / Kriteériji Komentari / Piezimes
1. Sénisu skrinings | Mikologiskas kulttiras no Jaizmanto selektivas barotnes
/ uzraudziba krépam vai BAL, 1pasi (piem., Scedosporium)-

pasliktinasanas gadijumos Standartizacija laboratorijas vel
nepilniga

2. Sénu noteikSana | Atkartoti pozitivas kultiras — | Sénu klatbiitne # obligati slimiba-
(piem&ram, A. aizdomas par séniSu bronhitu | Interpretacija atkariga no kliniska
fumigatus) konteksta
3. Diferenceétas Iesp€jamas izpausmes:* Tikai ABPA ir ar standartiz€tiem
diagnozes Kolonizacijas SeéniSu bronhitse | diagnostikas kritérijiem

36



IgE jutigumse ABPA-
Aspergiloma (reti)

4. ABPA skrinings
(ik gadu)

Merit kop€jo seruma IgE

Bazes limenis jazina, lai noteiktu
picaugumu slimibas laika

5. ABPA
diagnozes kriteriji

» Kopgjais IgE >1000 IU/mLe
Pozittvs adas testse Specifiskie
IgE/IgGe+ CT izmainas

Jaapsver, ja kliniska
pasliktinaSanas nereagé uz
antibiotikam

6. ABPA arstéSana

* Peroralie steroidi (pamata
terapija)e + Triazolu
pretséniSu Iidzekli

Trikst augstas kvalitates
pieradijumu par pretséniSu
ieguvumu- Jauzmanas no

mediétas slimibas

izverteéSanas)

mijiedarbibas ar CFTR
modulatoriem
7. Ja ABPA Apsvert anti-IgE Palidz mazinat steroidu devu-
simptomi terapiju (pieméram, Pieaug pieradijumi par efektivitati
nepietiekami omalizumabs)
kontroléti
8. Ja ir sénisu Apsvert pretséniSu Pieradijumi vaji- Pamatots pie
bronhits bez IgE terapiju (pec individualas smagiem simptomiem vai pastavigu

kultiiru gadijuma

9. CFTRm pacienti

Sénisu diagnostika var biit
sarezgitaka — japielago
uzraudziba

Sliktaka krépu atkréposana
apgritina kultivésanu

Piezimes:

e CF pacientiem s€nes bieZi ir kolonize elpcelos, neierosina slimibu.

o Arstélana jaizverte ripigi — ABPA gadijuma obligata, paréjas situacijas
— individualizgta pieeja.

o Pastav risks triazolu—CFTRm mijiedarbibai — japielago devas.

o NepiecieSama infekcionista, mikrobiologa iesaiste.

4.2. CFRD- sekundars ar CF saistits diabéts

Visiem CF pacientiem ar aizkunga dziedzera mazsp&ju var biit insulina deficits, kas pasliktinas
ar vecumu. Insulina sekrécija ir samazinata ar1 pacientiem ar normalu glikozes toleranci. Ar
gadiem pieaug glikozes intolerances un diabéta biezums. Ir zinams, ka 30 gadu vecuma ar CF
saistitais diabéts ir 50% pacientu. CFRD atSkiras kano 1., ta 2. tipa diabgta, atSkiras diagnostika

un arstéSana [5].

Patreiz tiek rekomendeéts, ka visiem CF pacientiem no 10 gadu vecuma katru gadu javeic oralo
glikozes tolerances testu (OGTT) CFRD noteikSanai [3].

Aizvien vairak centru izmanto:

e vienas stundas OGTT vai
o nepartrauktu glikozes monitoréSanu (CGM) CFRD skriningam.
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Glikoziletais hemoglobins (HbA1c) nedrikst tikt lietots ka vienigais tests CFRD skriningam,
jo tas ir mazak jutigs raditajs CF pacientiem neka citi biomarkieri.

Tomér HbAlc var biit noderigs glike€mijas kontroles izveértésanai CF pacientiem, kas sanem
insulina terapiju [3].

Vadlinijas iesaka biezaku glikozes limena (tuk$a dusa un péc &dienreizém) vai OGTT
parbaudi $adas situacijas [3]:

e simptomi, kas liecina par diab&tu,

e plausu paasinajums (PEx),

o glikokortikoidu terapijas uzsaksana,

o enterala zondéSana (baroSana caur zondi),
o griitnieciba,

e organu transplantacija.

Cilvekiem ar CF un trauctu glikozes toleranci nepiecieSama cieSa uzraudziba, ipasi, lai
izvertetu nepiecieSamibu p&c insulina terapijas [3].

CFRD vadiba prasa multidisciplinaru pieeju, iesaistot endokrinologa, diab&ta apmacibas masu,
uztura specialistu un atbalstu pacientiem, nemot véra $is diagnozes psihologisko ietekmi [3].

Insulins ir ieteicama terapija CFRD arstéSanai, lai gan daziem pacientiem ar CF var but
ar1 insulina rezistence. Citu diab&ta medikamentu pielietoSana vél prasa papildu petijumus [3].

Optimalai insulina stratégijai janodrosina [3]:

o laba uztura un fiziskas aktivitates saglabasana,
o normoglikémijas sasniegSana.

Cilvekiem ar CFRD jabit kopigai ceturkSpa vizitei pie endokrinolgu un CF komandu,
nodroSinot:

o diabeéta izglitibu,
e uztura atbalstu,

« un psihologisko palidzibu, ipasi diagnozes noteik$anas laika.

Lai gan klinisko pétijumu dati par optimalu uzturu CFRD pacientiem nav pieejami, labs uztura
stavoklis ir saistits ar labakiem kliniskajiem iznakumiem [3].

Uztura atbalstam jabtt individuali pielagotam, ar uzsvaru uz [3]:

o &diena kvalitati, daudzumu un laiku attieciba pret vingroSanu un insulina ievadiSanu.
Pacientiem ar CFRD javeicina fiziskas aktivitates un jasniedz informacija par [3]:

e hipoglikémijas parvaldibu,

o neatbilstoSu di€tas ierobeZojumu izvairiSanos, kas var negativi ietekmét glikozes
toleranci.
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Ir dazi nov€rojuma dati, kas liecina, ka CFTR modulatoru terapija var ietekmét glikozes
metabolismu, tacu nav pieradijumu, ka ta var atgriezt jau izveidojusos diabétu [3].

Cilvekiem ar CFRD vai glikozes tolerances trauc&jumiem, kuri sak CFTRm terapiju, regulari
jamera glikozes Itmenis vai javeic CGM, lai pielagotu insulina devu optimali [3, 5].

CFRD diagnostikas un terapijas algoritms CF pacientiem skat. 7. Tabula.
Tabula 7. CFRD uzraudzibas algoritms CF pacientiem.

Posms

Riciba / Kriteriji

Komentari / Piezimes

1. Regularais
skrinings (=10
g.v.)

Ikgadéjs OGTT Alternativas: * 1 st.
OGTT « CGM (nepartraukta glikozes
monitorésana)

HbAlc nav pietiekami
jutigs ka vienigais skrininga
riks

2. Papildu
skrinings

Papildus OGTT/CGM, ja:e Ir diab&ta
simptomi* PExe Glikokortikoidie
Enterala barosanae Griitniecibas
Transplantacija

Sajas situacijas glikozes
Iimenis jakontrol€ biezak

3. Ja konstateta
trauceta glikozes
tolerance (IGT)

* CieSa uzraudziba ¢ Novertet
nepiecieSamibu péc insulina

IGT var progresét uz CFRD
—nepiecieSama dinamiska
novéros$ana

4. CFRD
diagnoze (nav
precizi vienoti

Diagnostika jabalsta uz glikémijas
testiem (OGTT/CGM) un klinisko
izvertgjumu

Diagnoze jaapstiprina
kopigi ar endokrinologu

ieteicams insulins

sliek$ni)
5. Terapija: * Insulins — pirmas izvéeles terapija° Daziem pacientiem
sakotng&ji Citas zales — tikai p&ttjumu konteksta iesp&jama ar1 insulina

rezistence

6. Mérki insulina
terapija

* Uzturét normoglikémijue Saglabat
labu uzturu un fizisko aktivitati

Terapijai jabit elastigai,
pielagotai ikdienas ritmam

7. Uzraudziba un
aprupe

* Ceturksna vizites pie CF un diabéta
komandame Diabéta izglitibas
Psihologiskais atbalstse Uztura
konsultacijas

Loti svarigi

nodroSinat pacientam
saprotamu, personalizétu
aprupi

8. Uzturs un
fiziska slodze

* Neierobezot diétu parmerigie Planot
maltites un insulina devas atbilstoSi
aktivitatéeme Apmacit

par hipoglikémijas atpaziSanu un
vadibu

Veseligs uzturs = labaki
iznakumi, neskatoties uz
cukura ITmeni

9. CFTRm * Var mainit glikozes metabolismue Nav pieradijumu, ka reversé
terapija NepiecieSama regulara glikeémijas esoSu diab&tu, bet var
uzraudziba CGM/OGTT laika ietekmét nepiecieSamo
insulina devu
Piezimes:

o Multidisciplinara pieeja ir biitiska — endokrinologs, dietologs, psihologs, CF

specialists.

o Regulara glikozes monitoréSana ir pamatprincips gan skrininga, gan terapijas laika.
o Merkis nav tikai cukura kontrole, bet arT pacienta labsajiita, augSanas un uztura
nodros§inaSana.
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4.3. CFRLD- sekundara ar CF saistita aknu slimiba.

CF pacientiem var novérot plasu hepatobiliaru trauc€jumu spektru.

Smaga CF saistita aknu slimiba bieZi izpauzas ka portala hipertensija. Veésturiski to uzskatija
par sekundaru zults stazi, kas progresé aknu cirozé, p&c tam attistas sekundara portala
hipertensija. Jaunakie pétijumi liecina, ka biitiska loma var bt arT oblitergjoSai portalai
venopatijai, kas izraisa necirotisku portalu hipertensiju [3].

Smagas CFLD formas ir saistitas ar [3]:

e lielaku plausu un arpusplausu slimibu slogu,
o sliktaku izdzivoSanu

CF pacientiem aknu slimibas pazimes biezi ir vieglas vai bez simptomiem.
Agrakas pazimes var biit [3]:

e hepatomegalija un/vai splenomegalija (palpgjot vai att€ldiagnostika),
e pastavigi paaugstinats transaminazu Itmenis asinis.

Tade] regulara aknu funkcijas noveértesana tiek ieteikta visiem CF pacientiem, tostarp [3]:

o ikgadgji aknu biokimiskie/transaminazu limena meérijumi,
o regulara USG ar elastografiju.

CF pacientiem aknu enzimu Itmenis var dabiski svarstities, tacu [3]:

e pastavigi paaugstinati transaminazu raditaji (>3 reizes virs normas) un
o kliniskas novirzes ir indikacija védera dobuma ultrasonografijai.

Agrina nosiitiSana pie gastroenterologa vai hepatologa, kas specializ€jas CF, ir svariga, lai [3]:
e parbauditu portalo hipertensiju un tas komplikacijas,
o izslégtu citas (ne-CF) aknu slimibas,
e izvértetu talaku arsteéSanu.

Aknu transplantacijas laika izveérté$ana ir sarezgita, un janem veéra [3]:

o smagas aknu slimibas negativa ietekme uz CF plausam,
e pretstata tam, ka aknu funkcija var biit stabila un neietekmé dzives kvalitati.

Lidz pat25% CF pacientu, kas sanpem CFTRm terapiju, novero paaugstinatu aknu
transaminazu Itmeni [3].
Parasti tas ir parejoss un kliiski nenozimigs, tacu CFTR m devas pielagoSana ir ieteicama, ja

[3]:

e transaminazu paaugstinajums ir pastavigs,
e vai aknu slimiba ir izteikta [3].
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Zultsakmeni (holelitidze) ir biezi sastopama un parasti bez simptomiem CF pacientiem.
Sapju epizodes labaja paribé (biliara kolika) vai citi simptomi, kas var liecinat par
zultsakmeniem, prasa zultspii§la un hepatobiliaras sisteémas ultrasonografiju, ka ar1 nosiitiSanu

pie specialista [3].

CF pacientiem pastav ar1 pankreatita risks, Ipasi tiem [3]:

e ar saglabatu aizkunga dziedzera funkciju,
o un noteiktiem CFTR géna variantiem .

Pankreatits vienmér jaapsver, ja CF pacients stidzas par védera sapém [3].

Tabula 8. CFRLD uzraudzibas algoritms pacientiem ar CF.

Posms

Riciba / Kriteriji

Komentari / Piezimes

1. Regulara
uzraudziba visiem
CF pacientiem

* Ikgadgji asins testi: transaminazes
(ALAT, ASAT)e Regulara védera
dobuma ultrasonografija

Paaugstinats aknu enzimu
limenis var bt parejoSs-
BieZi asimptomatiska gaita

2. Aizdomas par
CFLD

Ja:e Transaminazes > 3x virs normas
ilgstoSie
Hepatomegalija/splenomegalijae
Atteldiagnostikas atrades

Norada uz

iesp&jamam strukturalam
vai asins plusmas izmainam
aknas

3. Papildus
izmekl&jumi

* Paplasinata USGe Elastografijas
Seruma biomarkierie Apsvert portalas
hipertensijas skriningu

Neinvazivie riki palidz
uzraudzit, bet nav vél
standartizeti

4. Nosiitisana pie

Ja ir:e Kliiski aizdomas par CFLDe

Jaizsledz ne-CF aknu

gastroenetrologa/ | Pastavigi aknu raditaju trauc€jumie slimibas- Jaizverte
hepatologa Pieradijumi par portalu hipertensiju transplantacijas indikacijas
5. Ja portala Veikt:* FGS/ elastografijue Var biit necirotiska portala
hipertensija Splenomegalijas / trombocitopénijas | hipertensija (oblitergjosa

novertéjumu

venopatija)

6. Smaga CFLD
(piem., ar portalo
hipertensiju)

Regulara uzraudziba + izvertét aknu
transplantacijas laiku

Aknu bojajums
var pasliktinat CF plausu
stavokli

7. CFTRm terapija

* Novérot transaminazu [tmeni
terapijas laikas Samazinat devu, ja
vertibas pastavigi

paaugstinatas vai CFLD ir kliniski
nozimiga

Lidz 25%

pacientu iesp&jams enzimu
paaugstinajums

(parasti parejoss)

8. Zultsakmeni

Ja simptomi (sapes labaja paribe) —

Biezi asimptomatiski-

(holelitiaze) veikt hepatobiliaru USG Simptomu gadijuma —
nosiitiSana pie specialista
9. Apsvert Ja CF pacients siidzas par védera -Pankreatits biezaks
pankreatitu sapém — 1pasi, ja saglabata aizkunga | noteiktu CFTR
dziedzera funkcija variantu gadijuma
Piezimes:

e CFLD var but kliniski "klusa", tacu ta ietekmé izdzivo$anu un plausu veselibu.
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e Agrina atpaziSana pirmsskolas vecuma — saistita ar smagaku gaitu velak.
o Specializéta gastroenetrolga, hepatologa iesaiste ir biitiska, Tpasi pie progres€josas
slimibas.

4.4. CFRBD-sekundara ar CF saistita kaulu slimiba

Pirms CFTR m terapijas &ras, kaulu slimibas tika biezi novérotas CF pacientiem, 1pasi
pieaugusajiem [3].

Sistematiska literatiiras parskata jauniem pieaugusajiem CF pacientiem (medianais vecums —
28 gadi) tika konstatéts [3]:

e osteoporozes izplatiba 10-20%,
e osteopénijas izplatiba 35-45% [3].

Skriemelu lizumi (biezak torakalaja dala) tika novéroti 5-31% CF pacientu [3].
Lidz ar CF pacientu novecosanu, kaulu komplikacijas klust arvien nozimigakas.

Zems kaulu mineralais blivums (BMD) parasti rodas vairaku faktoru dél [3]:

e kalcija un D vitamina malabsorbcija,

e nepietickams uzturs,

o fiziskas aktivitates trakums,

e zemas intensitates hronisks iekaisums, kas pastiprina osteoklastu aktivitati,
o kauliem toksisku zalu lietosana [3].

Riska faktori BMD samazinajumam [3]:

e zems kermena masas indekss (KMI),
e zems FEV;,

o ilgstosa steroidu lietoSana,

e hipogonadisma vésture,

Ve

Zema BMD agrina atklasana ir svariga osteoporozes profilaksei, tapéc vadlinijas iesaka agrinu
skriningu [3].

DXA (divkar$as rentgenabsorciometrijas) sken€Sana ir zelta standarts kaulu mineralvielu
satura novertésanai un prognoze lizumu risku vecaka vecuma [3,5].
DXA skala tika izstradata pecmenopauzes vecuma sievietém bez CF, bet vél nepiecieSama

validacija berniem un jauniem pieaugusajiem ar CF.

Sakotngjs DXA javeic visiem CF pacientiem no 8 gadu vecuma, pasi, ja pastav augsta riska
faktori Atkartotu DXA biezumu nosaka individuali [5].

Profilaktiska arst€Sana balstas uz [3]:
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e kalcija un D vitamina regularu lietoSanu,
e uztura stavokla un plausu veselibas optimizaciju

Bifosfonati uzlabo BMD gan bérniem, gan pieaugusajiem ar CF [3, 5].
Tos ieteicams lietot, ja profilakse nav pietickama, lai novérstu zemu BMD.
ArsteSanas uzsaksanai jaapsver [3]:

o DXA rezultati,
e nozimigs BMD samazinajums turpmakajas sken&Sanas,
e transplantacijas statuss.

Tabula 9. CFRBD uzraudzibas algoritms pacientiem ar CF.

Posms Riciba / Kriteriji Komentari / Piezimes
1. Regulars * Sakotnéjs DXA sken&jums visiem | Zelta standarts BMD
skrinings CF pacientiem no 8 gadu vecuma- novértésanai- DXA vél nav
Ipasi, ja ir riska faktori pilniba validéts CF
b&rniem/jauniesiem

2. Riska faktoru
izvertésana

Novertet:» Zems KMIe Zems FEV ¢
Ilgstosi steroidi* Hipogonadismse
Ieprieksgji lizumi

Riska grupam javeic biezaka
DXA kontrole

3. Atkartotu DXA
biezums

Atkarigs no:e leprieksgjiem DXA
rezultatieme Pacienta vecuma un riska
Iimena

Vadlinijas
iesaka personalizétu
intervalu izvért€§jumu

4. Profilakse

* Kalcija un D vitamins * Uztura

Zems BMD biezi

visiem CF optimizacijae Fiziska aktivitatee multifaktorials: uzturs,

pacientiem Plausu veselibas uzturéSana ickaisums, medikamenti

5.Ja DXA uzrada | Apsvert bifosfonatus (perorali vai Uzlabo BMD gan bérniem,

zemu BMD / V) gan pieaugusajiem— Ja nav

osteopéniju / atbildes uz profilaksi

osteoporozi

6. Bifosfonatu * DXA apstiprina osteoporozie Arstésana

terapijas Turpmaka BMD samazinaSanase jasak multidisciplinara

indikacijas Lizumu veésture vai organu komanda, piesaistot

transplantacijas statuss endokrinologu

7. Pieverst * Sapes mugura (— apsvert skriemelu | Skriemelu luzumi

uzmanibu skeleta | lizumus)* Samazinats auguma biezZi torakalaja dala: lidz

komplikacijam pieaugums pat 31% pacientu
Piezimes:

e Osteopénija (35-45%) un osteoporoze (10-20%) ir bieza, Tpasi pieaugusajiem.

o Kaulu veselibas uzraudzibai jabit integrétai CF apriipes dalai.

o Bifosfonati lietojami, ja uztura/korekcijas pasakumi nav pietiekami.

e CFTR modulatoru potenciala ietekme uz kaulu veselibu vél tiek pétita, bet var bt
pozitiva, uzlabojot vispargjo stavokli.
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4.5. CFRD- sekundara ar CF saistita nieru slimiba.

