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Akronimet

FK = Fibrozé kistike

DIOS = Sindromi i obstruksionit intestinal distal
ABPA = Aspergilozé bronkopulmonare alergjike
S. Aureus = Stafilokok aureus

MRSA = S.aureus methicilin rezistent

P aeruginosa = Pseudomonas aeruginoza

B cepacia = Burchodelia cepacea

CFDR = Diabet i lidhur me fibrozén kistike
OGTT = Testi i tolerancés se glukozés orale

HPOA = Osteoartropati pulmonare hipertrofike




Perkufizimi dhe problematika :
Fibroza kistike éshté sémundja gjenetike kronikeer#akonshme né racén kaukaziane,
gé prek shumé sisteme té organizmit, me prognomz&Evuar

Semundja eshte per te gjithe jeten dhe kerkon kigdadjekje dhe trajtim te specializuar
nga shume disiplina ne nje gender te specializtaarepnje spitali terciar

Objektivi

Protokolli ka pér géllim té ndihmojé punonjésit stiétésore né diagnozén, kujdesjen
dhe trajtimin e t&¢ sémuréve me FK.

Perdoruesit e ketij protokolli

Pérdoruesit e kétij protokolli do té jené mjekéedplisté, mjekét e spitaleve terciare,
mjekét e familjes.




Etapat diagnostike dhe terapeutike

Diagnoza e sémundjes

Diagnoza positive e sémundjes bazohet ne :

Tiparet klinike té dyshimta pér FK si:

e Sémundje kronike bronkopulmonare,

* Anomali gastrointestinale

» Infertilitet mashkullor

* lleus mekonial
Ose prania e kushérinjve té shkallés sé paré me FK
Ose depistim neonatal pozitiv pér FK

+

Njé nga té méposhtmet

» Testiidjerses pozitiv i pérséritur 2 heré

e Pércaktimi i dy mutacioneve té FK *

» Diferenca potenciale nazale (NDP) * * jo normale

*jo gjithmoné e mundur né vendin toné
** jo e mundéshme né vendin toné

Algoritmi diagostik eshte paragitur ne Figuren 1

Vleresimi dhe ndjekja

Sapo vihet diagnoza e semundjes menjehere fengjtodet ne gendren e FK ku behet
vleresimi fillestar i femijes nga mjeku specialigtercaktohet plani i mjekimit dhe
ndjekjes nepermjet kontrollit rutine dhe sipasajes

Kontrolli rutiné né konsulta: Kontrolli rutiné i fémijéve vitin e paré duhbéré ¢cdo

muaj, vitin e dyté ¢cdo 2 muaj me tej ¢cdo 3 - 6 m@pté kontrollit rutiné késhillohet

bérja e procedurave té meposhtme ( procedurdiémusara me * aktualisht nuk ofrohen

né vendin toné :

* Matja e gjatésisé dhe peshés nga njé personekspemencé dhe hedhja e vierave
né tabelat pérkatése

o *Kultura e sputumit duke pérdorur terenet e pétshtae pér zbulimin e B cepacia*,
S.aureus dhe meticilin rezistent S.aureus (MRSA)*.

* Egzaminim i kujdeséshém nga njé mjek me eksperieédéajtimin e FK.

» Spirometria pér té gjithé fémijét gé bashképunoigé mosha 5 vjec e sipér.




* Radiografia e toraksit. Pacienti késhillohet t'gébéé rast se vérehet njé rrénje e
réndésishme né funksionin respirator ose njé shtipaspjeguar i simptomave
respiratore.

» * Rishikimi dhe riedukim nga fizioterapisti pér:kigkat e pastrimit té rrugéve té
frymé&marrjes, teknikat e inhalimit si edhe pér njdersim té aktivitetit fizik dhe
programit té ushtrimeve fizike té késhilluara. Bterapisti duhet t& marré edhe
kampionin e sputumit.

» * Rishikimi nga dietisti gjéndjes nutricionale digstrointestinale pérfshiré marrjet
dietike, pérdorimin e enzimave et]

e * Vlerésimi i infermjeres specialiste né FK gé &slstrumbullari i organizimit té
konsultés.

e * Punonjésja sociale duhet té jeté e pranishme tpéndérhyré ménjéheré kur
kérkohet.

