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MP2063 - Pluca - cysticka fibréza

Objednavaci kéd: 4003.MP2063

Cena bez DPH
Cena s DPH

Parametre

Mnozstevna jednotka

278,00 Eur
333,60 Eur

ks



Klinicka histdria

6rocné dievca bolo prijaté s produktivnym kasfom, dychavi¢nostou a hort¢kami. Bola stéle viac hypotenznd a skoro po prijati zomrela.

V minulosti mala recidivujdci zapal pl'dc a mekoniovy ileus. Klinickd diagndéza bola urena ako cysticka fibréza (mukoviscidéza). Jej sestra
zomrela vo veku 3 rokov na rovnaku chorobu.

Patoldgia

Plicny parenchym vykazuje rozsiahle zmeny predovsetkym s bronchidlnou distriblciou. Mnohé priedusky su rozsirené (bronchiektazia)

a obsahuju husty, Zltasty, hnisavy materidl. Tieto zmeny sl najvyraznejsie v hornom laloku, na ktorého vrcholu je tiez vidiet malé ohnisko
»Vvostinovej" zmeny. SU pritomné mnohopocetné abscesy, najma v bazélnej a centralnej ¢asti dolného laloku. Baza dolného laloku je vazne
postihnutd, je evidentnd fibréza a konsolidacia. Zostalo tu len velmi méalo normalneho plicneho tkaniva. Tieto patologické zmeny su
charakteristické, ale nie patognomické pre cystickd fibrézu.

Dalsie informacie

Cysticka fibréza (CF) je dedi¢nd porucha prenosu chloridovych iontov. Mutécie v géne regulatoru vodivosti cystickej fibrézy (CFTR) na
chromozéme 7 spbsobuju defekty v proteine chloridového kandlu vedtce k dysfunkcii chloridovych kanalov. To spdsobuje zvySenu absorpciu
vody v exokrinnych Zlazach a epitelu dychacieho, gastrointestindlneho a reproduk¢éného traktu. Tieto dehydratované viskzne sekréty
potom brania priechodu tymito orgdnmi, ¢o spdsobuje klinické priznaky, vratane: perzistujlcej pltcnej infekcie, pankreatickej insuficiencie,
cirhdzy pecene, nepriechodnosti Criev, muzskej neplodnosti a zvySenych hladin chloridov v pote. V dychacich cestdch maju pacienti s CF
znizenU sekréciu chloridov a zvy$enu reabsorpciu vody. To spdsobuje dehydrovanu sliznicu vystielajicu dychacie cesty, ¢o vedie k defektnej
mukocilidrnej clearanci, upchatiu dychacich ciest sliznicou, dilatacii priedusiek (bronchiektdzii) a sekundérnej infekcii. Zlaty stafylokok,
Haemophilus influenzae a Pseudomonas su najcastejSie baktérie sposobujuce infekcie dolnych ciest dychacich u pacientov s CF. V désledku
toho sa vyvija chronické bronchitida a bronchiektézia. PItcne problémy st najéastej$ou pri¢inou mortality u pacientov s CF. Priemerna diZka
Zivota sa vo vyspelych zemiach pohybuje medzi 40-50 rokmi.

CF sa vyskytuje priblizne u 1 z 3000 zivo narodenych deti. Dedi sa autozomalne recesivnym spésobom. NajcastejSie sa vyskytuje u populdcii
svetlej pleti: 1 ¢lovek z 20 je nositelom génu. Priznaky sa mdzu prejavovat v maternici, alebo dokonca az do dospievania, v zavislosti od
zavaznosti ochorenia. V sucasnej dobe je najcastejsie diagnostikovana novorodeneckym screeningovym testom na imunoreaktivny
trypsinogén (prekurzor enzymu pankreasu). Pokial je tento screeningovy test pozitivny, prevedie sa formalna diagnéza pomocou potného
testu, ktory ukazuje > 60 mmol/l chloridov.