Nierakmenu izplatiba CF pacientiem ir 4,6%, dzimumatskiribas netiek novérotas. Diagnozei
visbiezak tiek izmantota ultrasonografija. Nierakmeni visbiezak paradas pusaudzu un agrina
pieauguso vecuma CF pacientiem risks ir 2—4 reizes lielaks neka vienaudziem bez CF [3].

Tapat ka vispargja populacija, CF pacientiem nierakmeni visbiezak sastav no kalcija oksalata,
bet hiperoksaliirija var rasties ka sekas [3]:

o sistemiskai antibiotiku lietoSanai,
e hroniskai malabsorbcijai.

Nierakmenu profilakse [3]:
e nodrosinat atbilstoSu Skidruma uznemsanu.

CF apripes komandai jarikojas proaktivi, lai mazinatu nieru bojajumu vai nierakmenu risku,
tostarp [3]:

o regulari novertgjot aktitu nieru bojajumu (AKI) un hronisku nieru slimibu (CKD),
e pielagojot potenciali nefrotoksisku terapiju,
e nodroSinot pietiekamu hidrataciju un pareizu PERT devu.

Nieru funkcijas samazinasanas CF gadijuma var bt saistita ar [3]:

e glomerularas filtracijas samazinasanos,
e tubulopatiju [117].

AKI CF pacientiem parasti ir parejoss, un to galvenokart izraisa [3]:

e Skidruma zudums sepses dél,
o zalu toksicitate, kas notiek 110 reizes biezak neka vispargja populacija.

CKD klust biezaka Iidz ar vecumu.
3. stadijas CKD (GFR < 60 ml/min/1,73m?) izplatiba divkarSojas ik péc desmit gadiem,
ar ikgadgju izplatibu 2,3% [3].

Riska faktori:
e vecums,
o diabéts,

e hronisku infekciju ilgums,

e ilgstosa ibuproféna lietoSana,

e transplantacija,

o ilgstoSa aminoglikozidu lietoSana.

P&c transplantacijas CKD ir vairak neka 50% pacientu péc 5 gadiem, un daZos gadijumos var
bt nepiecieSama nieru transplantacija [3].
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Kreatinina testi var biit neprecizi CF pacientiem, tade] CKD aizdomu gadijuma precizaka ir
formala GFR parbaude, pieméram, ar EDTA vai DTPA radioizotopu metodi [3].

Gadskartgja parbaude jaieklauj [3]:

e urina tests uz olbaltumvielam,
e GFR novértgjums,
e asinsspiediena mériSana.

Katras klatienes vizites laika jaizméra asinsspiediens, un nieru funkcijas trauc€umu
gadijuma urina tests uz olbaltumvielam [3].

CFRD var saasinat nieru funkcijas pasliktinaSanos un jadiagnosticé/laikus jaarste.

Nieru aizsardzibas pasakumi [3]:

e nodrosinat atbilstoSu hidrataciju,
e uzmanigi izvéleties zales,

e izmantot:

o zalu koncentraciju monitoringu,
o vienreiz diena aminoglikozidu devu rezimus (piem., tobramicinu, nevis

gentamicinu),
o izvairities no IV aminoglikozidu kombinacijas ar kolistinu.

Tabula 10. CFRD uzraudzibas algoritms CF pacientiem.

olbaltumvielam — Asinsspiediena
meérTjumse Katra vizite: asinsspiediens

Posms Riciba / Kriteériji Komentari / Piezimes
1. Skrinings un * Ikgad@js: — GFR novértéjums — Urina | Kreatinins nav
uzraudziba tests uz pietickami precizs- Ja

CKD aizdomas —
izmanto EDTA/DTPA
izotopu testu

2. Ja nierakmenu
aizdomas(sapes,
hematirija u.c.)

Veikt ultrasonografiju nieru
vizualizacijai

Nierakmeni biezak sastav
no kalcija oksalata-
Recidivs 43%, kirurgija
38%

3. Profilakse pret
nierakmeniem

* Pietickama Skidruma uznemsana-
Pareiza PERT deva

Hiperoksalurija ka
sekas malabsorbcijai vai
antibiotikam

4. AKI (akits
nieru bojajums)

Ja:e Sepses simptomie Tiek lietoti
nefrotoksiski medikamenti

AKI CF pacientiem 110x
biezak neka vispargja
populacija-

Biezi parejoss
NepiecieSama nefrologa
iesaiste

5. CKD (hroniska
nieru slimiba)

Riska faktori:» Vecumse CFRD+
Transplantacijae IlgstoSs aminoglikozidu
vai ibuproféna lietojums

GFR <60 ml/min/1.73m?
= 3. stadija CKD- Pec
transplantacijas: >50%
CKD 5 gadu laika
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NepiecieSama nefrologa

iesaiste
6. Nieru * Nodrosinat hidratacijue Izvairities Piemerot zalu devas
aizsardzibas no nepiecieSamiem nefrotoksiskiem individuali atkariba no
pasakumi medikamentieme Lietot: — Zalu nieru funkcijas

monitoringu — Vienas devas
aminoglikozidus (piem., tobramicins)
— Izvairities no kolistina kombinacijas
ar aminoglikozidiem

7. Ja pacientam ir | Regulari novertet glikozes Iimeni un nieru | CFRD saasina nieru

CFRD funkciju bojajuma risku- Jaapsver
insulina terapijas ietekme
uz nierém

Piezimes:

e Nierakmeni biezi rodas vela bérniba vai agra pieauguso vecuma.
e Nieru bojajuma risks pieaug ar vecumu, jo 1pasi transplantétiem pacientiem.
e Proaktiva uzraudziba un zalu pielagosSana palidz noveérst nieru komplikacijas.

4.6. AIZCIETEJUMI UN DIOS PACIENTIEM AR CF

Aizcietgjumi un distala zarnu nosprostojuma sindroms (DIOS)ir biezi sastopamas
blakusparadibas cistiskas fibrozes (CF) pacientiem, un arstiem regulari javerte, vai pacientam

nav So stavoklu pazimju [3].

CF gadijuma aizcietg§jumiem un DIOS ir specifiskas definicijas, kas skaidri atSkir Sos divus

stavoklus [3].

Aizcietejumi CF pacientiem tiek defin€ti péc Sadiem kriterijiem [3]:

o pakapeniska izkarnijumu bieZuma samazinasanas un/vai to konsistences
palielinaSanas,

e kopa ar védera sapeém un/vai védera uzpiisanos,

e simptomu atvieglojums péc caurejas lidzeklu lietoSanas.

Biezi tiek noverota fe¢u akumulacija visa resnaja zarna, 1pasi taisnaja zarna.

Aizciet€jumi ir bieZi, ar to saskaras gandriz puse CF pacientu [3, 5].

To patogenéze ir saistita ar [3]:
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o elektrolitu un Gidens transporta traucgéjumiem (ko izraisa CFTR géna defekts),
e zarnu motilitates samazinasanos,

o lipigu glotu veidoSanos,

e zemu intensitates zarnu iekaisumu,

e izmainitu zarnu mikrobiotu.

Ta ka nav daudz pieradijumos balstitu arst€Sanas metozu, vadiba balstas uz labako klinisko

praksi. Aizciet§jumi parasti reag€ uz peroraliem caurejas lidzekliem, piem&ram,

polietilénglikolu, kombinacija ar dzivesveida pielagojumiem [3]:

e pietickamu $kidruma uznemsanu,

e regulariem tualetes paradumiem,

o atbilstoSu sals patérinu,

e pareizu PERT (aizkunga dziedzera enzimu) devu,

e fiziskam aktivitatém.

DIOS ir specifisks tikai CF pacientiem un var variét no nepilnigas lidz pilnigai zarnu
nosprostojuma formai [3].

A) Nepilnigs DIOS:

e simptomi ilgst dazas dienas (v€dera sapes, uzpiiSanas),
e palp&jams fecu konglomerats ileoceékuma apvidi,
e nav pilnigas nosprostoSanas pazimju.

B) Pilnigs DIOS:

e paradas atri ar Zults vemSanu,
e védera rentgena redzamas Skidruma Itmenu pazimes.

DIOS patogenéze [3]:

e traucéts iidens un elektrolitu transports,
e samazinata Zultsskabju inducéta sekrécija terminalaja ileuma,
e samazinata zarnu peristaltika tauku malabsorbcijas dgl.

Riska faktori DIOS attistibai: [3]

o smaga CFTR mutacija,

e aizkunga dziedzera mazspgja,

o mekonija ileusa anamnéze,

o neadekvata tauku absorbcijas kontrole,
o ieprieksejs DIOS epizodes,
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o transplantacija,
e CFRD,
e dehidratacija.

DIOS izplatiba: 5-12 epizodes uz 1000 pacientiem gada [126,131], Iidzigi gan b&rniem, gan
pieaugusajiem [3].

DazZos gadijumos simptomi var but netipiski vai rentgenologiskie atradumi nespecifiski —
nepiecieSama riipiga izverteSana. Lidzigas kliniskas izpausmes var bit: apendicita abscess,
invaginacija, saaugumu radits nosprostojums, volvulus, Krona slimiba, smagi aizcietéjumi, GI
audzgji.

DIOS arstéSana

Lai gan klinisko petijumu dati trukst, ir pieejamas vadlinijas DIOS arstésanai [3]:

Nepilnigs DIOS:

e perorala rehidratacija,

e caurejas Iidzekli (piemé&ram, polietilénglikols) ar izo-osmotisku fidens un elektrolitu
Skidumu,

o alternativa: perorals Gastrografin® (natrija meglumina diatrizoats, atSkaidits).

Pilnigs DIOS:

e hospitalizacija,

e zarnu miers (nekas perorali),

e nazogastriska aspiracija,

e intravenoza rehidratacija,

e pretsapju lidzekli,

o atkartota Gastrografin® lavaza — mediciniski jauzrauga, jo iesp&jamas Skidruma
izmainas organisma.

Aptuveni 11% pacientu ar pilnigu DIOS medikamentoza arstéSana ir neveiksmiga.
Novélota arstésana palielina kirurgijas nepiecieSamibu [3].

Refraktaros gadijumos var veikt kolonoskopiju ar Gastrografin® ievadiSanu c€kuma vai
kolona aptidenoSanu [3, 5].
Operacija nepiecieSama, ja:

e zarnu nosprostojums saglabajas,
e ir zarnu perforacijas pazimes,
neskatoties uz medicinisku terapiju.

Pacienti, kuriem bijis DIOS, bieZi paklauti atkartotu epizoZu riskam.
Sadiem pacientiem nepiecieSama uzturterapija, ietverot [3]:

e adekvatu PERT,
e hidraciju,
o regularu caurejas Iidzeklu (vélams osmotisko, pieméram, polietilénglikola) lietoSanu.
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Tabula 11. Aizciet§jumu un DIOS uzraudzibas algoritms CF pacientiem.

Posms Riciba / Kriteriji Komentari / Piezimes
1. Regulara Javerte katra vizite, 1pasi, ja:* védera Aizcietgjumi un DIOS
vedera stavokla | sapese uzptiSanase samazinata ir izplatiti CF pacientiem
izverté€Sana defekacija
2. Ja aizdomas Kriteriji:» Retaka/sausaka védera izejas | F€Cu uzkrasanas parasti visa
par Veédera sapes/uzptiSanase Simptomu resnaja zarna (Tpasi taisnaja)
aizciet€jumiem uzlaboSanas péc caurejas Iidzekliem
3. Aizcietgjumu | « Polietilenglikols (PEG)* Dzivesveida | Gandriz 50% pacientu cies
arst€Sana korekcijai— Skidrums— Fiziskas no aizciet€jumiem

aktivitates— Sals un PERT
optimizacija— Regulara tualetes rezima
ieveérosana

NepiecieSams piesaistit
gastroenetrologa
konsultaciju.

4. Ja aizdomas
par DIOS

Skatit klinisko formu:Nepilnigs
DIOS:— Simptomi dazas dienas— Fécu
masa ileocekuma apvidi. Pilnigs
DIOS:— Strauja norise— Zults
vemsana— Skidruma Iimeni rentgena

BiitisklI atSkirt no citiem
GI stavokliem (apendicits,
volvulus, u.c.)
NepiecieSams piesaistit
gastroenetrologa
konsultaciju.

5. Nepilniga
DIOS arstesana

* Perorala rehidratacijas PEG +
elektrolitie Alternativi: perorals
Gastrografin® (atSkaidits)

Pirma Iinija ambulatorai
terapijai

6. Pilniga DIOS
arsté€Sana

* Hospitalizacija* Nekas per os (NPO)e
Nazogastriska aspiracijas IV skidrumie
Gastrografin® lavaza arsta uzraudziba

Apm. 11% nepiecieSama
kirurgija, ja medikamentozi
neveiksmiga

7. Ja arstéSana

 Apsvert kolonoskopisku

Atra riciba samazina

neefektiva Gastrografin® ievadiSanue Kolona komplikaciju un operacijas
apudenosSanae Operacija, ja:— risku
Nosprostojums saglabajas— Ir zarnu
perforacija
8. Pec DIOS Ilgtermina profilakse:» Adekvata Augsts atkartotas DIOS
epizodes PERT- Regulara hidracijae epizodes risks
UzturoS$a osmotisko caurejas lidzeklu | NepiecieSama
lietoSana (piem., PEG) gastroenetrologa konsultacija
Piezimes:

e Aizcietejumi # DIOS — tam ir specifiskas definicijas CF gadijuma.

o NepiecieSama multidisciplinara pieeja (gastroeneterologa), ipasi pilniga DIOS
gadijuma (t.sk. iesp&jams kirurga konsultacija).

e Uzturosa terapija ir biitiska recidivu profilaksei.

4.7. AGRINA VEZA ATKLASANAS ALGORITMS CF PACIENTIEM

CF pacientiem noveérota paaugstinata laundabigo audzgju sastopamiba, salidzinot ar vispargjo
populaciju [3]. Tas liecina, ka CF pamatdefekts pats par sevi var palielinat véza risku, lai

gan iekaisums, uztura faktori un citas blakusslimibas var art ietekmét So risku [3].
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Vezarisks vél vairak palielinas péc organu transplantacijas, lietojot imiinsupresivu terapiju [3].

Registru dati apstiprina, ka CF pacientiem ir palielinats risks $adiem audzgjiem [3]:

e gremoSanas trakta (GI),

e nieru,

e vairogdziedzera,

o seklinieku,

e adas,

e hematologiskiem audzgjiem [136—139].

Ir aizdomas, ka ari ginekologiskie un kriits audzgji varétu but biezaki, tacu nepiecieSami
papildu péttjumi [3].

Tabula 12. Agrina véza atklasanas algoritms CF pacientiem.

Posms Riciba / Kriteriji Komentari / Piezimes
1. Riska Novertet riska faktorus:» PaSa CFTR géna defektse | CFTR disfunkcija
izverteSana | Hronisks iekaisumse Nepietiekams — geénu ekspresijas
uzturs® Organu transplantacija + imiinsupresija | izmainas, iesp&jama
kancerogeneze
2. Augstaka | « Kunga-zarnu trakta Dati liecina arT par
sastopamiba | (GI) audzgji* Nierues Vairogdziedzeras Sekliniek | iespgjamu paaugstinatu
registréta ue Adas (t.sk. kriits/ginekologiskoaud

sados vezos

plakansiinu)s Hematologiski (limfomas,

z&ju risku, 1pasi

leikémijas) sievietem
3.Ja * Veikt pastiprinatu skriningu atbilstosi Imunsupresija
pacientam vispargjam onkologiskajam vadlinijame Regulara | ievérojami palielina
veikta adas, nieru, GI un vairogdziedzera parbaude véza risku
organu
transplantac
ija
4. Kliniska | Katra vizite:e Fizikala izmekleSanae Stidzibu Biitiski nepalaist
uzraudziba | izvertéSana (védera sapes, izmainas védera izeja, | garam netipiskus

mezgli, limfmezgli, u.c.)

simptomus

5. Sievietém
ar CF

+ Svariga kriits un dzemdes kakla skrininga
ieveroSanaes Apsvert agrinaku mamografiju/USG,
ja ir papildu riski

Noveérots lielaks veza
risks sievietem ar CF

6. Gl véza » Kolonoskopija péc noteikta vecuma vaie Ja ir Ipasi

skrinings (1 | simptomi (asino$ana, izmainas védera izeja, svara | svarigi transplantétiem
pasi >40 zudums) pacientiem

g.v.) _

7. Adas » Regulari parbaudit adue Izvairities no UV Adas audzgji biezi
veZa ekspozicijase Ieteikt SPF krémus un adas imiunsupresijas fona
profilakse paSnoveroSanu

un skrinings
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8. Iesaistit gimenes arstu, gastroenterologu, Agrina diagnostika

Komandas | onkologu, dermatologu u.c. péc vajadzibas iesp&jama tikai

lidzdaliba ar multidisciplinaru
pieeju

Piezimes:

Véza riska izvertéSana jaintegre regulara CF apripé, jo tas biezi netiek savlaicigi
atpazits.

Sievietes ar CF — 1pasi uzmanigi javerte krats, ginekologiskie un GI simptomi.

CF pacienti, kuri nav vel sanémusi transplantaciju, joprojam ir paaugstinata riska
grupa.

4.8. A. GARIGAS VESELIBAS UN EMOCIONALA ATBALSTA ALGORITMS
CF PACIENTIEM

Dzive ar CF prasapastavigu garigu un emocionalu pielagoSanos psihosocialajiem un
fiziskajiem izaicinajumiem.

Sie izaicinajumi var ietvert [3]:

nopietnas garigas veselibas griitibas, 1pasi bridi, kad tiek noteikta diagnoze — biezi
negaiditi, pieméram, zidainu skrininga rezultata,

paaugstinatu trauksmes un depresijas izplatibu,

bazas par dzives kvalitati,

nemitigu cinu ar intensivu arstésanas slogu,

pielagoSanos jaunam zalém, pieméram, CFTR modulatoriem,

un parejas posmiem dzivé un slimibas gaita.

Cilvekiem ar CF un vinu gimen&m bieZi ir griiti sabalansét ikdienas dzivi ar hroniskas slimibas
vadibu [3].

Garigas veselibas atbalsts CF pacientiem prasa specifiskas zinasanas un visu CF komandas
iesaisti [3]

Tabula 13. Garigas veselibas un emocionala atbalsta algoritms CF pacientiem.