» * Takimi me njé psikollog, me eksperiencé né FK téisémurét ose té aférmit kané
nevojé.

Kontrolli vjetor né qgéndrén e specializuar Kontrolli vjetor éshté njé vlerésim i
detajuar pér cdo problem té trajtimit t& dhe gjésdg sémurit. Pikat e shénuara me [*]
nuk realizohen aktualisht né véndin toné.

* Vlerésimi i gjéndjes nga njé mjek me eksperiencé.

* *Vlersim i detajuar nga fiziterapisti.

* Vlerésim nga njé psikollog ose punonjés social.

* Vlerésim nga infermjerja specialiste e FK.

* *vlersésim i ploté nga dietisti. Nevoja pér ndieynutricionale té vecanta duhet té
kihen parasysh.

e *Kultura e sputumit pér mycobacterie jo TBC.

» * Shkalla e radiografisé sé toraksit sipas Nothesa Chrispin Norman

e *Testi i ndjeshmérisé ndaj bronkodilatatoréve.

* *Gazet né gjak nése jané té nevojshme.

* Hemograma, azotemia, elektrolitét, testet e funksivepatik,

* * Nivelet e vitaminave ADEK, Ige specifike Aspengsl dhe precipitinat IgA, 1gG,
IgM dhe IgE.

* * Niveli i antikorpeve antipseudomonas si njé tregu infeksionit kronik nga P.
aeruginoza.

e * Vlerésimi i absorbimit t& ké&nagshém intestinal rmeé té njé kombinimi té
metodave klinike dhe laboratorike.

« Kontrolli i glukozés né gjak né té gjithé paciardée pas moshés 12 vjec vlerésimi
me ané té OGTT. Pacientét me diabet t& vendosuet dérkontrollojné HBAlc né
serum.

* EKG né se éshté e indikuar klinikisht.

» Kontrolli ekografik i mélgisé dhe sistemit biliar.

* Analiza e urinés pér glukozé, proteina dhe gjak.




MENAXHIMI | SEMUNDJES SE MUSHKRISE

» Fizioterapia e toraksit (Kineziterapia ).

Bebet dhe Latantét:
Pélgehen teknikat pasive, si drenimi postural neepzs perkusion dhe vibracion qé ju u
mésohen prindérve / kujdestaréve.
3-4 vjec e lart.
Krahas drenimit postural synohet pérparim drejhiledt aktive té kineziterapisé: ciklet e
frymémarjes aktive kur éshté e mundur, PEP—mdBkasion Pozitiv Ekspirator), nxiten
sa mé shumé lojrat ushtrimore.
8 vjec e lart
Nxitet fizioterapia e pavarur e pavarur (me mbégtnee familjaréve) p.sh.:
* PEP- maska,
* ACBT (ciklet e frymémarjes aktive),
* Flutteri (pajisje né formé gypi gé krijon oshilace dhe presion pozitiv né
ekspirim),
* Acapella ((PEP oshilator me karakteristika té ngjas me Flutter). Nuk éshté i
varur nga graviteti.
» Nxiten ushtrimet fizike.

Shpeshtésia dhe kohézgjatja e trajtimeve do vagat graviteti i sémundjes dhe

pérkegésimet infektive. Minimum i rekomanduar éslytdheré né dité pér 15 minuta.
Aktiviteti fizik duhet inkurajuar ¢do dité néseénsuri éshté i afté.

» Hollimi 1 sekrecioneve bronkiale nepernjet inhalaimt te
substancave mukolitike.

Inhalimi i Solucionit fiziollogjik hipertonik ( 6 - 7%) 5ml + Ventoline 2 here ne dite.
Mire eshte Inhalimi i pare te behet ne e vezhgieninfermjeres se gendres FK

Dornase alfa ( Dnase humane e rikombinuar) jo né disposicion né véndin toné
N-acetylcisteina* jo né disposicion né véndin toné

» Antibiotikét.