Posms Riciba / Kriteériji Komentari / Piezimes
1. Pielagosanas pie | * Nodrosinat psihologisku Diagnoze biezi
diagnozes atbalstu uzreiz péc diagnozes (1pasi nak negaiditi un bez
zidainu skrininga cela)* Atbalsts simptomiem- Trauksme
ar1 vecakiem un gimenei un Soks — 1pasi augsti

zidaina vecuma

2. Regulars garigas | leteicams ikgadgjs Trauksme/depresija
veselibas skrinings | skrinings:* Trauksmes un depresijas | izplatitaka neka vispargja

anketas (piem., PHQ-9, GAD-7)+ Ipasi | populacija
svarigi pusaudziem, jauniem
pieauguSajiem, apriipétajiem
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3. Ikdienas dzives—
arsteSanas lidzsvars

* Atbalstit pacientu, lai integrétu
arstéSanu ikdienae Nodro$inat laika

planosanas, macibu, darba pielagoSanas

iesp&jas

Intensivs arstéSanas
rezims — izdegSanas risks

4. Parejas posmi
(attistibas,
kliniskie, socialie)

* Nodrosinat papildu atbalstu:— Skolas
maina— Pareja uz pieauguso apriipi—
CFTR modulatoru uzsakSana—
Transplantacija

Sie posmi biezi saistiti
ar emocionalu nedrosibu
vai krizem

5. Gimenes atbalsts

* Psihologiska palidziba vecakiem,
partneriem, aprupétajieme
Nodrosinat izglitojoSus resursus par
CF ietekmi uz gimeni

Apriipetaji nereti
piedzivo hronisku stresu
un vainas sajiitu

6. Multidisciplinara
komanda

* CF komanda jaieklauj:— Psihologs /
psihiatrs— Socialais darbinieks—
Apripes koordinators

Gariga veseliba
= integreta dala no
visparejas CF apriipes

7. Pieejamibas
uzlabosana

* Piedavat attalinatu

konsultaciju iespejase

Nodrosinat konfidencialitati, ipasi
pusaudziem

Samazina stigmatizaciju,
palielina pieejamibu

8. Izglitiba un

* Sniedz informaciju par:— Emociju

Stiprina pacientu

paspalidziba regul€Sanas tehnikam— Atbalsta pasvadibas spé&jas
grupam— Uzticamiem digitaliem
resursiem
Piezimes:

o Garigas veselibas vajadzibas mainas slimibas gaita — skriningam jabut dinamiskam,

ne statiskam.

e Emocionalais atbalsts bitiski uzlabo arste§anas ievéroSanu, dzives kvalitati un

adaptaciju.

o Komandai jabut proaktivai, negaidot, kad pacients vai gimene pats ligs palidzibu.

4.8. B. GARIGAS VESELIBA SKRININGA UN PSIHOLOGISKA ATBALSTA
ALGORITMS CF PACIENTIEM

Regulara skrininga veikSana palidz savlaicigi identificét garigas veselibas problémas,
nodroSinot iesp&ju agrinai iejaukSanas un labakiem dzives iznakumiem [3].

Papildu skrinings ir Tpasi noderigs:

e pirms CFTRm terapijas uzsakSanas un tas laika,
lai identific€tu cilvékus ar paaugstinatu depresijas vai trauksmes risku.

Skrininga riki var [3]:

o identificét plasu garigas veselibas traucgjumu spektru un psihosocialos riska faktorus,
e ietvert pasnoveértéSanas anketas, ka ar1 vecaku vai skolotaju noveérojumus.

NB! Skrinings nav diagnoze, un neaizstaj psihologa lomu CF komanda.
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Psihologs strada holistiski ar visu gimeni, lai veicinatu [3]:

e ilgtermina garigo veselibu,
e labu dzives kvalitati,
e izglitoSanu, profilaksi, skriningu un terapiju.

Galvenie uzdevumi [3]:

o atbalstit pielagosanas procesus,
e palidzet sabalansét arstéSanu ar “normalu” ikdienas dzivi.

Psihosocialais atbalsts ir 1pasi biitisks [3]:

o kritiskos brizos (pieméram, diagnosticgjot slimibu, parejas posmos),
e un visa dzives laika (piem&ram, arst€Sanas ieveroSana, procediiru trauksme, nezinas
parvarésana).

Daziem cilvékiem garigas veselibas griitibas var kliit nopietnas, tap&c nepiecieSama sadarbiba
ar psihiatrijas specialistiem. [3]

Psihologs strada [3]:

o cie$a sadarbiba strada ar visu CF komandu,
« stiprina psihologisko izpratni,
e veicina uz pacientu orient€tu komunikaciju,

e palidz stiprinat sadarbibu un pacientu iesaisti arstésana

Tabula 14. Garigas veselibas skrininga un psihologiska atbalsta algrotms CF pacientiem

Posms Riciba / Kriteriji Komentari / Piezimes
1. Regulars * Veikt vismaz 1x gadas leteicamie riki:— | Skrinings nav diagnoze, bet
garigas veselibas | PHQ-9 (depresija)- GAD-7 (trauksme)* | palidz agrini atpazit riska
skrinings Pieejamas bezmaksas, daudzvalodu personas
anketas
2. Papildu Ieteicams:* Pirms CFTR CFTR modulatori daziem
skrinings — modulatoru terapijase Dzives parejas pacientiem var radit vai

1pasas situacijas

posmose Ja arste€Sana netiek ieverota vai
ir uzvedibas izmainas

pastiprinat psihologiskus
simptomus

3. Ja skrininga
rezultati pozitivi

* Nosiitit pie psihologa CF komanda- Ja
nepiecieSams, piesaistit psihiatru

Rikoties savlaicigi, vél
pirms stavoklis pasliktinas

4. Psihologa
loma komanda

* Veic:— IzglitoSanu— Profilaksi—
Terapiju— Parejas atbalstue
Strada holistiski ar pacientu un gimeni

Ipasi nozimigi bérniem,
pusaudziem, gimeném un
pacientiem ar augstu slogu

5. Merki
psihologiskaja
atbalsta

* Veicinat emocionalu pielagosanos*
Uzlabot arstéSanas ievéroSanue Palidzet
sabalansét arste€Sanu ar ikdienue
Samazinat trauksmi pirms procediiram
vai parbaudém

Uzlabo dzives kvalitati un
arsteSanas rezultatus

6. Integréeta
sadarbiba
komanda

» Psihologs sadarbojas ar:— Arstiem—
Masam— Socialajiem darbiniekiem—

Stiprina uzticéSanos un
pacienta lidzdalibu
arstéSana
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Diétas specialistieme
Veicina pacientcentrétu pieeju

7. llgtermina * Parskatit garigas veselibas stavokli Atbalsta vajadzibas mainas
uzraudziba un regulari visa dzives gaita slimibas gaita un dzives
elastiba konteksta

Piezimes:

o Skrinings javeic ar1 bez simptomiem, jo depresija/trauksme biezi ir klusi klatesoSa.
e Bérniem un pusaudziem var izmantot novérosanas anketas skolotajiem/vecakiem.
o Komandas psihologs = biitisks tilts starp medicinisko un emocionalo apripi.

4.9. ATBALSTA ALGORITMS SAREZGITAM ARSTESANAS VAJADZIBAM
UN UZTURA ATBILSTOPSA PIELAGOSANA CF PACIENTU VAJADZIBAM

Slimibai progresgjot CF pacienti biezi saskaras ar aizvien sarezgitakiem arstéSanas rezimiem.
Svarigi nodrosinat lidzsvaru starp [3]:

e klinisko iznakumu optimizaciju,
o dzives kvalitati,
e simptomu kontroli un
e pacienta uztverto arstéSanas slogu,
kas veido kopigu [émumu pienemsSanas pamatu starp pacientu un CF komandu [3].

Holistiska pieeja, kas identificé neatrisinatas vajadzibas, fiziologiskus un psihologiskus
aspektus, veicina kopigu planosanu un I€mumu pienemsanu, ka arliepriekS€jas apripes
planosanu [3].

Dazkart var biit nepiecieSams pastiprinats atbalsts majas vai stacionara.

Tiek gala stratégijas butiski ietekmé:
e arstéSanas ieverosanu,
e izdzivoSanu un

e sp&ju vadit sarezgitas terapijas [3].

Psihosocials atbalsts var palidzét pacientiem ar sarezgitam vajadzibam, tacu nepiecieSami
papildu pétijumi, lai uzlabotu Sos iejaukSanas mehanismus [3].

Paliativas apriipes specialistu iesaiste un CF komandu izglitoSana uzlabo pacientu ar smagam
CF formam visaptveroSo apripi [3].

Uztura stavokla uzturé$ana un optimizacija

Uztura apriipe slimibas gaita prasa biezu noveért€Sanu un pielagosanu [3].
Laba uztura stavokla saglabasana ir saistita ar:

e uzlabotu dzives kvalitati,

o labaku plausu funkciju un
e ilgaku dzivildzi [168].
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Nemot véra CF pacientu ilgaku miZa ilgumu un novecoSanu, uztura atbalsts var biit
nepiecieSams ilgaka laika perioda [3].

Intensivaks uztura atbalsts var biit nepiecieSams pacientiem ar:

e progres€josu slimibu,

e hroniski samazinatu peroralo uznemsanu,

e CF saistitu cukura diabétu (CFRD),

e biezam respiratoram infekcijam,

e samazinatu uzturu ventilacijas terapijas laika [3].

Peroralie uztura bagatinataji (ONS) var biit noderigi pacientiem ar sliktu uztura stavokli, ja:

o ditas uzlabosSana,

e uzvedibas izmainas un

e PERT (aizkunga dziedzera fermentu terapijas) optimizacija nav devusi vélamo
rezultatu [3].

Kaut arT ONS nodrosina praktisku risinajumu kaloriju palielinaSanai, pieradijumu baze par to
efektivitati CF pacientiem ir vaja, un nepiecieSami papildu pétijumi, lai izvertétu ilgtermina
ietekmi [3, 5]

Enterala baroSana caur zondi tiek ieteikta pastavigi nepietieckami barotiem CF pacientiem, kad
mazak invazivas iejaukSanas nav devusas pietickamu efektu [3, 5 ].

Enteralas baroSanas ieguvumi (parasti nakts laika ar stikni) jaizverté lidzsvara ar [3]:

e arstéSanas slogu,
e pacienta ikdienas dzives ietekmi.

BaroSanas rezimi nakts laika tiek pielagoti atbilstosi [3]:

o Kklniskajai situacijai un
e individualam pacientu vélmeém.

Uztura stavoklis pirms un péc transplantacijas jauzrauga ipasi ripigi un japielago atbilstosi [3]:

e uztura vajadzibam un
o kliniskajam stavoklim,
nemot véra, ka CFRD risks palielinas, lietojot:
e steroidus un
e iminsupresivus medikamentus.

Tabula 15. Atbalsta algoritms sarezgitam arstéSanas vajadzibam un uztura atbilsto$
pielagosana CF pacienta vajadzibam

Posms Riciba / Kriteériji Komentari / Piezimes
1. Sarezgitu * Novertet Veido pamatu kopigai
arst€Sanas reZimu | arst€Sanas slodzi un pacienta léemumu pienemsanai starp
1zvert§jums ieguvumu uztverie Svarigi pacientu un CF komandu
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sabalansét:— Kliniskos ieguvumus—
Dzives kvalitati— Simptomu kontroli

2. Holistiska

* Iesaistit pacientu un gimeni kopgja

Iepriekséja apriipes

planos$ana planosanae Identificeét neapmierinatas | planoSana svariga

vajadzibas (fiziskas, psihologiskas) progresgjosas slimibas
gadijuma

3. Atbalsta * Psihosocialais atbalstse Pastiprinats Uzlabo arstésanas

mehanismi atbalsts majas vai slimnicas ievéro$anu, dzives kvalitati
Iesaistit paliativas apriapes un izdzivoeSanu
specialistus, ja nepiecieSams

4. Regulars * Novertét uztura stavokli regulari - Labs uzturs saistits

uztura stavokla visa slimibas gaitas Ipasa uzmaniba:— | ar plausu funkciju, dzives

izvertejums Slimibas progresé— Infekciju biezums— | ilgumu un kvalitati

CFRD

5. Ja perorala

» Sakt ar:— Diéetas uzlaboSanu—

ONS var biit noderigi,

uznemsana Uzvedibas stratégijam— PERT tacu pieradijumu baze
nepietieckama optimizacijue Ja nav uzlabojuma ierobeZota

— peroralie uztura bagatinataji

(ONS)
6. Ja ONS * Apsvért enteralo baroSanu caur Ieteicama pastavigi
neefektivi zondi, parasti naktt ar siikni nepietiekami barotiem

pacientiem

7. BaroSanas

* Individuala pielagosana:—

NepiecieSams lidzsvarot

reZima Kliniskajam stavoklim— Pacienta ieguvumu ar arsteSanas
pielagosana ikdienas rezimam slogu
8. Péc * Regulari novertét uztura stavoklie CFRD risks palielinas —
transplantacijas Pielagot uztura atbalstu atbilstosi:— butiski pielagot uzturu un
Kliniskajam stavoklim— Imiinsupresivo | terapiju
zalu un steroidu lietoSanai
Piezimes:

e Lémumiem jabiit kopigiem, balstoties uz pacienta vélmém un iesp&jamajiem

ieguvumiem.

e Uztura apriipe ir dinamisks process, kas mainas Iidz ar slimibas gaitu un terapiju.

o Atbalsts majas vai stacionara janodrosSina ne tikai mediciniski, bet ari psihologiski
un sociali.

4.10. ELPOSANA MAZSPEJAS UN ELPOSANAS ATBALSTA ALGORITMS CF
PACIENTIEM

CF pacientiem, progres€jot plauSu slimibai pastav paaugstinats risks attistities:

o hipoksémiskai elpoSanas mazspéjai,
o hiperkapniskai elpoSanas mazspgjai [3, 5].

ElpoSanas mazsp€ja var rasties ari cilvékiem ar mazak smagu slimibu, piem&ram, akiitu
komplikaciju (t.sk. paasinajumu) rezultata. Svarigas komplikacijas, piem&ram, pneimotorakss
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un hemoptize (asinoSana no elpceliem), jaarst€ nekav€joties, ka noradits ieprieksejas
vadlinijas [5].

ElpoSanas mazspéjas simptomi atskiras atkariba no [3]:

e vecuma,
e slimibas ilguma,
e hiperkapnijas klatbiitnes.

Pat pie izteiktas plausu funkcijas pasliktinasanas, simptomi var biit nenozimigi, jo organisms
kompensg€, un pacients var pielagot dzivesveidu, tadgjadi kliniska aina var biit vaja [3].

Tadel regulara izvertesana ir bitiska, ietverot:

e simptomu uzraudzibu,
e hipoksémijas,
e hiperkapnijas,
e plausu hipertensijas noteikSanu,
tostarp ar1 nakts un slodzes laika veikti meérijumi [3].

Pulsa oksimetrija tiek izmantota hipoksémijas noteikSanai.
Arterialo asinu analize nosaka:

e hiperkapniju,

e hidrogénkarbonata ItTmeni un

e bazes parsniegumu, kas palidz novertét, cik hroniska un kompenséta ir stavokla
gaita [3].

Skabekla terapija un neinvazivas ventilacijas (NIV) atbalsts

Hipoksémijas gadijuma tiek ieteikta papildu skabekla terapija.
Skabekla terapija var:

o uzlabot fiziskas slodzes spgjas,

o uzlabot dzives kvalitati,

bet ta maz ietekm@ paasinajumu biezumu vai dzivildzi [3].

Cilvekiem ar CF un hronisku elpoSanas mazsp&ju, 1pasi hiperkapnijas gadijuma, majas
apstaklos lietojama nakts NIV terapija var [3]:

o paléninat plausu funkcijas pasliktinasanos,
e uzlabot simptomus un slodzes toleranci,

bet ta nesamazina hospitalizaciju biezumu un neuzlabo dzivildzi.

Hiperkapnija ir indikacija pacientu nositiSanai uz transplantacijas izvertéSanu, un NIV terapiju
var izmantot ka pagaidu atbalstu lidz transplantacijai [3].

Akttas elpoSanas mazsp€jas gadijumos, tostarp pacientiem ar progres€josu slimibu,
iesp&jamas plaSakas elpoSanas atbalsta iesp&jas [3].
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Augstas plismas deguna kanulu skabekla terapija (HFNO) ir alternativa neinvazivai
respiratorai palidzibai, kas [3]:

o tiek labi panesta,
e var biit ertaka,
e samazina elposanas frekvenci salidzinajuma ar parasto skabekli [3]

HFNO var uzlabot art deguna un blakusdobumu simptomus [3].

Cystic Fibrosis Foundation iesaka pacientiem ar progres€josu slimibu un akiitu elpoSanas
mazspeju izmeginat HFNO un/vai NIV terapiju [3].

NepiecieSama riipiga noverosana, lai: [3]

o savlaicigi pielagotu arst€Sanas planu,
e parietu uz intenstvaku apriipi, ja neinvazivas metodes nav pietickami efektivas.

Tabula 16. Elposanas mazsp€jas un elposanas atbalsta algoritms CF pacientiem.

HCOs", BE)

Posms Riciba / Kriteriji Komentari / Piezimes
1. Regulara  Simptomi (elpas trikums, slodzes Simptomi var biit nenozimigi,
elposanas nepanesiba)e PlauSu funkcija jo
stavokla (spirometrija)* Pulsa oksimetrijae pacienti pielagojas stavoklim
izvertéSana Arteriala asins gazu analize (PaCOs,

2. ElposSanas
mazspéjas veidi

* Hipoksémija (zems
0O:)* Hiperkapnija (paaugstinats
CO»)

Var but hroniska vai
akita- Nakts un slodzes
testi ir Tpasi svarigi

HFNO vai intensiva apriipe

3. Papildu Indikacijas:* Hroniska Nesamazina hospitalizaciju
skabekla hipoksémijaEfekti: Uzlabota slodzes | vai dzivildzi
terapija (LTOT) | tolerances Uzlabota dzives kvalitate
4. NIV Ieteicama:* Hroniskas Nepagarina dzivildzi,
(neinvaziva hiperkapnijas gadijumae Nakti, bet uzlabo dzives kvalitati-
ventilacija) majas apstaklosEfekti:e Lieto ar ka tiltu Iidz

Uzlabo simptomus, slodzes transplantacijai

tolerancie Palénina FEV:

pasliktinaSanos
5. HFNO * Alternativa NIVe Ertak panesamas | Uzlabo ari deguna un
(augstas Samazina elpoSanas frekvenci blakusdobumu simptomus
plusmas deguna
kaniles)
6. Akita Ja:e Strauji pasliktinas elpoSanae Ir JanodroSina savlaiciga
elpoSanas pneimotorakss / hemoptizes Parskatit | pareja uz intensivaku atbalstu,
mazspéja arstesanas planue Iesp&jams: NIV, ja neinvazivas metodes

neefektivas

7. NositiSana uz

Ja:e Hroniska hiperkapnijae

NIV var lietot ka pagaidu

transplantacijas | Nepietiekama atbildes reakcija uz terapijupirms transplantacijas
izvertéjumu NIV/HFNO
Piezimes:

o Regulara izvertésana ir bitiska, jo simptomi var neatspogulot faktiskas izmainas.
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e HFNO ir noderiga alternativa pacientiem, kuri nepanes NIV maskas.
o Elposanas atbalsta strat€gijas jaintegre multidisciplinara komanda, ietverot
ar1 paliativas apriipes iesp&jas progres€josa slimibas stadija.

4.11. SOLIDO ORGANU TRANSPLANTACIJAS ALGORITMS CF
PACIENTIEM

Solido organu transplantacija ir atzita arst€Sanas metode pacientiem ar CF saistitam slimibam
beigu stadijas, visbiezak plausu un aknu bojajumiem [3]. Turklat dalai cilvéku ar CF var
attistities hroniska nieru slimiba CF komplikaciju dél (tostarp CFRD un péctransplantacijas
komplikaciju rezultata), kas prasa nieru transplantaciju [3].

CF un transplantacijas komandam biitu ciesi jasadarbojas, lai izstradatu optimalus nostitiSanas
un izvertéSanas mehanismus. Ir ieteikts savlaicigi apspriest plausu transplantacijas iesp&ju
cilvékiem ar CF, kuriem ir samazinata plausu funkcija (FEV| < 50% no prognozétas vertibas),
un nosiitiSana tiek rekomendg@ta tiem, kam FEV| strauji pasliktinas un ir < 50%, vai art FEV
< 40% ar samazinatiem izdzivoSanas kritérijiem [3].

Plausu transplantacijas kandidatu izveértéSanu transplantacijas komandas veic saskana ar
konsensas dokumentiem un vadlinijam, nemot véra CF pacientu specifiskas vajadzibas.
Optimala transplantacijas laika noteik$ana joprojam ir sarezgita un var atskirties starp valstim
atkariba no veselibas apripes sistémas un organu pieskirSanas kartibas [3].

Ta ka CFTRm terapija var izraisit atru un ilgstoSu elpcelu slimibas uzlabosanos transplantacijas
kandidatiem, tiek ieteikts, lai visi cilvéki ar CF un atbilstoSiem génu variantiem sanemtu

CFTRm terapija pirms plausu transplantacijas [3].

Tabula 17. Solido organu transplantacijas izveértéSanas algoritms.

Posms Riciba / Kriteriji Komentari / Piezimes

1. Piemérotibas Nosiitit uz izvertésanu, ja:* FEV1 < | NosiutiSana jasak savlaicigi,

izvertéSana 50% un strauji pasliktinase FEV:1 < | pat pirms kritiskas
40% + samazinati izdzivosanas pasliktinasanas
raditaji

2. Transplantacijas | * Plausu transplantacija — Dazkart

veidi visbiezake Aknu transplantacija nepiecieSama atkartota
(CFLD transplantacija (piem.,
gadijuma)* Nieru transplantacija alografa atgruiSanas del)
(smaga CKD, 1pasi
péctransplantacijas bojajumu
gadijuma)

3. CFTR Visiem kandidatiem ar CFTR modulatori var uzlabot

modulatoru piemérotiem génu elpoSanas

terapijas loma variantiem jalieto CFTR funkciju un aizkavet
modulatori pirms transplantacijas | transplantacijas

nepiecieSamibu

4. Komandu * CieSa koordinacija starp:— CF Ipasi svarigi, ja

sadarbiba komandu— Transplantacijas komandas atrodas dazadas
centru (Oslo?) iestades vai valstis
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5. Transplantacijas

Transplantacijas centrs izverte:e

Balstits uz starptautiskiem

izvertéSana Klimisko piem&rotibue Socialo un konsensa dokumentiem un
emocionalo atbalstue Terapijas vadlinijam
ievérosanas potencialu
6. Fokuséta uz:e Nav vienotas shémas —
P&ctransplantacijas | IzdzivoSanas un dzives kvalitates nepiecieSama individualizéta
apriipe maksimizeSanue Novecojosu CF apripe

pacientu vajadzibam

7. Noverosana péc
transplantacijas

* Riipiga uzraudziba:—
Imunsupresijas blaknes— Infekcijas
riski— CFRDe Nieru funkcijas
izvertéSana

P&ctransplantacijas
CKD: >50% pacientu 5 gadu
laika

8. Informéta izvéle
un pacientu
lidzdaliba

* Sarunas par transplantacijas laiku
un iesp&jam javeic agrie lesaistit
pacientu kopiga léemumu

Pacienta iesaistiSanas uzlabo
gan iznakumus, gan
apmierinatibu ar apriipi

pienemsana

Piezimes:

e CFTRm terapija samazina transplantacijas nepiecieSamibu, bet ne pilniba novers tas
vajadzibu progres€josas formas.

o Joprojam bitiska pieejamiba transplantacijai CF pacientiem.

e Multidisciplinara sadarbiba starp komandam ir kritiski svariga — visos posmos:
pirms, laika un pé&c transplantacijas.

4.12. Hemoptize

Hemoptize ar asinu stidzinam ir biezi sastopama hronisku infekciju gadijuma, bet var liecinat
par stavokla pasliktinaSanos, tapéc javeic krépu uzs€jums un jaapsver antibiotiku kursa
nepiecieSamiba. Hemoptize jadiferencé no hematemézes. AsinoSanas avots parasti ir hroniska
elpcelu iekaisuma bojatie audi. Masiva, izteikta hemoptize asinsvada plisuma dé] var apdraudéet
dzivibu (>250 ml/24 h ir parasts daudzums, tacu jebkura gadijuma vairak par 100 ml/24 h ir
jaarsté slimnica). Parasta asinoSanas vieta ir bronhu arterijas[5].

Hemoptizes gadijuma CF slimniekam jaatceras par plauSu embolijas iesp&ju, ja bérnam ir porta
katetrs [5].

Pacientam var biit burbuloSanas sajiita, kas var liecinat par asinoSanas vietu. Pacientam ir bailu
sajlita — svarigi ir nomierinat [5].

Primara arstéSana ir atdzivinaSana, ja tas nepiecieSams (arkartigi reti) — nogulda pacientu uz
saniem (ar burbulojoSo pusi uz leju), pievada skabekli.

Nav nekadu pieradijumu, ka bitu japartrauc thDNazes lietoSana, bet, ja bérns lieto NPL,
japartrauc [5].

Jaapsver hipertoniska sals Skiduma lietoSanas partraukSanu masivas hemoptizes gadijuma, ja
HS pastiprina klepu. Varétu bitu jakorigé fizioterapija — jaapspriez ar fizioterapeitiem [5].

Tabula 18. Ricibas algoritms hemoptizes gadijuma CF pacientam.

Teéma Galvena informacija
Definicija Asins izklepoSana, bieZi saistita ar hronisku elpcelu iekaisumu. Diferencét
no hematemeézes.
Bistamiba >100 m1/24h — hospitalizacija, >250 ml/24h — dzivibu apdraudosa.
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Céeloni Bronhu art€rijas plisums, hronisks iekaisums, embolija (porta katetrs).

Simptomi Asinis krépas, burbulosanas sajiita, trauksme.
PozicionéSana | Asinojosa plausa uz leju. Izvairities no gulus uz muguras.
ArstéSana Skabeklis, atsapinasana, ja nepiecieSams — asins parliesana, koagulacijas

korekcija, i.v. antibiotikas pret S. aureus.

Fizioterapija | Maiga, izvairities no kriiSu perkusijam. Atsakt pakapeniski péc 24h.
Inhalacijas Turpina thDNazi. HTS vai mannitols — partrauc, ja provocg klepu.
Izmeklgjumi | Hb, trombociti, koagulogramma, asins grupa, krépu uzs€jums, DT
(ierobezota nozime).

4.13. Pneimotorakss

S1 diagnoze jaapsver, ja slimiba peksni kliist smagaka, ir neizskaidrojamas sapes kriitis vai
pastiprinas elpas trikums. Ja ir Saubas, javeic rentgenologiska izmekl&$ana, tacu, lai precizétu
drenas ievietoSanas vietu, var bt nepiecieSams DT izmeklgjums.

Pneimotoraksa sastopamiba palielinas Iidz ar vecumu (vispargja sastopamiba ir 8%), un tas ir
smagas plausu slimibas markieris. Tam ir slikta prognoze, 1pasi tad, ja gaisu no kriiSkurvja
nevar atri izvadit. Visos gadijumos pacients jastaciong [5].

Uzspriegts pneimotorakss ir neatlickami arstgjams, veicot kraskurvja drenazu, neatkarigi no
CF. Parcialu, asimptomatisku pneimotoraksu var arstét tikai ar nov€roSanu, un tas var

uzsukties, tacu hipoksiskam pacientam $ada situacija var izraisit dekompensaciju [5].

Tabula 19. Ricibas algoritms pneimotoraks gadijuma CF pacientam.

Kategorija Informacija
Aizdomas par P&ksna elpas trikuma pastiprinasanas, sapes kriitis, akiita stavokla
pneimotoraksu pasliktinasanas.
Diagnostika Kriskurvja rentgens; nepiecieSamibas gadijuma — DT precizai

drenas ievietoSanai.

Sastopamiba un ~8%; pieaug ar vecumu. Biezi norada uz smagu plausu bojajumu.
nozime Slikta prognoze, ja gaisu nevar atri evakuét.
StaciongSana NepiecieSama visos pneimotoraksa gadijumos.

Arsté3anas pieeja « Skabekla terapija (SpO: + pCO:2 monitorings) * Drenaza, ja
nepiecieSams (Ipasi uzspriegta pneimotoraksa gadijuma) « Vietgja
anestézija + perorali pretsapju lidzekli « Antibiotikas (visiem,
iznemot nelielu parcialu pneimotoraksu)

Neliels, Var tikai novérot, bet ne hipoksiskiem pacientiem.
asimptomatisks

pneimotorakss

Uzspriegts Neatliekama drenaza!

pneimotorakss

Fizioterapija * Turpinat maigi * Izvairities no PEP maskam, BiPAP, perkusijam ¢

Veicinat dzilu elpoSanu ar elpas aizturi
Ja plausa neizpleSas | Konsultéties ar kirurgu.
péc 3 dienam

Atkartoti Apsvert pleirodézi vai pleirektomiju.

pneimotoraksi

Transplantacijas P&c pleirodézes/pleirektomijas transplantacija klust grutaka, bet nav
aspekti absoliuta kontrindikacija.
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\ Spirometrija \ Aizliegta 2 nedélas péc pneimotoraksa rezorbcijas.

4.14. CF PACIENTU APRUPES ALGORITMS GATAVOJOTIES DZIVES
NOSLEGUMAM

Prognozgjamais dzives ilgums cilvékiem ar CF pakapeniski palielinas. Tomer slimiba var
turpinat progresét lidz smagai stadijai, iesp&jama transplantacija un priekslaiciga nave. Sis
process var but neprognoz€jams un ieilgt. Tapeéc planosana dzives noslégumam joprojam ir
bitiska CF pacientu apripes sastavdala. [3,5]

CF komandai var bt griti runat par $o jautajumu ar pacientiem, kurus vini biezi pazist jau
daudzus gadus. NositiSana uz transplantacijas dienestiem un maksimala arstéSanas rezimu
izmantoSana prasa proaktivu un pozitivu sadarbibu [3,5].

Kad dzives kvalitate ir pasliktinata un slimibas gaita, visticamak, nav atgriezeniska, pacienti
un vinu tuvinieki bieZi novérté atklatu un godigu diskusiju par iespgjam. Sadu sarunu
uzsaksana javeic ar lidzjutibu un iejutibu. Velams sakt sarunas savlaicigi, pielagojot
informacijas apjomu péc pacienta vélmém [3,5].

Sadarbiba ar paliativas apriipes komandu atbalsta gan CF komandu, gan pacientu un vinu
apripétaju. Sada sadarbiba lauj vienlaikus turpinat CF arstéSanu (pieméram, intravenozas
antibiotikas, elpcelu attiriSana, pretsapju lidzekli, skabekla terapija) un sniegt paliativu
simptomu atvieglojumu. Janem vera pacienta vélmes par mirSanas vietas izveli. AtbalstoSa
terapija, kas mazina diskomfortu un cieSanas, palidz nodroSinat mierigu aizieSanu [3,5].

Dzives beigas bieZi tiek atbalstitas slimnica, kur CF nodalas vide un pazistama komanda sniedz
drosibas sajutu pacientam un vinu tuviniekiem. Sadarbiba ar slimnicas vai majas apripes
komandam nodroSina apriipes nepartrauktibu. Jadara viss iesp&jamais, lai raditu droSu vidi,
kura pacients, apriip€taji un draugi var emocionali sagatavoties dzives noslégumam [3,5].

Lai nodroSinatu veiksmigu sadarbibu, loti svariga ir skaidra savstarp&a komunikacija.
Regulara sazina starp dazadam medicinas komandam un atklatas, godigas sarunas ar pacientu
un vinu apriipétajiem palidz mazinat lieku trauksmi un cieSanas. Var biit noderigi, ja pacienta
apripétaji noriko vienu kontaktpersonu, kas inform& plasaku gimeni un draugus, tad&jadi
uzlabojot informacijas apriti [3,5].

Apripe un atbalsts arT p&c naves ir biitiski tuviniekiem. Iesp&ja pavadit laiku kopa ar aizgajuso
ir svariga tiem, kam vin§ bija nozimigs. CF komandai biitu janodroSina peécapripes kontakts
un, ja nepiecieSams, jaiesaka profesionala psihologiska palidziba vai praktiska informacija par
bérém. Ar1 CF nodalas darbiniekiem janodroSina iesp€ja izrunat notikuSo un sanemt
psihologisko atbalstu [3].

Tabula 18. CF pacientu apriipes algoritms gatavojoties dzives noslégumam.

Posms Riciba / Kriteériji Komentari / Piezimes
1. Savlaiciga Apsvert dzives beigu planoSanu, Gaita var bt ieilgusi un
identificéSana | ja:* Slimiba progrese neprognozéjama- Sarunas
neraugoties uz terapijue jauzsak savlaicigi, ar lidzjttibu

62



Pacients neder
transplantacijai vai atsakase
Ir atkartotas
hospitalizacijas, izteikta
simptomatika vai izstkums

2. Komandas

* Nodro$inat CF komandas

Emocionali sarezgiti pacientiem,

gimeni* Noskaidrot vélmes:—
MirSanas vietu— Vélmes par
arstéSanu— leprieks€jas direktivas

sagatavoSana apmacibu:— Sarunu veSana— kurus komanda pazist gadiem
Paliativas apriipes pamati

3. Sarunu * Veikt sarunas atklati, godigi, ar | Sarunas tempu un apjomu

uzsakSana empatijue Iesaistit pacientu un japielago pacienta vélmei

4. Paliativas

» Sadarbiba ar:— Paliativas

Atbalsts simptomu kontrolée

un trauksmes mazinasanas
terapiju

apriipes apriipes specialistiem un emocionalaja sagatavoSana
piesaiste

5. Aktivas Turpinat:e Elpcelu attiriSanue Paliativa pieeja neizslédz
terapijas Skabekla terapijue IV antibiotikas | simptomus atvieglojoSas aktivas
lidzsvaroSana | (ja atvieglo simptomus)e Pretsapju | terapijas

6. Dros$as vides

* Piemérota vide: slimnica, majas,

Pacienta izvéle par aizieSanas

nodro$inasana | hospitalise lespg&ja bt kopa ar vietu jarespekte
tuviniekiem
7. * Norikot vienu kontaktpersonu Mazina trauksmi, dezinformaciju
Komunikacija | tuvinieku vidiie NodroSinat
un regularu sazinu starp:— CF
koordinacija komandu— Paliativo apriipi—
Primaro apriipi
8. Pecapripe * lespgja tuviniekiem atvaditiese P&capriipe uzlabo seéroSanas
tuviniekiem un | Piedavat psihologisko atbalstue procesu un veicina emocionalu
personalam Praktiska palidziba béru lidzsvaru
organize€Sanae Piedavat apripes
komandai atbalstu vai superviziju
Piezimes:

o Dzives beigu apriipe CF pacientiem nav tikai “beigu posma” jautajums — tas ir ilgs
un adaptivs process.
o Savlaicigas, empatiskas sarunas palidz nodrosinat cienpilnu, pacientam atbilstoSu

aizieSanu.

« Sis algoritms biitu dala no pladaka apriipes plana, ieklaujot transplantacijas iesp&jas,
psihosocialo atbalstu un uztura stratégijas
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5. DALA. Algoritms ilgtermina aprupei pacientiem ar
cistisko fibrozi

CF pédgjas desmitgades no letalas slimibas b&rnu vecuma kluvusi par hronisku stavokli un
ilgaku dzivildzi, pateicoties agrinai diagnostikai, uzlabotai apriipei un CFTRm terapijai. Lidz
ar to CF apriipei ir jamainas — no izdzivoSanas fokusa uz dzives kvalitates un ilgtermina dzives
planosanas atbalstu. ST sadala atspogulo jaunu pieeju pacientu apriipei visa dzives garuma —
akcentgjot vajadzibu ne vien arst€t slimibu, bet ari atbalstit cilvéku, vina attiecibas,
reproduktivo veselibu, izglitibu, karjeru un turpmakas dzives izvéles [4].

00 CF apriipes komandai jaatbalsta pacients dzives dazados posmos [4]:

e Dbérniba un pusaudzu gados — izglitiba, attistiba, pareja uz pieauguso apripi
e picaugusSajiem — karjera, partnerattiecibas, gimenes planosana
e novecoSana — darba ilgtsp€ja, pensijas un ilgtermina apripes jautajumi

() Svarigi nodrosinat [4]:

o Reproduktivas veselibas konsultacijas, asistetas apauglosanas iesp&ju izvertejumu

o Psihosocialo atbalstu, tai skaitd mentalo veselibu un socialo funkcionéSanu

o Pacienta [idzdalibu lémumu pienemsana un petnieciba (Patient and Public Involvement
- PP])

(] Janem veéra ari &tiskie un ilgtspgjas aspekti — apripei jabut cienpilnai, ieklaujoSai un
ilgtsp@jigai resursu zina. [4]

5.1. IZGLITIBAS ATBALSTS UN PAREJA UZ AUGSTAKO IZGLITIBU

5.1.1. Skolas gaitas un ikdienas izaicinajumi bérniem ar CF

Galvenie izaicinajumi [4]:

o BieZa zalu lietoSana (fermenti, inhalacijas, antibiotikas)

o Infekciju kontroles prasibas (sociala distanc€Sanas, roku higiéna)

e Regularas vizites CF centra

o Stigmatizacija, identitates jautajumi, bailes izcelties klases biedru vidi
Skolas atbalsta algoritms [4]:

1. CF apriipes komanda inform€ gimeni par iespgjamajiem izaicinajumiem.
2. Ar gimenes piekriSanu tiek informéta izglitibas iestade.
3. Skola pielago vidi:
o Atlayj zalu lietoSanu klas€ vai &dnica
o NodroSina pieeju higi€nas telpam un iesp&ju atpusties
o Izverte personalizeta atbalsta iesp&jas (pieméram, pielagoti uzdevumi)
4. Ja nepiecieSams, CF komanda (socialais darbinieks, psihologs) apmeklé skolu un
apmaca personalu.
5. Tiek identificeti kritiskie punkti:
o Skolas maina, pubertate, jaunu socialo attiecibu veidoSana
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o Lidzestibas samazinaSanas riski

Svarigi ieteikumi skolotajiem [4]:

5.1.2.

Cistiska fibroze biezi tick izmantota ka piemérs Mendela mantojumam biologija — tas
jadara tikai ar pacienta piekriSanu.