Pérdorimi i antibiotikéve i nénshtrohet disa pammeé pérgjithéshme si zgjedhja e tyre
mbéshtetur né egzaminimin bakteriologjik t& ekspektt, shogérimi i antibiotikéve
bactericide té klasave té ndryshme dhe pérdoridozave t&€ médha me kohé-zgjatje
minimale prej dy javésh.

Trajtimi i infeksionit nga S.aureus




e Kur rritet né kulturé pwr heré té paré duhet ttray me antibiotiké
antistafilokoksik nga goja pér 2 javé dhe kur patiéshté né gjéndje té miré.

* Né& se pacienti nuk éshté miré dhe ende rritet 8usybéhet nje kuré trajtimi me
dy antibiotiké i/vené

* NE& rast se S aureus mbetet edhe pas trajtimité/varajtohet me njé antibiotik
antistafilokoksik sa heré gé kemi njé shtim té g dhe simptomave té
sémundijes, dhe sa heré gé gjykohet e nevojskmagém i / vené.

Trajtimi i infeksionit nga Haemophilus influenzae
* Me té gjitha rufat, “té ftohtat”, gripet, rekomarita njé antibiotik anti-hemofilus
nga goja (p.sh amoxiclav) pasi éshté dérguar pé&armemim njé kulturé e
sputumit. Pas rezultatit; né se kultura éshtétpodhe antibiotiku i filluar éshté i
ndjeshém vazhdohet, né té kundértén ndérohet mé pgrshtatshém

Trajtimi i infeksionit nga Pseudomonas aeruginoza.
Parandalimi i infeksionit kronik nga P. aerumia do té pércaktojé cilésiné e
jetés sé ardhme té pacientit si dhe jetégjatésiiné e

Menaxhimi pas raportimit t& kulturés sé paré pozitv pér P.aeruginoza.

* Né se pacienti éshté miré dhe s'ka nevojé péintrame antibiotiké intravené
fillohet Ciprofloxacina orale pér tre javé; e kombar me njé antibiotik me
inhalim (Colistiné*, Tobramiciné*, Gentamiciné)agtaj pérséritet kultura.

* Né& se ka shénja té reja ose né se kultura nukobastpér 3-4 javé, atéheré
vazhdohet antibiotiku me inhalim (Colistina Tobramé, Gentamiciné) dhe jepet
njé kuré trajtimi me ceftazidimé dhe tobramicinéramené; pastaj vazhdohet
antibiotiku me inhalim (Colistina Tobramiciné, Genticing) pér té paktén tre
muaj, edhe né se kulturat jané negative pér P.mmzay dhe antikorpet jané
normal.

* NE& rast se pacienti nuk éshté miré, pérdoret mmajtitravené me dy antibiotiké
antipseudomonas per te pakten 2 javé krahas njbiaiku me inhalim
(Colistiné, Tobramiciné, Gentamicingé) pastaj pétsErkultura. Dhe me tej
vazhdohet njélloj si né fillim

* NE& se kulturat né vazhdim jané pozitiv pér P.aeroza. késhillohet i njéjti regjim
si né kulturén e paré positive, por vazhdohettibaniku me inhalim (Colistina
Tobramiciné, Gentamicing) vetém, ose bashké mmeftixacinén nga goja pér
tre muaj.

Trajtimi i kolonizimit kronik nga P aeruginoza

* Njé kuré 2 javore me ciprofloxaciné orale i jepercientit FK, té infektuar né
meényré kronike me P.aeruginoza né rast infekstonespiratore té sipérme, me
shenjén e paré té njé shtimi té shénjave dhe simgte té infeksionit té tyre
torakal.

» Kéta pacienté gjithashtu duhet té marrin antibétdnti pseudomonas cdo tre
muaj i/v pér té paktén dy javé né menyré té regulellimi éshté té minimizojé
cdo keqgésim té gjéndjes klinike si pasojé e inf@hisikronik nga P. Aeruginoza




 Té gjithé pacientét gé jané té infektuar kronik nigaaeruginoza duhet té
késhillohet té marrin trajtim té rregullt me ambiik antipseudomonas me
nebulizim si polimiksiné colistin* (Colomycin)  oseminoglukozidet si
Tobramicina* dhe Gentamicina

Mjekimi i infeksionit nga Staphylococcus aureus —maticilino-rezistent (MRSA).

» Perdoren antibiotiké si fucidin dhe rifampicinapndé cilave zhvillohet shpejt
rezistenca, ose trajtim intravené me antibiotiké shtrenjté (teicoplanin dhe
vancomycing)

» Pacientét e infektuar né ményré kronike mbahen ar@ibiotiké nga goja né
ményré té té zgjatur .

» Chloramphenicoli mund té pérdoret pér njé riakatiakut, por jo pér trajtim té
gjateé.

Mjekimi i infeksionit nga B. cepacea
» Parapelgehet té pérdoret njé kombinim chloramploéniinocycliné dhe
chloramphenicol/ceftazidim.

» Trajtimi me barna anti inflamatore

Kortikosteroidet me inhalim
Nuk keshillohen te perdoren ne rutine ne femijetie Keshillohet te perdoren ne FK
te shogeruar me asthme ose ne rastet ge mjekwabgeeigjykon te arsyeshme

Kortikosteroidet nga goja
Keshillohet te perdoren ne femijet Fk dhe asthneeABPA si edhe ne rastet ge gjykohet
e arsyshme nga mjeku specialist.

Keshillohet te perdoren ne FK ne rastet ge mjelacigfist e gjykon te arsyeshme
Antileukotrienét

.Keshillohet te perdoren ne FK te shogeruar menasibse ne rastet ge mjeku specialist e
gjykon te arsyeshme

Antibiotikét makrolidé

Keshillohet te perdoret Azithromycina me doze nés®tné té sémurét e kolonizuar né
ményré kronike me P aeruginoza, sipas gjykimit kot specialist

MENAXHIMI DIGJESTIV DHE NUTRICIONAL

> Trajtimi me fermente (Enzima) pankreatike.

Té gjithé fémijét me insuficiencé pankreatike jshi#ohen preparatet me fuqi jo té larté
enzimatike. Preparatet me fuqgi té larté késhillohet&@m atheré kur kérkohet pérdorimi i




njé numri t¢ madh kapsulash. Enzimat duhet té mgraga ¢cdo ushqgimi ose pije, pérvec

[éngut té frutave, ujit, frutave.

Dozat e enzimave

» Doza éshté e varur nga sasia dhe cilésia e ushgémniterr fémija ( rritet gradualisht
derisa té kontrollohet keqpérthithja, duke shmangyé marrje mbi 10.000

Ul/lipase/kg/dité.

» Preparatet me fuqi té larté duhet té pérdoren vet@mato raste kur doza e enzimave
me fuqi standarte béhet shumé e madhe dhe e péasiotie.

Tabela . Preparatet e fermenteve pankreatike gé ratlhen né vendin toné

Preparatet disponibél né véndin toné Pérbérja pér kapsul

Lipazé-Ul Proteazé-Ul Amylazé-Ul
Preparat me mini mikrosfera acidorezistente:
Creon 1000 (Solvay)

10000 600 8000
Creon 25000 ( Solvay) -preparat mé fugi té lartg

25000 1000 18000

» Trajtimi nutricional

e Pérdorimi i produkteve me yndyrna té plota

* Vakte té regullta dhe pije

* Dieta té pérmbajé 35-45% kalori nga yndyrnat, 1%&ri nga proteinat dhe
45-50% kalori nga karbohidratet.

* Monitorimi i marrjes nutricionale nga njé dietishizmar né njé ditar 3-5 ditor té

ushgimeve té marra.

* Nuk késhillohet pérdorimi i ushgimeve dietike me& yadyrna, pak sheger dhe

pak kripé

Marja shtesé e kalorive né FK *( * JO disponibé&l né véndin toné

» Dhénja e vitaminave shtesé.

Pér féemijét me FK késhillohet njé marrje shtes@aminave té treteshme né yndyré
bashké me fermentet pér té pérmirsuar né maksimbsorlimin; koha mé e
pérshtatéshme e dhénjes éshté zakonisht né mémgeat shtesé té késhilluara jané

paragitur né tabelé.