Nekad nevajadzeétu izmantot skolénu ar CF ka “dzivu pieméru” bez vina atlaujas.
Izvairities no diskusijam par dzives ilgumu; lietot aktualu un faktiem balstitu
informaciju.

Pareja uz augstako izglttibu un patstavibu

Galvenie aspekti [4]:

Lémums par augstako izglitibu ir jaatbalsta

Parvak$anas no gimenes prasa ieprick$€ju atbalsta sistémas planoSanu jaunaja
dzivesvieta (universitate vai koledza)

Sis ir paaugstinata riska periods attieciba uz lidzestibas samazinasanos un emocionalo
stresu

Parejas atbalsta algoritms [4]:

b=

5.1.3.

Laicigas sarunas par izglitibas planiem un iespgjam

SagatavoSana patstavigai dzivei (zalu lietoSanas reZims, veselibas stavokla uzraudziba)
CF komandas sadarbiba ar veselibas apriipes sniedzgjiem jaunaja vieta

Ja nepiecieSams — iesp€ja attalinati sazinaties ar CF komandu (telemedicina)

leteikumi klTnicistiem

Regulari uzdot jautajumus par izglitibas procesu, socialo funkcion&$anu un emocionalo
pielagoSanos

Ja tiek identificetas grutibas vai krizes situacijas — konsultéties ar psihologu vai socialo
darbinieku

Veicinat pusaudZu iesaisti savu veselibas [emumu pienemsana

Tabula 1. Izglitibas atbalsta un parejas uz augstako izglitibu algoritms CF pacientiem.

Solis | Riciba - skolas gaitas atbalstam bérniem Piezimes
ar CF

1. CF komanda informé& gimeni par skolas —
izaicindjumiem

2. Ar gimenes piekriSanu tick informéta skola | Jarespekt€ pacienta un gimenes

privatums

3. Skola pielago vidi:e zalu lietoSana klasee Individuala pieeja — izglitibas
higi€nas pieejamibae personalizéts atbalsts pielagoSana

4. Vajadzibas gadijuma CF komanda Palielina izpratni un dro$ibas sajiitu
(psihologs, socialais darbinieks) apmaca
skolas personalu

S. Identifice kritiskus punktus:e skolas mainas | Novertet [idzestibas riskus un
pubertatee socialais spiediens emocionalo parslodzi

Solis Riciba- parejai uz augstako izglitibu un Piezimes

patstavibu
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1. Laicigas sarunas par izglitibas planiem Ieklaujot arsteSanas rezZima

1estadi vai arstu

ietekmi
2. SagatavoSana patstavibai:e zalu lietoSanas Vélams jau 1-2 gadus pirms
simptomu atpaziSanas kontaktpersonas parvaksSanas
noteikSana
3. CF komandas sadarbiba ar jauno apriipes Veidot nepartrauktibas tiltu starp

apriipes vietam

4. Ja nepiecieSams — nodroSinat attalinatu Telemedicina, e-konsultacijas
sazinu ar esoSo CF komandu

Teteikumi klinicistiem

Riciba

Izglitiba un funkcion&$ana

Regulari intereséties par skolu, izglitibu, socialo
funkcionéSanu

Psihosociala uzraudziba

Laikus piesaistit psihologu/socialo darbinieku krizu
gadijumos

Pusaudzu autonomija

Veicinat lemumu pienemsanas prasmes par veselibu,
sakot no agrina pusaudzu vecuma

Skolotajiem:

e Izvairities izmantot skolénu ar CF ka “dzivu piemé&ru” macibas bez vina skaidras

piekriSanas

e Nelietot novecojusu informaciju par dzivildzi
o Atbalstit ieklauSanu, neizcelot atSkiriba

5.2. STRUKTURETA PAREJAS PROGRAMMA UZ PIEAUGUSO APRUPI

5.2.1. Psihosociala nobriesana un attistiba

Vecuma posms: 10—14 gadi — straujas fiziskas, seksualas un kognitivas parmainas.

Papildu stresa faktori CF pacientiem [4]:

e Simptomi (klepus, kunga-zarnu trakta traucgjumi)
o lev@rojams arsteSanas slogs
e Bazas par reproduktivo veselibu

Riciba klinicistiem:

e Veicinat lémumu pienemsSanas prasmes
o Atbalstit pacienta paSnoteikSanos
o Skaidrot slimibas gaitu un terapijas nozimi saprotama veida

5. 2.2. Strukturéta parejas uz pieauguso aprupi programma

Galvenie ieteikumi [4]:

e Sarunas par pareju jasak jau agrina pusaudzu vecuma

o Katra CF centra jabiit struktur€tai parejas programmai

e Veicinat komunikaciju starp bérnu un pieauguso komandam
e Organizet kopigas konsultacijas ar abam komandam

o Lietot vienotus apriipes protokolus
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o Aktivi iesaistit pacientu parejas planosana

Parejas algoritms [4]:

1. 12-14 gadi*: izglitojosas sarunas par slimibu un personigo atbildibu

14—-16 gadi*: planotas iepaziSanas vizites pie pieauguso komandas

16-18 gadi*: kopigas vizites, dokumentu nodosana, pacienta mediciniskas atbildibas
parnemsana

bl

Merkis: nodrosinat drosu, planotu un pakapenisku pareju uz pieauguso veselibas apriipi.
*vecums var tikt individuali piem@rots, izvert&jot katru gadijumu un patreizgjas iespejas.

Tabula 2. Struktur@ta parejas programma CF pacientiem uz pieauguso apriipi.

Vecuma Darbibas
posms

12-14 * [evads slimibas izpratné

gadi* * Sarunas par personigo atbildibu
* Pacienta lidzdaliba arstéSana

14-16 * Planotas iepazisanas vizites pie picauguso CF komandas

gadi* * Diskusijas par nakotnes izglitibu, veselibas planiem

16-18 » Kopigas vizites (pediatrijas + pieauguso komanda)

gadi*® * Dokumentu nodosana (medicina, sociali)
» Mediciniskas atbildibas parnemsana no vecakiem

Vecuma Merki Riciba
posms

10-14 * Veicinat izpratni par CFe * Sarunas saprotama valoda par slimibu,

gadi* Attistt pasnoteikSanose simptomiem, terapijue Atbalstit IEmumu
Uzsakt sarunas par pareju pienemsSanas prasmes® Runat par ikdienas

simptomiem un bazam

14-16 * Sagatavot pacientu lielakai * Planot iepaziSanas vizites pie pieauguso

gadi* atbildibaie Sakt kontaktu ar komandase Pacients sak parzinat savu
pieauguso komandu arsteéSanue Stiprinat lidzestibu

16-18 * Parejas TstenoSanae Pacienta | * Kopigas vizites ar abam komandame

gadi* atbildibas parnemsana Medicinisko dokumentu nodoSanae Pacienta

pilniga iesaiste un atbildiba par apriipi

*vecums var tikt individuali piemerots, izvert&jot katru gadijumu un patreizgjas iespgjas.

5.3. SEKSUALAS UN REPRODUKTIVAS VESELIBAS RICIBAS ALGORITMS

5.3.1. Informésana un atbalsts

Témas, par kuram pacientiem jasniedz informacija:

o Kontracepcija un reproduktivas iesp&jas
e Seksuali transmisivas infekcijas (STI)
o Seksuala disfunkcija (pieméram, samazinats libido, erekcijas griitibas)
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Klinicistu darbibas algoritms [4]:

1. Jau pusaudZu vecuma janodroSina regulara, vecumam atbilsto$a izglitoSana par
seksualitati.
2. PieauguSo aprilpé nepiecieSamas reguldras sarunas par auglibu, attiectbam un STI
riskiem.
. Janoverte, vai CF komandas locekliem ir nepiecieSamas papildu apmacibas $aja joma.
4. Informacija jasniedz ari pacientiem, kuriem pa$laik nav partnerattiecibu, bet kuri
nakotné plano gimenes izveidi.

W

5.3.2. VirieSu augliba CF pacientiem
Tipiskie izaicinajumi [4]:
o Lielaka dala virieSsu ar CF ir neaugligi CBAVD (abpusgjas vas deferens attistibas

trikuma) del.
Iespgjas:

o Paternitate ir iesp&ama ar paligprocesiem (ART), pieméram, spermas ekstrakciju un
ICSI (intracitoplazmatisko spermas injekciju).
e Jasniedz detalizéta informacija par iesp&jam, procediiru norisi, sedaciju u.c. aspektiem.

5.3.3. SievieSu augliba ar CF
Tipiskie izaicinajumi [4]:

e Apméram 35 % sieviesu ar CF ir subfertilitate, kas saistita ar vairakiem faktoriem.
o Uztura stavoklis, glikeémijas kontrole un elpoSanas funkcija biitiski ietekmée auglibu.

lesp&jas [4]:

e Ovulacijas inducéSana, intrauterina apaugloSana (IUI), in vitro apaugloSana (IVF)

e ART ir iespgjama ari pacient€m ar smagu plauSu slimibu

o Sievietém jasniedz skaidra, saprotama informacija par ART iesp&jam un sagatavoSanos
procesam

5.3.4. CFTR modulatoru ietekme uz auglibu

e Pe&c CFTR modulatoru terapijas uzsakSanas noveérots spontano griitniecibu skaita
pieaugums

o lespgjams, ka terapija uzlabo dzemdes un dzemdes kakla funkciju

o Ieteicams apsvert 1slaicigu CFTR terapijas uzsakSanu pirms ART procediiram [4]

5.3.5. Kontracepcija un grutniecibas planosana
o JanodroSina atbilsto$s kontracepcijas atbalsts sievietém, kuras nevélas griitniecibu

e Sarunam jabit individualizetam, cienpilnam un pacienta izveli respektejosam
e Partneriem ieteicama CF genétiska parbaude un genétiska konsultacija [4]
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Tabula 3. Seksualas un reproduktivas veselibas algoritms CF pacientiem.

Teéma Galvenie jautajumi Ieteicama klinicistu riciba
Inform&Sana un | * Kontracepcijae STIe 1. Regulara izglitosana no pusaudzu
atbalsts Seksuala disfunkcija vecuma?2. Pieauguso apriipé — sarunas

par auglibu, STI, attiecibam3. Apmacit
CF komandu, ja nepiecieSams

VirieSu augliba | ¢ Vairums ir neaugligi * Piedavat ART (piem. ICSI)* Sniedz
CBAVD déle NepiecieSama | detalizétu informaciju par procediiram,
ART riskiem, sedaciju utt.

SievieSu augliba | * Apméram 35% — * [espgjamas ART metodes (ovulacijas
subfertilitates Ietekme uzturs, | induc€sana, [UI, IVF)* Informét par
glikémija, plausu funkcija sagatavo$anos un iesp&jam

CFTR * Pieaug spontanas » Apsvert 1slaicigu CFTR terapijas kursu

modulatoru gritniecibase Uzlabojas pirms ART

ietekme dzemdes kakla funkcija

Kontracepcija * Kontracepcijas * Individualiz&tas sarunase NodroSinat

un planoSana nepiecieSamibae Griitniecibas | kontracepcijas iesp&jase Piedavat
planosanae Partnera genétisko konsultaciju partnerim
genétiska parbaude

5.4. NODARBINATIBA UN SOCIALA IEKLAUSANA PACIENTIEM AR CF

5.4.1. Nodarbinatibas iespéjas
Fakti:

o Pacienti ar CF veiksmigi strada dazadas profesijas, gan pilnas, gan nepilnas slodzes
darbos
o Starptautiskie nodarbinatibas raditaji svarstas no 44 % lidz 86 %

Prognozes:
o Pieaugot dzives ilgumam un uzlabojoties veselibas stavoklim, arvien vairak cilvéku ar

CF piedalisies darba tirgii [4]

5.4.2. Darba vietas pielagosana un aizsardziba

Izplatitakas problémas:

o NepiecieSamiba partraukt darbu slimibas paasinajumu del
o Diskriminacija vai ierobezotas karjeras izaugsmes iesp&jas

Ieteikumi darba vietas pielagoSanai:
o Elastigs darba grafiks

o lespgja stradat attalinati vai ar samazinatu slodzi
o Parkvalifikacijas un profesionalas rehabilitacijas iesp&jas [4]

69



5.4.3. Atbalsts no CF komandas un institucijam

Klinicistu un socialo darbinieku uzdevumi:

1. Informét pacientus par vinu tiesibam un iesp&jam darba tirgti
2. NepiecieSamibas gadijuma — sazinaties ar valsts nodarbinatibas dienestiem un

diskriminacijas novérSanas iestadem

3. Veicinat sadarbibu ar pacientu organizacijam (praktisks atbalsts, tiesibu aizstaviba,

pieredzes apmaina) [4]

Pacientu atbalsta algoritms:

b=

veselibu un profesionalo dzivi [4]

Novertet pacienta veselibas stavokli un ta ietekmi uz darba sp&jam

Konsultét par iesp&jam pielagot darba apstaklus

Piedavat profesionalas rehabilitacijas vai izglitibas iesp&jas karjeras mainas gadijuma
NodroS$inat ilgtermina uzraudzibu, lai palidz&tu pacientam uzturét lidzsvaru starp

Tabula 4. Nodarbinatibas un socialas ieklauSanas algoritms CF pacientiem.

Nodarbinatibas Iimenis:
44-86%-e Pieaug daliba
darba tirgi

Tema Fakti / Probléemas Riciba / Ieteikumi
Nodarbinatibas | ¢ CF pacienti strada * Veicinat karjeras planoSanue Atbalstit
iesp&jas dazadas nozarese pieme@rotu profesiju izvéli, nemot véra

veselibas stavokli

Darba vietas * Paasinajumu dg] biezi

* Piedavat elastigu grafikue Iesp&ju

sadarbiba ar institlicijam

pielagoSana japartrauc darbse attalinatam darbame Izglitot darba
Ierobezotas izaugsmes dev&juse Veicinat parkvalifikacijas
iesp&jase lespejama iesp&jas
diskriminacija

Atbalsts no CF | » Nepietickama informacija | Atbalsta algoritms: 1. Novertet veselibas

komandas par tiestbame lerobeZota stavokli2. Konsultét par darba

pielagojumiem3. Piedavat profesionalo
rehabilitaciju4. NodroSinat ilgtermina
uzraudzibu un atbalstu karjeras izvele

5.5. GRUTNIECIBAS PLANOSANA UN ATBALSTS CF PACIENTEM

5.5.1. Sagatavosanas grutniecibai

Svarigakie aspekti:

o Sievietes ar CF ir jaatbalsta vinu reproduktivajas izveles,

o NepiecieSams individuals riska izvertejums: elpoSanas funkcija (palielinati riski pie
FEV1 <50 %), uztura stavoklis, glikemijas kontrole, infekciju statuss,

e Nodrosinama starpdisciplinara sadarbiba: CF apriipes komanda, ginekologs,

endokrinologs u.c. [4]
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Griitniecibas planoSanas algoritms:

Saruna ar pacienti un vinas partneri par vélme&m un iespgjam.

Piedavat genétisko konsultaciju un partnera CF géna testé$anu.

Novertét riska faktorus un optimizet veselibas stavokli pirms griitniecibas.
Parskatit medikamentozo terapiju — izsl€gt auglim potenciali kaitigas vielas.
Izskaidrot iesp&jamo ietekmi uz mates un augla veselibu [4].

kR =

5.5.2. Grutniecibas vadiba sievietem ar CF

Uzraudzibas algoritms:
e 1l.un 2. trimestri: CF un dzemdibu specialistu vizites reizi ménesi,
e 3. trimestrT: vizites ik pec 1-2 nedélam,
e OGTT (glikozes tolerances tests) javeic grutniecibas sakuma un atkartoti 20. ned€la
(riska grupam — agrak) [4].

Fizioterapija un uzturs:
e Uzturt elposanas vingrinajumus visa griitniecibas laika,

o leteikt iegurna pamatnes muskulatiiras vingrinajumus,
e Merkeét uz svara pieaugumu 7—11 kg (atbilstosi individualai situacijai) [4].

Psihologiskais atbalsts:
o Novertet un atbalstit sievietes emocionalo labsajiitu,

e Identificét pecdzemdibu depresijas riskus un nodrosinat atbalsta pieejamibu [4].

5.5.3. Zidaina veselibas novertéjums péc CFTR modulatoru lietoSanas
Jautajumi par terapiju griitniecibas laika:
o CFTR modulatori $kérso placentu un izdalas mates piena
e Leémumu par terapijas turpinaSanu japienem kopa ar pacienti — individuali un
balstoties uz informétu izveli [4]

Jaundzimus$a noveéroSana:

o lespgjams viltus negativs IRT skrinings — par to jainforme neonatologi
e leteicams veikt aknu funkciju izvértéjumu, genétisko un oftalmologisko parbaudi [4]

Tabula 5. Griitniecibas planoSanas un turpmakas vadibas algoritms CF pacientém.

Teéma Galvenie aspekti / Ieteikumi
SagatavoSanas * Atbalstit sievietes izveli® Novertét elposanas funkciju, uzturu,
gritniecibai glikémiju, infekcijase Parskatit terapiju (izslégt auglim kaitigos

medikamentus)e Piedavat genétisko testéSanu partnerime Sadarbiba
starp CF, ginekologijas, endokrinologijas specialistiem
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PlanoSanas 1. Saruna par vélmi/planiem?2. Gengétiska konsultacija3. Riska faktoru

algoritms izvertejums4. Terapijas pielagoSana5. Informesana par riskiem

Gritniecibas * 1.-2. trimestris — ikmé&nesa vizitese 3. trimestris — ik pa 1-2

vadiba nedélame OGTT — sakuma un 20. nedgla- Ieteikts svara pieaugums:
7-11 kg

Fizioterapija / * ElpoSanas vingrinajumi visa laikae Iegurna pamatnes vingrojumise

uzturs Uztura atbalsts individuali

Psihologiskais * Emocionala labsajiitas Novertét depresijas riskuse NodrosSinat

atbalsts atbalstu

CFTRm terapija « Skérso placentu un nonak mates pienas Leémumu pienem individuali

gritniecibas laika | ar pacienteie Jainformé& neonatologi par iesp. viltus negativu IRTe

Noverot aknu funkciju, redzi, veikt genétisko parbaudi zidainim

5.6. NOVECOSANA AR CF: VESELIBAS UZTURESANA UN SKRININGS

5.6.1. Izmainas CF populacija

Tendences:

e Vidgjais dzives ilgums pacientiem ar CF pieaudzis: ASV no 36,3 gadiem (2006) lidz
56,6 gadiem (2022)

o Daudzas valstis bérnu ar CF skaits jau ir mazaks neka pieauguso

« Sitendence saistita ar uzlabotu plausu funkciju un kermena masas indeksu (KMTI)

[zaicinajums:

o NepiecieSama pieauguso apriipes centru attistiba un pielagoSana jaunajam pacientu
vajadzibam [4]

5.6.2. Vecumam raksturigo blakusslimibu skrinings

leteikumi:

o Regulari izvertét ar vecumu saistitos veselibas riskus, ar pacientiem ar stabilu slimibas
gaitu

o IpaSa uzmaniba japievers artritam, aptauko$anas riskam, hipertensijai un osteoporozei

e Sadarbiba ar gimenes arstiem ir biitiska visaptverosas apriipes nodrosinasana [4].

Veselibas uzturéSanas algoritms:

1. Katru gadu veikt osteoporozes, glikozes Iimena un asinsspiediena parbaudes,

. V@&za, redzes un dzirdes skrinings atbilstosi valsts vadlinijam,

. Nodrosinat piekluvi digitalajiem veselibas uzraudzibas rikiem (pieméram, attalinata
veselibas monitoréSana) [4]

W N

5.6.3. Emocionala labklajiba un socialais atbalsts

leteikumi:

o Riipéties par socialas izolacijas riska mazinasanu
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e Nodrosinat atbalstu pacientiem, kuriem ir apripes pienakumi (piemé&ram, riipes par
gimenes locekliem)

o Regulari izvertét garigas veselibas stavokli un nodrosinat atbilstosu atbalstu (pieméram,
depresijas vai izdegSanas gadijuma) [4]

5.7. MUSKULA UN SKELETA VESELIBA, STAJA, ARTRITS UN MENOPAUZE
CF PACIENTIEM

5.7.1. Muskulu un skeleta (MSK) sapes

Izplatiba un ietekme:

e MSK sapes novérotas gan bérniem, gan picaugusajiem ar CF (12-65 %); 1idz pat 79 %
pieauguso zino par muguras sapem
o Sapes var samazinat terapijas efektivitati un dzives kvalitati
Riciba klinicistiem:

e Sapes biezi netiek pietickami atklatas vai arstetas

e Javeic regulars sapju izvert§jums, tostarp to ietekme uz pacienta ikdienas
funkcionéSanu

o Arsté3ana jaieklauj fizioterapija, stiepSanas vingrindjumi, stdjas korekcija un
nepiecieSamibas gadijuma arT medikamentoza terapija [4]

5.7.2. Stajas izmainas un to sekas
Biezakas izmainas:
e Kiriisu kurvja kifoze un posturalas deformacijas, ipasi bérniem ar hronisku klepu vai
hiperinflaciju
e Samazinata paSapzina un iesp&jami garastavokla traucgjumi

leteitkumi:

e Veikt st3jas novertg§jumu vismaz reizi gada, izmantojot anketas vai kustibu
novertéSanas rikus

e Veicinat muskulu stiprinaSanu, kermena apzinatibu un funkcionalu fizisko aktivitati

e Nodrosinat piekluvi specialistiem (fizioterapeitiem, ortopédiem) deformaciju
gadijuma [4]

5.7.3. CF saistits artrits un osteoartropatija

Biezums:

e 5-10 % pacientu ar CF cie§ no iekaisiga artrita vai hipertrofiskas osteoartropatijas
(HPOA)
o Tipiski simptomi: locitavu pietikums, rita sttvums >30 min, sinovits
Diagnostika un arstéSana:

o Izslegt infekcijas vai citas autoimiinas slimibas (piemé&ram, reimatoido artritu)
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e Nodrosinat sadarbibu ar reimatologu — arstéSanas izve€rt€Sanai, ultrasonografijai un
terapijas pielagosanai [4]

5.7.4. Menopauze sievietem ar CF

Noveérojumi:

e Menopauze var iestaties agrak neka vispargja populacija
o Simptomi, piem&ram, nakts sviSana un locitavu sapes, var tikt kltidaini interpret&ti ka
CF paasinajums
Ieteikumi:

o Uzsakt dokumentetu simptomu uzraudzibu no 40 gadu vecuma

e Regulari izvertét osteoporozes risku un apsvért hormonu aizstajterapijas (HAT)
nepiecieSamibu

e Veidot sadarbibu ar primaras apriipes specialistiem un endokrinologiem [4]

Tabula 6. CF pacientu uzraudzibas algoritms: muskula skeleta sapes, stajas izmainas, CF
saistits artrits, HPOA, menopauze sievietem

Teéma Galvenie aspekti / Ieteikumi
Muskulu un * Izplatiba: 12—65% pacientu, lidz 79% muguras sapes* Sapes ietekmé
skeleta sapes arstéSanu un dzives kvalitatie leteikumi: regulars izvert&jums,
fizioterapija, stiepSanas, stajas korekcija, vajadzibas gadijuma
medikamenti

Stajas izmainas | ¢ Biezums: kifoze, deformacijas — 1pasi bérnieme letekme uz paSapzinu
un garastavoklie Ieteikumi: ikgadgjs stajas noveértgjums, funkcionali
vingrinajumi, sadarbiba ar specialistiem (fizioterapeits, ortopeds)

CF saistits * Biezums: 5-10% pacientus Simptomi: locitavu pietikums, rita stivums,
artrits un sinovitse leteikumi: izslégt infekciju/autoimunitati, sadarbiba ar

HPOA reimatologu (USG, terapijas plans)

Menopauze * Noveérota agrak neka vispargja populacijas Simptomi var imitét CF
sievietem ar paasinajumue leteikumi: no 40 g. vecuma — dokumentéta uzraudziba,

CF osteoporozes skrinings, izvertet HAT nepiecieSamibu, sadarbiba ar

endokrinologu/gimenes arstu

5.8. IETEIKUMI CELOSANAS LAIKA

lesp&jamie riski:

o Terapijas partraukSana celojuma laika
e Medikamentu pieejamibas ierobezojumi
leteikumi:

e CF komanda nodroSina informaciju par medikamentu uzglabasanu un lietoSanu
celojumos

o Izveidot kontaktpunktus arvalstis akiitu situaciju gadijuma

o Piedavat telemedicinas iesp€jas celojuma laika vai attalinatas konsultacijas [4]
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6.DALA. CFTR modulatori — mérkterapija CF pacientiem

Visnozimigakais sasniegums cistiskas fibrozes arstéSana ir CFTRm, kas mérké uz pamata
defektu CFTR olbaltumviela, ko izraisa mutacijas CFTR géna. Ta ka modulatoru terapija
iedarbojas uz cistiskas fibrozes pamatcéloni, tas pozitiva ietekme noveérojama vairakas organu
sisttmas. CFTR modulatoru lietoSana ir saistita ar uzlabojumiem galvenajos raditajos -
uzlabojas plauSu funkcija, pieaug kermena masas indekss (KMI), samazinas plausu
paasin3jumu biezums un uzlabojas dzives kvalitate. [5]

Modulatori ietver divas mazu molekulu peroralu zalu grupas:

o Potenciatori palielina laiku, ko kanals (CFTR proteins) pavada atverta stavokli Stinas
virsma. Sis medikaments ir ivakaftors.

e Korektori uzlabo bojata CFTR proteina transportéSanu lidz Stnas virsmai. Paslaik
licenceti tris korektori: lumakaftors, tezakaftors un eleksakaftors, kuri tiek lietoti kopa
ar ivakaftoru divu vai trts komponentu kombinacijas [5].

Potenciators: Ivakaftors

Ivakaftors ir vienigais Sobrid licenc€tais potenciators. Apstiprinats no 1 méneSa vecuma
pacientiem ar vismaz vienu gating mutaciju (G551D, G178R, S549N, S549R, G5518S, G1244E,
S1251N, S1255P, G1349D [5]..

Korektoru/potenciatoru kombinacijas

Lumakaftors/ivakaftors— apstiprinats no 1 gada vecuma pacientiem ar dF508 mutaciju
homozigotiska stavokli [5].

Tezakaftors/ivakaftors— licencéts no 6 gadu vecuma pacientiem ar dF508 mutaciju
homozigotiska stavokli vai ar noteiktam rezidualas funkcijas mutacijam (pieméram, D1152H,
kas biezi sastopams CFSPID pacientiem, kuriem modulatori nav paredzéti) [5].

Eleksakaftors/tezakaftors/ivakaftors— licencéts no 2 gadu vecuma. Pacientiem ar vismaz
vienu dF508 mutaciju vai pacienti bez dF508 mutacijas, bet ar citam apstiprinatam
mutacijam [5].

Bérni, kas sasniedz atbilstoSu vecumu un sanpem Lumacafort/ivacaftori, japarslédz uz
eleksakaftoru/tezakaftoru/ivakaftoru. Ar1 pacienti, kas sanem ivakaftoru, ja piemeéroti,
japarsledz uz eleksakaftoru/tezakaftoru/ivakaftoru, ja vien nav skaidra iemesla to nedarit [5].

Vanzacaftor, tezacaftor un deutivacaftor ir jaunas paaudzes CFTRm korektors, kas
paredzéts CF pacientiem, kuriem ir viena vai divas F508del mutacijas, ka art tiem, kuriem ir
minimalas vai rezidualas funkcijas mutacijas un kuri nereagé uz esosajiem modulatoriem no 6
gadu vecuma. Medikaments ieguvis EU (Eiropas Savienibas) registraciju 2025. gada
junija [6].
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Devas

Visiem modulatoriem nepiecieSama divas reizes diena lietoSana kopa ar treknu maltiti vai
uzkodu (ar fermentiem, ja lieto), pretéja gadijuma uzsiikSanas ir slikta. Tabletes nedrikst koslat.

Blakusparadibas

e Izsitumi — viegli izsitumi var pariet pasi. Smagu izsitumu gadijuma Kaftrio japartrauc,
ja nav cita skaidra iemesla. Iesp€jama atsakt lietotat p&€c izsitumu izzuSanas, bet
atkartotu smagu izsitumu gadijuma jaapsver devas samazinasana vai zalu lietoSanas
partrauksana.

e Aknu funkcija — jaizverté, vai vienlaikus lietotas zales nevarétu veicinat aknu
funkcijas traucgjumus, pieméram, antibiotikas [5].

Ja pacientam alantnaminotransferazes (AIAT) vai aspartataminotransferazes (AsAT) limenis
paaugstinas 3 X virs normas vai kopgja bilirubina Iimenis paaugstinas 2 x virs normas, tas ir
jaizmekle talak. Aknu funkcijas testi jaatkarto 1-2 ned€lu laika, atkariba no ta, vai ir identificets
kads actmredzams papildu faktors (pieméram, bérns lieto citu potenciali hepatotoksisku
medikamentu). Pacients Saja laika var turpinat lietot CFTRm. Ja aknu funkcijas raditaju
paaugstinajums saglabajas, jaapsver citi iesp&jamie paaugstinajuma iemesli (pieméram, veicot
aknu ultrasonografiju vai virusu izmekl&umus). Turpmakas atkartotas parbaudes biezums
janosaka, nemot véra testu dinamiku un klinisko ainu [5].

Modulatora lietoSana nekavéjoties japartrauc, ja izpildas kads no Siem Kritérijiem:

e AIAT vai AsAT >8 X virs normas.

e AIAT vai AsAT >5 x virs normas ilgak par 2 nedélam.

e AIAT vai AsAT >3 x virs normas kopa ar kopgja bilirubina ltmeni >2 X virs normas
un/vai klinisku dzelti.

Tabula 1. Child—Pugh skala un modulatoru devas pielagoSana atkariba no aknu funkcijas
traucgjuma smaguma

Child- Orkambi Symkevi Kaftrio Ivacaftor
Pugh
klase
Viegls Nav devas Nav devas Nav devas Nav devas
(Child— | pielagoSanas pielagoSanas pielagoSanas pielagoSanas
Pugh A) | nepiecieSamibas nepiecieSamibas nepiecieSamibas | nepiecieSamibas
Merens | ¢ 1 pacina ik peéc | ¢ Jaieguvums Nav ieteicams. Samazinat Iidz 1x
(Child— | 12 stundam katru | atsver risku, lietot | Ja ieguvums diena
Pugh B) | otro dienu vai 1 tableti no rita atsver risku:
» 2 tabletes no rita | * Bez vakara * Alternéta
un 1 vakara devas reZima: 2 tabletes
Ix diena no rita
* Bez vakara
devas
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Smags * 1 pacina diena * Ja ieguvums Nav ieteicams Samazinat Iidz
(Child— | vai atsver risku, lietot katras otras
Pugh C) | < 1 tablete ik péc 1 tableti no rita dienas lietoSanai
12 stundam * Bez vakara
devas

Visiem bérniem, kuri partraukusi arst€Sanu aknu funkcijas testu (AFT) novirzu dél, AFT
jakontrole riipigi, [idz raditaji normaliz&jas vai atgriezas sakotngja Itmeni. Kliniska komanda
var apsvért modulatora lietoSanas atsakSanu, kad transaminazu limenis atgriezas sakotng&ja
Itmeni vai ir <2 X virs normas (atkariba no ta, kurs ir augstaks). P&c zalu lietoSanas atsaksSanas
AFT jakontrole katru ned€lu 4 ned€las. Ja $aja perioda atkartojas AFT traucgjumi, kas atbilst
lietoSanas partraukSanas kriterijiem, var apsveért devas samazinasanu, izvertgjot katru gadijumu
individuali [5].

e Garigas veselibas traucéjumi — dazi gadijumu apraksti, kuros pacientiem, lietojot
modulatorus, tika noveroti garastavokla trauc€jumi, trauksme vai depresija [2].

NepiecieSama multidisciplinara pieeja pacienta novertéSsana, ipasu uzmanibu pieversot
psihologa iesaistei. Loti smagos gadijumos, péc diskusijas ar gimeni, var apsvért modulatora
terapijas partraukSanu, devas samazinaSanu vai pareju uz alternativu Iidzekli [5].

Uzraudziba

e Acu parbaude — iesp&jama 1&cas apdulkoSanas. NepiecieSama sakotngja un ikgadgja
parbaude bérniem lidz 18 gadu vecumam.

o Aknu funkcija — nepiecieSams ALAT, ASAT un bilirubins. Sakotngji un p&c tam ik
péc 3 méneSiem gada garuma, péc tam ikgadgji, ja nav indikaciju biezakai kontrolei.
Parslédzot uz Kaftrio, jaatsak tris ménesu uzraudzibas cikls.

e Asinsspiediens — jaméra pacientiem, kuri lieto Orkambi, lai gan tas galvenokart
attiecas uz vecumu lidz 5 gadiem.

e Sviedru tests — nav obligats, bet vélams veikt sakuma un atkartoti dinamika, terapijas
efektivitates izverteSanai

o Elastaze féces — vélams noteikt sakuma, pec 6—12 méneSiem un katru gadu vairakus
gadus pacientiem, kas sakusi terapiju agrini.

e Mentalas veselibas anketas (GAD-7 un PHQ-9) — vélama ikgadgja izveérteésana [5]

Zalu mijiedarbiba
Ir vairakas biitiskas mijiedarbibas, 1pasi:

e Azolu grupas pretséniSu lidzekli (itrakonazols, vorikonazols, posakonazols): kavé
ivakaftora, Symkevi un Kaftrio metabolismu, izraisot zalu uzkrasanos. Ja vienlaiciga
lietoSana ir nepiecieSama, jaapsver So zalu devu samazinasana lidz 2 reizes nedéla

e Flukonazols mazak ietekm&, tomér ieteicams samazinat ivakaftora, Symkevi un
Kaftrio devu lidz 1 reizei diena.

o Klaritromicins izraisa modulatoru uzkrasanos — ieteicama deva 2 reizes ned€la. Nav
mijiedarbibas ar azitromicinu — dodama priekSroka AZM.

o Rifampicins, rifabutins — bitiski samazina modulatoru limeni, vienlaiciga lietoSana
nav ieteicama.
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e Greipfriuti un greipfratu sula — jaizvairas lietot pacientiem, kuri sanem ivakaftoru,
Symkevi vai Kaftrio, jo tie samazina zalu koncentraciju asinis [5].

Pakalpojumu apmaksa

Valsts apmaksa: jaundzimuso skriningu, sviedru testu (Macroduct iekarta), genctiska
diagnostika, pankreatiska elastaze fec€s, laboratorie izmekl&jumi, radiologiskie izemklgjumi,
specialistu konsultacijas, ambulatora uzraudziba, stacionara arstéSana, medikamenti (atbilstosi

zalu kompensacijas sarakstam).

Pacienta Iidzekli: papildus uztura bagatinataji (taukos Skistosie vitamini).

Pakalpojums

Kas var veikt

Cenradis

Jaundzimuso skrinings

Tiek veikts dzemdibu iestade
48-72 st p&c dzimsanas.

Ieklauts JS programma

Imunoreaktivais
tripsinogéns (IRT)
noteikSana jaundzimusajiem

Ambulatori So manipulaciju
apmaksa ar neonatologa,
arsta genétika, gimenes
arsta vai pediatra
nositijumu, ja izmekl&jums
nav veikts stacionara, vai
gadijumos, kad
izmekl€jums javeic
atkartoti.

Sviedru tests (izmantojot
MACRODUCT iekartu)

Veic BKUS.

Ambulatori samaksa par So
manipulaciju tiek veikta, ja
to norada pneimonologi,
bérnu pneimonologi,
alergologi, bérnu alergologi,
gimenes arsti.

Gengétiska izmeklesana JS
ietvaros

Tiek veikta JS un
diagnostikas algoritma
1etvaros, atbilstosi

Pirmais skrinings uz dF508
tiek veikts no pirma
filtrpapira, ja IRT >70

izmeklesana

algoritmam ng/mL. Pilna géna

sekvenésana tiek veikta péc
CF specialista vai genétika
konsultacijas

Gengétiska izmekléSana péc | Tiek veikta pec CF Bez maksas ar pediatra, CF

pozitiva sviedru testa/pie specialista vai genétika specialista vai genétika

atbilstosam kliniskajam konsultacijas nosiitijumu

pazimeém

Gimenes genétiska Tiek veikta CF pacienta Bez maksas ar pediatra, CF

pirmas pakapes radiniekiem
vai partnerim pirms
griitniecibas plano$anas

specialista vai genétika
nosiitijumu
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Analizes (A vit, E vit,
Cinks, Seléns)

Gulbja lab ( ar ORPHA kodu
586 un SSK-10 kodu E84.0)

Bez maksas CF pacientiem

Pankreatiska elastaze feces

BIOCON laboratorija
(Grebenskikova iela 1) ar
pediatra, CF specialista,
gimenes arsta nosttijjumu

Bez maksas CF pacientiem

Spirografija bérniem no 5-6 | B&rnu pneimonolgs, Bez maksas
gadu vecuma. pneimonologs
NepiecieSamibas gadijuma
izdara bronhodilatacijas
testu.
Krtsu kurvja Gimenes arsts, pediatrs, Bez maksas
rentgenogramma AP bérnu pneimonologs,
projekcija (reizi gada un pie | pneimonologs
elpcelu uzliesmojuma-
izverte individual
CT plausam - izverte Bérnu pneimonolgs, Bez maksas
individuali, nav katru gadu | pneimonologs
javeic
US aknam un liesai. To Sobrid nav nosiitfjuma Bez maksas

izdara bérniem péc 5 gadu
vecuma katru otro gadu.
Biezaka izmekl&Sana
nepiecieSama, ja ir
palpgjamas aknas vai liesa
un ja aknu biokimisko
izmekl&jumu skaitli divreiz
lielaki par normu. Ja atrade
ir patologiska, izmekl&jumus
atkarto katru gadu. Par
nopietnu problému nav
jauzskata, ja Zultspislis
nevizualiz€jams, iznemot
gadijumu, ja bérnam ir
stidzibas par sape€m védera.

ierobezojumu, tas atlauts gan
gimenes arstiem, gan
specialistiem

Kaulu densitomerija
(DEXA) janosaka katru otro
gadu bérniem no 8 gadu
vecuma. Biezak jaizmekle
bérni, kas bieZi sanem
kortikosteroidus, art
inahalacijas augstas devas,
ja lieto insulinu, ja FEV1<
50%. Ja DEXA raditaji
neatbilst normai, tad
jaatkarto katru gadu.

Gimenes arsts,
endokrinologs, reimatologs,
pneimonologs(pulmonologs),
ginekologs, citi specialisti, ja
ir pamatota mediciniska
indikacija

Bez maksas, ja nosutijums
ir no specialista vai gimenes
arsta, kam ir ligums ar NVD

Krépu analize vai klepus
iztriepe ar mikrobiologisku
izmekléSanu.

Bérnu pneimonologs,
pneimonologs, gimenes
arsts, pediatrs

Bez maksas
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Oralais glikozes tolerances
tests jaizdara riska grupas
pacientiem katru gadu.

Gimenes arsts, pediatrs,
endokrinologs, bérnu
pneimonologs,
pneimonologs, ginekologs,
internists

Bez maksas

Atipsikas Mycobakterijas Bérnu pneimonologs, Bez maksas
identific€Sana krépas vai pneimonologs
BAL
Pilna asins aina Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Koagulogramma Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Hlors Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Natrijs Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Kalcijs Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Magnijs Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Fosfors Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
Kreatinins Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
CRO (C-reaktivais Jebkura arstniecibas persona | Bez maksas
proteins)- kvantiativi
ALAT Apmaksa arT ambulatori. Bez maksas

Sobrid nav nosiitfjuma

ierobeZojumu, tas atlauts gan

gimenes arstiem, gan

specialistiem par valsts

budZeta lidzekliem.
ASAT Ambulatori So manipulaciju | Bez maksas

apmaksa ar gimenes arsta
nositijumu, ja pacients lieto
stattnu terapiju vai
biologisko medikamentu
terapiju, vai ar hepatologa,
infektologa, kardiologa,
bérnu kardiologa, neirologa,
onkologa, bérnu
hematoonkologa, onkologa
kimijterapeita, arsta
genétika, bernu
pneimonologa, bérnu
gastroenterologa, bérnu
alergologa, pediatra
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reimatologa vai bérnu
reimatologa nosutijumu, ka
arT apmaksa ar SIA “Paula
Stradina kliniskas
universitates slimnica”
gastroenterologa, kirurga,
transplantologa nosiitijumu
pacientiem perioda pirms un
péc aknu transplantacijas.
Tapat ambulatori So
manipulaciju apmaksa ar
gimenes arsta vai arsta
specialista nosiitijumu
pacientiem, kuri sanem
valsts apmaksatu parenteralu
baroSanu

SF

Apmaksa arT ambulatori.

Sobrid nav nosiitfjuma
ierobezojumu, tas atlauts gan
gimenes arstiem, gan
specialistiem par valsts
budzeta lidzekliem

Bez maksas

GGT

Apmaksa arT ambulatori.

Sobrid nav nosiitfjuma
ierobezojumu, tas atlauts gan
gimenes arstiem, gan
specialistiem par valsts
budzeta lidzekliem.

Bez maksas

Glikoze tuksa dusa

Apmaksa ar1 ambulatori.
Manipulacija tiek nemta vera,
veicot gimenes arsta darbibas
gada kvalitates novertéSanu
atbilstosi liguma
nosacijumiem.

Sobrid nav nosiitfjuma
ierobeZojumu, tas atlauts gan
gimenes arstiem, gan
specialistiem par valsts
budZeta lidzekliem

Bez maksas

Glikozetais Hb

drikst nositit dazadi
specialisti, un ta ir valsts
apmaksata, ja ir atbilstoss
nosiitjums un mediciniska
indikacija. Gimenes arsts,
pediatrs, endokrinologs,
bérnu pneimonologs,
pneimonologs, ginekologs,
internists, infektologs

Bez maksas
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Ferritins

Apmaksa arT ambulatori.

Sobrid nav nositijuma
ierobezojumu, tas atlauts gan
gimenes arstiem, gan
specialistiem par valsts
budzeta lidzekliem

Bez maksas

IgG, IgM, IgA, IgE

Gimenes arsts, pediatrs,
infekcionists, alergologs,
reimatologs, imunologs,
gastroenetrologs, onkologs,
hematologs

Bez maksas

Aspergillus RAST (specif.
IgE)

Gimenes arsts, pediatrs,
infekcionists, alergologs,
imunologs, b&rnu
pneimonologs,pneimonologs

Bez maksas

Aspergillus 1gG

Bérnu pneimonologs,
pneimonologs, infekcionists,
imunologs,reimatologs,
pediatrs

Bez maksas

Urina analize

Drikst nositit jebkurs
arst€josais arsts, un tas ir
viens no pamata
laboratoriskajiem
izmekl&jumiem, kas ir valsts
apmaksats ar arsta
nosutijumu.

Bez maksas
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Informativi materiali pacientiem

Kas ir cistsika fibroze (CF)?

Bérni jau piedzimst ar CF, nevis saslimst dzives laika. To sastop vidgji vienam no 2500
bérniem. Ar to var slimot gan z€ni, gan meitenes. Tas nozime, ka CF nevar “pielipt” ka
infekcijas slimiba vai tikt “parnesta” no viena bérna otram. Ta ka bérns jau piedzimst ar CF, So
slimibu sauc par iedzimto slimibu. CF atklaj b&rniem, kuri ir mantojusi divus slimibas génus:
vienu no t€va, otru — no mates. Kads, kuram ir tikai viens CF géns, tiek saukts par CF “nesgju”
un ir vesels. Ar CF slims bérns var piedzimt tikai tada gadijuma, ja abi vecaki ir gé€na nesgji.

Attels

RPN W 0 MRPNA! () 0
oF R AP RY

vesels vesels; géna nésatajs vesels; géna nésatajs cistiska fibroze

Slimiba izpauZzas loti atSkirigi. Ir daZzadas smaguma pakapes. Ta skar dazadus kermena
organus: plausas, zarnas, aknas un aizkunga dziedzeri. Dalai bérnu galvenas problémas ir
saistitas ar plausam, dalai — ar zarnam. B&rnu gariga attistiba ir normala. Misdienas CF pilniba
izarstet vel nav iesp&jams, bet ir jauni un efektivi medikamenti, kas palidz to kontrol&t, apturgt
slimibas progresu, komplikaciju attiastibu.

CELONI

Lielu dalu pazimju b&rns manto no vecakiem un vecvecakiem. Acu un matu krasa, augums un
daudzas citas iezimes nosaka miisu individualitati. DaZreiz var parmantot ar1 slimibu. Ta tas
notiek CF gadijuma. Bérnam biis CF, ja vin§ mantos divus §1s slimibas génus — vienu no téva,
vienu no mates. Tadu parmantoSanas veidu sauc par autosomali recesivu. Vecaki, kuru bérns
slimo ar CF, ir veseli, lai gan viniem katram ir viens normals géns un viens CF géns, kuru vini
savukart mantojusi no saviem vecakiem. Gadijuma, ja katrs no vecakiem nodos savam b&rnam
vienu slimo génu, bérns bis slims.
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SIMPTOMU APRAKSTS

Pirmie CF simptomi var paradities jebkura vecuma, bet vairuma gadijumu tos novéro jau
pirmajos divos dzives gados. Simptomi, kas raksturigi CF:biezs klepus ar biezam glotam
(krépam);biezas pneimonijai lidzigas saslim$anas;aizkaveta augSana;kermena masas zudums,
lai gan apetite ir normala vai pat loti laba; zarnu darbibas trauc€jumi; zarnu nosprostosanas
jaundzimuso perioda. V&l viena raksturiga ipatniba — loti sali sviedri. Visiem cilvékiem sviedri
ir sali, bet CF slimniekiem sviedru salums ir 1pasi izteikts. Pirmie to parasti pamana vecaki,
bérnu skiipstot vai redzot sals kristalinus uz adas.

Kas notiek plausas?

Glotas, ko izdala vesela cilvéka bronhu dziedzeri, ir Skidras, bet CF slimniekiem tas ir loti
biezas un staipigas. Tas trauc€ gaisa plusmu, aizsprosto sikos elpcelus un rada labveligu vidi
bakteriju attistibai, ta izraisot iekaisumu. Svarigi regulari attirit elpcelus ar fizioterapijas
metodém.

Kas notiek aizkunga dziedzeri?

Aizkunga dziedzeris ir loti nozimigs organs, kas nodros§ina baribas sagremosanu. Tas izstrada
fermentus, kas palidz saskelt uznemto baribu. Zarnas sp&j uzsukt tikai saskeltas baribas vielas.
CF slimniekam aizkunga dziedzera izvadkanalus nosprosto biezs sekréts, tapéc fermenti nevar
uznemtajai baribai pieklt. Ta netiek sagremota. Organisms nesaskelto baribu izmantot nespgj
un ta tiek izvadita ar izkarnijumiem. Ja CF slimniekus nearste, to izkarnijumi ir liela apjoma ar
nepatikamu smaku, ko rada nesaskeltas baribas vielas. Izkarnijumi satur tauku pilienus, peld
tident, tos no autiniem (vai podina) ir griiti izmazgat. [zkarntjumu krasa salidzinajuma ar vesela
bérna izkarnijumu krasu ir balaka. Bérnam ar CF var biit caureja, miksta védera izeja, uzpiists
véders un sapes védera, jo zarnas ir liels nesaskeltas baribas daudzums. Ja nesaSkelta bariba
sablivgjas, zarnas var nosprostoties.

[zmekl&jumu apraksts

Analizi, ko izmanto CF diagnozes apstiprinaSanai, sauc par ‘“sviedru provi”. Ta pierada
palielinatu sals daudzumu sviedros. Misdienas ir izstradati ari molekulari-genétiski testi, ar
kuriem var noteikt lielako dalu slimo génu un génu nes€ju. Analizei nepiecieSams niecigs asins
daudzums. Sis genétiskas analizes var veikt ari griitniecibas laika, izmantojot amnija $kidrumu
vai horija barkstis. Precizai diagnozei nepiecieSams zinat, vai virietis, kuru izmeklg, ir
biologiskais tevs vél nedzimusajam bérnam.

Arstnieciba, simptomu mazinasana

CF ir hroniska slimiba. Bérnam ta biis visu vina turpmako dzivi. CF arstéSanai piedava sadas
terapijas metodes.

Regulara kraskurvija fizioterapija
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NepiecieSama ikdiena. Taja ietilpst dazadi vingrojumi. Procediiru mérkis ir iztirit no elpceliem
biezas glotas. Fizioterapijas procediras ir svarigi veikt: p&€c pamosanas (pirms brokastim), p&c
skolas vai pirms miega.

Fizioterapijas intensitati pielagos arsts vai fizioterapeits.

Svarigi, lai fizioterapija kliitu par ikdienas sastavdalu bé&rna dziveé. Jauki, ja to var parverst par
rotalu. Bérnam biezi vien kustibu terapija liekas apgriitino$a, vin$ mégina no tas izvairities.
Tacu Jums jabiit nelokamiem jau no pasa sakuma. Nedrikst atlaut bérnam noteikt situaciju un
manipulét ar Jums. Protams, Jums bérna ir Z€l un cenSaties vina vélmes apmierinat. Kustibu
terapija ir griita, jo prasa laiku un disciplinu. legaumgjiet, ka §1 arstéSanas metode ir Jiisu bérna
interes€s un So procediiru atlikSana pat kadu svarigu iemeslu de] var klut par bistamu ieradumu.

AtklepoSana

AtklepoSanai ir loti liela nozime, jo ta palidz attirit plauSas. JaiedroSina atklepot jau no agras
bérnibas, lai attiritu elpcelus no biezajam glotam. Skola un sveSinieku klatbiitné bérns var
kautréties klepot un centisies klepu apspiest. Tas var radit tikai lielaku glotu sablivéjumu
elpcelos un sekmét infekcijas attistibu. Nekad nepielaujiet, ka Jusu bérns kaunas klepot
fizioterapijas seansa, ka arT jebkura cita vieta un laika. Veselam bérnam klepus var biit pazime,
ka vins$ ir saaukstgjies, bet Jiisu bérnam tas ir pats svarigakais veids, ka attirit plauSas.

Sports

Sportam un fiziskiem vingrinajumiem ir loti liela nozime. Ir iesp&jams sakt arstéSanu tikai ar
kustibu terapiju. Tomer, ja Jisu bérns vélas nodarboties ar sportu, tas vél vairak palidzes vinam
atklepot un atbrivoties no glotam. Regulari vingrojumi bérnu fiziski nostiprinas, vins spés labak
elpot. Ir labi iedroSinat bérnu kaut uz nelieliem vingrojumiem, bet nevajag tos uzspiest. Nekad
neatrunajiet bé€rnu no sporta! Kads ir labakais sporta veids? Jebkur§ sporta veids, kas Jisu
bérnam sagada prieku, ir labs. leteicamaki ir aktivi sporta veidi, kad bérns daudz kustas, aktivi
kustina rokas un dzili elpo. Piem&ram, futbols, volejbols, peldéSana un skrieSana.

Antibiotikas

Tas ir loti svarigas zales. Palidz CF pacientiem dzivot un justies labi. Antibiotikas iznicina
mikroorganismus, kas iekluvusi plausas. Tas palidz pagarinat ar CF slimo bérnu un pieauguso
dzives ilgumu visa pasaul€. DaZreiz antibiotikas jalieto bieZi un ilgstosi. Parasti tas lieto tablesu
veida, norijot. Bet, ja nepiecieSama specigaka antibiotiku iedarbiba, tas injice tiesi asinsrité —
veéna. Sados gadfjumos bérnam nepiecie§ams atrasties slimnica. Dazas valstis uzsakta
antibiotiku ievadiSana, tas ieelpojot. Dazkart vecaki uztraucas, jo doma, ka liels daudzums
stipru antibiotiku nodaris bérna organismam launumu. Ta nav. Daudzi p&tijumi ir pieradijusi,
ka antibiotikam CF arstéSana gandriz vienmér ir pozitivs efekts. Biezi vien patogénie
mikroorganismi, kas izraisa infekciju CF slimnieka plausas, klist nejutigi (rezistenti) pret
antibiotikam. Tapéc tiek raditas arvien jaunas antibiotikas, lai cinitos ar tiem. ST iemesla dél
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biezak lietotas antibiotikas CF slimniekiem ieteicams aizvietot ar jaunakas paaudzes retak
lietotam antibiotikam.

Atkrépotaji

Papildus var ieteikt regulari veikt inhalacijas ar medikamentiem, kas palidz Skidrinat krépas un
vieglak atklepot. Zales izrakstis un pielagos arsts.

Profilakse
Vakcinacija

Vakcinacija ir loti svariga, ta aizkavé infekciju raSanos. Vakcinacija palidz izvairities no
daudzam bistamam slimibam. Jisu bémam obligati jabiit vakcinétam pret masalam, jo §1
slimiba ir Joti bistama CF slimnieka plausam.

Fermenti

Aizkunga dziedzera fermenti CF slimniekam jauznem papildus. Parasti tas ir granulas kapsulas.
Aizkunga dziedzera fermenti palidz saskelt baribu bérna zarnas, lai vin$ normali pienemtos
svard un attistitos. Arsts iemacis, ka pareizi lietot fermentus. Janem véra dazi pamatlikumi.
Fermenti jalieto pirms &Sanas un, ja arsts iesaka, &Sanas laika; Fermenti nav jalieto p&c &Sanas;
Fermenti nav jasakosla. Ja nepiecieSams, kapsula ir jaatver un jadod be€rnam norit granulas; 4-
5 gadu vecuma bérnam japrot norit veselu fermentu kapsulu.

Uzturs

Labs uzturs ir loti svarigs, lai bérns justos labi. Bernam ar CF speciali &dieni nav vajadzigi.
Jisu bérnam jasanem sabalanséta di€ta, kura ir: Olbaltumvielas un tauki (pieméram, piens,
liellopa gala, vistas gala, zivis, olas, siers); Daudz kaloriju (piem&ram, kartupeli, kirbji,
makaroni, r1si, pupas, maize un piens).

Nekadi édieni nav aizliegti, bérns var &st it visu. Jebkurs piens ir labs, tikai tam jabiit varitam
vai pasterizétam. Labs uzturs palidz€s nostiprinat organisma aizsargspé€jas cina ar infekcijam.
Maltites jaietur noteiktos laikos, pirms tam dodot fermentus. Edienreizu skaitam jabut tadam
paSam ka veselam bernam, bet katras maltites kaloritatei jabut augstakai, lai palielinatu
organisma pretoSanas sp&jas infekcijam. Svarigas ir ar1 uzkodas starp €dienreizém (2-3 diena).
Starp &dienreizém vai &dienreizu vieta jaizvairas dot saldumus. Kad bérns klust vecaks, vinam
ir svarigi saprast, ka labs un pareizs uzturs ir neatnemama arstéSanas dala. Nesoliet bérnam
dargu balvu par €diena ap&Sanu — labak apbalvot péc tam.

Bérni ar CF zaudg vairak sals neka citi, it seviski, ja vini daudz svist, piem&ram, vasara, pec
fiziskas piepiiles un sporta nodarbibam. Tapéc ir jadzer daudz tidens. Ja nepiecieSams, arsts var
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ieteikt arT sals tabletes. Maksligi aromatiz€ti un iekrasoti dzerieni nav ieteicami, tie tikai
piepilda kungi un taja nepietiek vietas pilnvertigakam uzturam.

Lai nodro$inatu kalorijam bagatu un sabalansétu uzturu, Jums stingri jaieveéro arsta vai uztura
specialista noradijumi.

Kas ir CFTR modulatoru terapija?

CFTR modulatori (saisinati — CFTRm) ir musdieniga, mérktieciga arstéSana, kas darbojas uz
pasu slimibas c€loni — bojatu CFTR génu.

Cistisko  fibrozi (CF) izraisa izmainas (mutacijas) géna, kas nosaka CFTR
olbaltumvielas veido3anos. ST olbaltumviela darbojas ka siks kanals §nas, kas regulé sals un
tidens kustibu caur Siinu sieninam, ipasi plausas, zarnas un sviedru dziedzeros. Ja $is kanals
nestrada pareizi, veidojas biezas, lipigas glotas, kas boja plausas un citus organus.

Ka darbojas CFTRm terapija?
CFTR modulatoru zales darbojas uz $tinu [imeni, palidzot bojatajai CFTR olbaltumvielai:

o labak veidoties (korektori) — tas palidz Stnai pareizi “salocit” olbaltumu un nogadat to
uz Stnas virsmu;

o efektivak darboties (potenciatori) — tas uzlabo kanala darbibu, lai sals un tidens varétu
brivi parvietoties.

Dazas zales apvieno vairakas darbibas viena, jo satur 3 komponentus.
Ko §1 terapija dod pacientam?

CFTR modulatoru terapija neizarsté CF, bet ta ievérojami uzlabo veselibas stavokli un dzives
kvalitati:

Plausu funkcija uzlabojas — mazak klepus, krépu un infekciju

Uzlabojas svars un apetite — 1pasi bérniem

Samazinas nepiecieSamiba péc antibiotikam un hospitalizacijam

Paléninas slimibas progresésana

Daziem pacientiem iesp&jams samazinat citu zalu daudzumu

Bérniem terapija var palidzet attistities normalak un izvairities no smagiem bojajumiem
nakotné

Svarigi vecakiem:

o Terapija ir individuala, ta tiek noziméta, ja b&rnam (vai pieaugusajam) ir piemérota
CFTR mutacija.

e Ta irdroSa un ripigi izpétita — tacu nepiecieSama regulara uzraudziba, lai sekotu
efektam un iesp&jamam blakném.

o Zales tiek lietotas ik dienu, iekskigi (ka tabletes).
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o Efekts parasti sakas dazu nedelu laika, bet vislabakie rezultati redzami ilgstosa
lietosana.

Psihologiskais atbalsts

Neviens cilvéks nav vainojams pie §1s saslimSanas. Tas ir sapigi un bedigi, bet neviens nav
vainigs. Ne Jis, ne Jisu bérns, ne pargjie gimenes locekli nedrikst justies vainigi vai kaungties
par So faktu. Diezgan biezi mac dusmas un vilSanas sajiita, kuras griiti parvar€t un ar notiekoso
samierinaties. Iesp&jams, ka mums katram ir kads patologisks géns. CF slimnieka vecakiem
nav laimgjies, ka vini abi ir CF géna nesgji.

Kad diagnoze apstiprinata, ir loti svarigi samierinaties ar faktu, ka Jasu be&rnam ir CF. Neviens
to nesp€s mainit, lai arT ko Jiis darttu. Jo atrak Jus un berns iemacisieties ar So faktu sadzivot,
jo atrak bus iesp&jams sakt efektivu arstesanu.
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Pielikumi

1. shéma Cistiskas fibrozes jaundzimusSo skrininga triskpakapju algoirtms IRT/dF508/IRT>

Bérns ar mekonija
ileusu (papildus
vienmeér javeic
sviedru prove)

/

N

1

mutacijas) — atbilde:
Saubigs/Pozitivs

Atklata mutacija dF508 ( 1 vai 2

/

2 99.2 perc <99.2 perc Nav javeic
¥ papildus [ Neé
(270 ng/ml) (70 ng/ml) izmeklgjumi
Skrinings uz CFTR mutaciju | Nav d_FF.:’OS L —> IRT no 1. FP
dF508 no 1.FP mutacija (290 ng/ml)

[—

ekstremitatéem

Sviedru prove ar Macroduct uz 2

/

Cl €30 mmol/I

/

Viltus pozitivs CF skrinings,

Iznemot 3849+10kb C>T

negativu sviedru provi

mutacijas gadijuma saistits ar

T

299.2 perc <99.2 perc
(270 ng/ml) (<70 ng/ml)
Pilna géna sekvenésana \
Nav javeic
papildus
izmekl&jumi
cl2 30-59 mmol/I C1260 mmol/I
Robezzona, neparliecinosa CF diagnoze

diagnoze

CF specialists

Genétika konsultacija
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1. tabula. Smekesanas veidi, to sastavs un kaitiga ietekme.

(Veiposana) Augu glicerins, Polietilenglikols,
Aromatizetaji (dazreiz toksiski),
Smagie metali (nikelis, svins,
kadmijs), Citas kimiskas vielas

Smeékesanas Sastavs Kaitiga ietekme
veids
Cigaretes Tabaka, darva, nikotins, oglekla Kaitigas veselibai
monoksids, kimiskas vielas
E-cigaretes Nikotins (biezi augsts [imenis), Plau$u iekaisums, oksidativais stress,

epit€lija bojajumi, elpcelu
hiperreaktivitate, jonu kanalu
darbibas trauc&jumi (ENaC un
CFTR), akroleins, var pastiprinat
elpcelu slimibas.

Udenspipe Tabaka (biezi aromatizeta), Darva
(loti augsts Itmenis), Oglekla
monoksids, Metali, Mitrums

Augstaks darvas Iimenis neka
cigaretém, Dzilaka ieelpoSana
mitruma dél, Pastiprinatas
blakusparadibas, Patogénu
parnesSanas risks, ilgstoSas sesijas
(45min+).

Pasiva "Mainstream" un "Sidestream"
smekesana dimi, Nikotins (augstaka
koncentracija "sidestream"),
Kancerogenas vielas

Nav drosa iedarbibas Itmena,
Palielina plauSu véza risku, Var
pasliktinat elpcelu simptomus.

2. tabula Elpcelu drenazas nodroSinasana produktiva klepus gadijuma

Solis Riciba / leteikumi Piezimes
1. Stavokla Novertet atklepoSanas spé&ju, elpoSanas Pamats terapijas
izvertéSana funkciju, krépu daudzumu pielagoSanai

2. Tehnikas izvéle

Izveleties un pielagot elpcelu drenazas
tehniku: ¢ PEP ierice ¢ Individuali
elpoSanas vingrinajumi

Balstoties uz pacienta
vecumu un stavokli

3. Ikdienas apriipe

* Regularas fiziskas aktivitates *
ElpoSanas fizioterapija (atseviski vai
kopa ar terapeitu)

Ieteicama visiem CF
pacientiem

4. Paasinajumu
laika

Turpinat elpcelu drenazu pastiprinati

Var biit nepiecieSama
intensivaka fizioterapija

5. CFTRm
terapijas gadijuma

Turpinat elpcelu drenazu un fizioterapiju

Pat ja krépu daudzums
samazinas

6. Uzraudziba

Regulara elpoSanas fizioterapeita vai CF
komandas novérosana

Terapijas pielagoSana
atbilstosi stavokla

CFTR modulatoru terapijas statuss ®
Slodzes testéSanas meérkis

dinamikai
3. tabula Pacienta novertéjums un slodzes testa izvéle.
Solis Riciba / Vértejamie aspekti Piezimes
1. Pacienta * Vecums ¢ Plausu slimibas smagums Nosaka piemérotako
novertéjums (FEV1, simptomi) * Blakussaslim$anas ¢ | testéSanas metodi
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2. Sakotngjas slodzes

Testa izvele atkariba no mérka un

testéSana pieejamibas:
 Kardiopulmonalas slodzes tests VisaptveroSam
(CPET) novertéjumam
* Veloergometrija Alternativa, ja CPET
nav pieejams
* 1 minttes s€dus—stavus tests Funkcionalas integrétas
veiktspéjas
novertéjumam
* 6 miniisu ieSanas tests Aerobas kapacitates
novertésanai
progresgjosas slimibas
gadijuma
* Shuttle tests (modificets) Pacientiem ar labaku
fizisko sagatavotibu
3. Papildu * Periféro muskulu speks (kvadriceps, Personalize fiziskas
novert&jumi (pec rokas satv@riens) * Subjektivi m&rjjumi: | slodzes ieteikumus un
nepiecieSamibas) dispnoja, piepiile (pieméram, Dalhousie | uzraudzibu
skala)
4. tabula. Slodzes ilguma un intensitates noteikSana CF pacientiem
Solis Riciba / Ieteikumi Piezimes
1. Funkcionalas Izmantojiet izvEl&to slodzes testu, lai noteiktu | Pieméram, CPET, 6-
kapacitates pacienta fizisko lItmeni MWT, Shuttle u.c.
novértéSana
2. Trenina zonas | Ja ir CPET dati — izmantojiet pulsa Merkis — drosa un
noteikSana rezervi slodzes intensitates izvélei efektiva slodze

3. Aktivitates
veids un bieZzums

Aeroba slodze: 20-60 mintites videjas—
augstas intensitates, 3—5 dienas

nedéla Pretestibas trenins: 2-3x nedgla —
galvenajam muskulu grupam

Pielago péc fiziskas
sagatavotibas un
adaptacijas

4. Slodzes
palielinaSana

Pakapeniski palielinat ilgumu un/vai
intensitati, ja pacients pielagojies esoSajai
slodzei

Izvairities no
parslogoSanas

5. ElpoSanas
vingrojumu
nozime

Veikt pirms fiziskas slodzes: veicina bronhu
drenazu, uzlabo gaisa plismu

Ipasi svarigi
pacientiem ar
paaugstinatu krépu
veidoSanos
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1. Pielikums
“GAD-7 pasnovértejuma skala”

Cik bieZi pgdéjo 2 nediélu laika Jis saskaraties ar kidu no problémam, kuras nosauksu?

Viena atbilde rinda

Memaz Dafas Walrak Gandriz
dienas kal katru
nedé|u dienu
1 Jutat nervozitati, o 1 3 3
raizes vai sasprindzinajurnu
2. Mespéjat nomierindties vail kontrolét 0 1 2 3
satraukunu
3. Parmeérgi satraucaties par daZadam lietam o 1 5 3
4. Bija gratibas atslabinaties 0 1 2 3
5. Bijat tik nermierigs, ka nespéjat nosédaét uz o 1 3 3
vietas
6. Viegli kluvat aizkaitinams o 1 3 3
7. Jutat bailes, ka varétu notikt kaut kas
Sausmigs o 1 2 3
Punktu skaits:

5 = 9 punkti - viegla trauksmse;
10 =14 punkti - mérena trauksme;
15 - 21 punkti - Smaga Jeneralizéta trauksme
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5. pielikums
“Pacienta veselibas aptauja - depresijas tests (PHQ-9)"

Pacienta vards: Datums:
Memaz Dafas Walrak Gandriz
Cik biezi pédéjo 2 nedélu laika Jis esatizjutis: | @ g‘;ms Eﬁg E‘?ﬂ
1

@

1. Pazeminatu interesivai prieku par to,
ko darat ikdiena

2. Mospiestibu, nomaktibu, bezceribu

3. Grutibas iemigt, gulét nakti bez pamoSanas
vai parlieku lielu miegainibu

4. Pastiprindtu nogurumu vai energijas trikumu

5. Sliktu vai parlieku lielu apetii

6. Pazeminatu pasapzinu, sajitu, ka esat
neveilksminieks(-ce), ka esat pievilis{(-usi)
sevival savu gimeni

7. Gratibas koncentréties, piemaéram,
lasat avizi vai skatoties televiziju

B, Gausumu kustibas un runa, ko pamanijusi
ari apkartéjie. Vai arl parlieku nemiery,
kustigurmiu

9. Dormnas, ka batu labak, ja bdtu miris(-usi),
vai domas par nodarifanu sev pari
jebkada veida

10. Jaesat atzimejis kadu no problémarn £aja tabula, cik apgritinosa ta ir bijusi, stradajot,
rapejoties par majas pienakurmiem, komunicejotar citiemn cilvékiem?
Mav bijis apgritinosgi (1) Nedaudz apgratinosi (2)
Samiérd apgritinosi (3) Loti apgritinosi (4)

Skalas vertibas:

1= 4 purkti - subkliniska depresija;

5 - 9 punkti - viegla depresija;

10 =14 punkti - vidéji izteikta depresija;

15 =19 punkti - vidéji smaga depresija; 11.04.159.
20 =27 punkti - smagi izteikta depresija.



m 6 — 11 gadus veci berni (intervetija formits)
CISTISKAS FIBROZES ANKETA - PARSKATITA

&1 aptaujas anketa ir veidota t4, lai to lietot intervitdjs. Lidzu, izmantojiet So formity mazikiem bémiem.
Lielakiem b&rniem, kuri prot patstivigi izlasit jautdjumus un atbildet uz tiem, piem&ram, 12 un 13 gadus veciem
bérniem, izmantojiet So aptaujas anketu formitd, kas paredzéts patstdvigal aizpildiZanai.

Katrdi anketas dali ir norddijumi intervetjam. Norddfjumi, kas jums jdrelasa bEmam, ir pedinds. Nor3dijurmi,
kas jums jdievéro, ir kursivi un pasvitroti.

Intervétijs: Lidzu, uzdodiel fadus foudfumus.

A. Kad tu esi dzimis? E. Kurf klas@ tu miicies?
Datime |:r| | [ [ 1 {Ja ir vasara, kura klase tikko pabeigta)
icna Gads
Min. O Bernudares
B. Vaituesi _ g L. kinal
O zens 0O Meitene 2. klasé
O 3. klase
C. Vai pEdéjo diva ned#]u laiki tev ir bijusas L1 4. klase
brTvdienas vai tu esi kavEjis skolu ar veselibu O 5. klase
MNESAISTITU iemeslu dél? O 6. klase
O 7. klase
O O ~e

O Es neeju skold

D. Kurf no variantiem vislabik raksturo tava
rasi vai etnisko izcelsmi?
O Balti rase
O Cita izcelsme {lidzu, aprakstiet)

O Es nevélos atbildét uz o jautdjumn

"Quiﬂnu, Modi, Watrous and Measer, 2000, Revised 2002, CFQ-R — Child {Interviewer Format), Latvian Version 2.0 1



m 6 — 11 gadus veci bérni (intervetija formits)
CISTISKAS FIBROZES ANKETA - PARSKATITA

Intervétdjs: Parddiel bérnam zilo kartinu.

Litdzu, aiziméfiet lodzinos bérna athildes.

Visn
“Pastisti, cik bieXi p2déjo diva ned&]u laika™ lalku Biei Dadrelz  Nekad

7. Tu juties noguris ...

O
O

B. Tu juties dusmigs

9. Tu juties aiZKaitindts ..o

10, Tu juties BOFRIZEIES ..o s

11 T juties BEATES ..o

12, Tew bija geltl femiBl e

13, Tev bija slikti sapni vai BAKLS MUFEL .o
14. Tu juties Joti apmierindts &F SEVE ...
15. Tev bija problemas ar Bant ..o

16. Tev vajadzgja pdrirankt aizraujoSas nodarbes, lai Arstétos ............

O O0Oo0ooooaoaoao
OO0Oo0o0OoDoOooooaoao
OO0O0O0OOoODO0OooO0o0oao
Oo0Oo0O0o0ooOooaoao

L7, Tew THKR S0t cteeie s eassbe st be st s ettt atens

IntervEtijs: Parddiel bérnam oranio Kartigy.

"Tagad pastisti man, vai apgalvojumi, ko tev nolasifu, ir pilnigi pareizi, gandriz pareizi, dal&ji
pareizi vai nepareiz."

Litdzu, atziméjiet lodzinos bérna athildes.,

Filntgi Gandriz ne visal MNeparekzi

“Pedéjo diva nedlu laiki™ pareizd parelzl parelz
18, Tu vardji veikt visu nepiecieSamo SrstBEanos ..........ooeeeeeeseeees O O O O
19, Tu édiar prieku.....o

20. Tu bie#i tikies ar drangienm ..o
21. Tu paliki majis bieZik, nekd vEIBJES ..o

22. Tu juties labi, nakpojot drpus mdjas (pie drauga, radinieka vai
CHILLED 1ottt ettt et s s e s e es e e s sss e s e b e s s e be e s enseesersesetes

O O oO0oOo
O O 0O0O0od
O O O0O0O0o
o O o0o0Oa0d

23, Tu Jubies BEPIBMEITES Lo s

“Quitiner, Modi, Watrous and Messer, 2000, Revised 2002. CFQ-R — Child {Interviewer Format), Latvian Version 2.0 3



m 6 — 11 gadus veci bérni (intervetija formits)
CISTISKAS FIBROZES ANKETA - PARSKATITA

Intervétdjs: Lidzu, nolasiet birnam sekojodo:

“Sie jautdjumi ir paredz8ti tava vecuma bemiem, kuriem ir cistiski fibroze. Tavas atbildes
palidzés mums saprast, kiida 37 slimiba ir un ki tev palidz frst®fana. Atbildes uz Siem
jautfjumiem nikotn® palfdzEs tev un citiem.”

"Uz katru jaut8jumu, ko es wedodu, izvElies vienu atbildi no manis eiditajim kartipdm."”
Parddiet bérnam orano kartinu.

"Paskaties uz So kartinu un kopd ar mani izlasi, kas tur rakstits: pilnigi pareizi, gandriz
pareizi, ne visai pareizi, nepareiz."

"Te bils piem@rs: Ja es jautdtu, vai tas, ka ziloni var lidot, ir pilnfgi pareizi, gandriz pareiz,
dal&ji pareizi vai nepareizi, kuru athildi no Setrdim tu izvElEtos?"

Parddiet bérnam zilo kartinu.

"Tagad paskaties uz Zo kartipu un kopd ar mani izlasi, kas tur rakstits: visu laiku' biedi/
dadreiz/ nekad.”

"Te bils cits piemers: Ja es jautdtn, vai tu celo uz menesi visu laiku, bieZi, daZreiz vai
nekad, kuru no Kartind min&tim atbildém m izvelétos?"

Parddiel bérnam oranio kariinu,

"Tagad es uzdofu dakus jautdjumus par tava ikdienas dzivi.”

"Pazaki man, vai apgalvojumi, ko es tev nolasiEu, ir pilnigi pareizi, gandriz pareizi, dalgji
pareizi vai nepareiz.”

Litdzu, atziméitet lodzinos bérna atbildes.

Pilnigi Gandriz Me visal Neparekzi

“Peédéjo diva nedélu laiki™ parelzi parelzi parelzl
1. Tuw vardji iet tikpat 3ted solT KE Cith oo O O O O
2. Tu vargji kipt pa kipném tikpat 3trd soll K8 citi...oon O O O o
3, Tu vardji skriet, 12kt un kpeldt, ki vien grib&i ..o O O O O
4, Tu vardji skriet tikpat atei un ilgi K& citi oo [ O O O
5. Tu vargji piedalities sporta aktivitdtes, kuras tev patik (piem.,

peldédana, futhols, dejoana vai itas) ..., O O O O
6. Tev bija griti nest vai pacelt smagus priekSmetus, pieméram,

grimatas, skolas SOMmL Val MUEUISOML Lo (W} (H} | ()
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m 6 — 11 gadus veci bérni (intervetija formits)
CISTISKAS FIBROZES ANKETA - PARSKATITA

Filnigi  Gandriz ne visal Meparekz

“Pedéjo diva nedElu laiki™ pareid  parelzi parelzi
24, Tu bieZi aicindji MAJES draugus. ...............ooooooovioreroeeessssieeeroennnne 0 m O 0
25, Tevi kircindja citi bérni...... O O O O
26. Tu vardji bez probl2mim rundt par savu slimfbu ar citiem
O O O O
(draugiem, sKOLOEHEIM) ..o sesens
27. Tu domiji, ka esi pArik18s.......ccocovvervrennnn, O O O O
28. Tu domfji, ka esi plrik tievs O O O O
29. Tu domdji, ka fiziski zind atSkiries no citiem sava vecluma O O O O
BBETHIBITE e e eeeemeenee e e msasssassssas s bbb bbb bbb bbbt s
30. Arstédands tev bija apgriitinoda O O O O
Intervétijs: Atkal parddief bifrnam zifo karfiny.
“Lidzu, pastisti, cik bieZi pedgjo diva ned#u laiks™ I‘;:]:l:l Blefi  Dajrelz  Nekad
31. Tu diend klepoji ..o O O | O
32, Tu pamodies naktd klepus d&] ..o O O a O
33, Tev bija jBatklepo @lotas o O O O O
34. Tev bija apgriitinita elpodana a O O O
35, Tev slp@ja vEEIS ... O O O [l ]

Litdzu, parliecinieties, ka ir sniegtas atbildes uz visiem fawd Gfumicn.

PATEICAMIES PAR SADARBIBU!

“Quitimer, Modi, Watreus and Messer, 2000, Revised 2002, CFQ-R — Child {Interviewer Format), Latvian Version 2.0 4