Tabela Shtesat e késhilluara té viatminave

| Vitamina | Mosha

| Doza ditore




A <6 javé 600ugr (2000 Ul)
6 javé -6 muaj 1200ugr (4000 UI)
>6 muaj- moshen e rritur 240Qugr (18000 UI)

D <6 javé 5 ugr (200 UI)

6 javé — 6 muaj 10 ugr (400 UI)
> 6 muaj — té rritur. 20 ugr (800 UI)

E <12 muaj 50 mgr
1-10 vjec 100 mgr
> 10 vjec 200 mgr

K Vetem ne prekje te heparit 10 mgr/ ne dité

Sodiumi

Dhénja shtesé e kripés késhillohet né stinén eté>s@mé poshté vijon:

0-1 vjec 2 mmol/kg/dité solucion NaCl

1-5 vjec 600 mgr/ dité tableta (10 mmol Na)

6-10 vjec 600 mgr/ 2X dité tableta (20 mmol Na)

11 vjec + 600 mgr/ 3-4 X dité tableta (30 — 40 miKa)

Preparati ndodhet né formé Sloé Sodium (Ciba) letébk= 600 mgr)* Jo disponibél né
véndin toné

MENAXHIMI | NDERLIKIMEVE TE SEMUNDJES

» DIOS dhe Konstipacioni

Sindromi i obstuksionit intestinal distal (DIOS)
DIOS éshté njé ndérlikim i zakonéshém né FK. Pénagimin e tij késhillohet :
Shtrim né spital
Fémijé < 20kg Gastrografina
Fémijé > 20 kg Kleen Prep
Rehidrim i miré
Ndjekje e gjéndjes né dinamiké

Konstipacioni.
Né sé& éshté tepér i réndé duhet paré né kontekstig DIOS-i. Dallimi kryesor me
DIOS-in éshté fakti qé konstipacioni ka prirjektdizohet né rektum. Trajtimi kérkon:
Njé rehidrim té miré
Laktuloze 5-15 ml dy heré né dité
Rishikimin e dozés dhe ményrés sé marrjes sé emgima

» Menaxhimi i problemeve té mélgisé né FK

Menaxhimi i sémundjes sé re té mélgisé

Koleretikét

Dozat e késhilluara jané 15-25 mgr/kg/dité té adsa¥ 2-3 doza me ushgimin
Vitamina K
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Duhet dhéné rutiné né té gjithé fémijét sapo péatek sémundja e mélcisé.

Menaxhimi i Hipertensionit portal, Splenomegali€ dhe Variceve.
Splenomegalia
Ne rastet me hipersplenizém funksional me anemi tdivabocitopeni vlen té shihet
mundésia e splenektomisé.
Trajtimi i variceve.
« Eshté i njgjté meé trajtimin e variceve te ezofaggh cdo lloj shkaku tjetér té
sémundjes sé mélcisé
Menaxhimi i Insuficiencés hepatike
» Trajtimi i saj &shté i njéjté me trajtimin e insti@ncés hepatike nga shkage te tjera
dhe pika e fundit e saj &shté transplanti i heparit

> Menaxhimi i diabetit dhe intolerancés ndaj glukozésé FK.

Trajtimi
Gjithmoné parapélgehet insulina. Doza, tipi, dHénfi i saj mund te vendosen nga
pediatri endokrinolog gé mbéshtet ekipin e CF.

» Menaxhimi i ndérlikimeve té tjera té FK

Polipet nazale
Trajtimi fillestar zakonisht &shté njé spray nagtdroid. Antihistaminikét kané vileré té
kufizuar. Né se nuk ka sukses, duhet té trajtohenkinurgji, por dihet se ka mundési té
larté pérséritje

Sinuziti

Pér trajtimin e sinuzitit kronik mund té keté \@gvérdorimi i antibiotikéve pér njé kohé
té gjaté (3-6 javé). Ndonjéheré jané té nevojshroequlurat kirurgjikale, pér té lehtésuar
simptomat.

Artropatia né FK
Perdoren barnat anti-inflamatore jo steroide (ilotg).

Osteoartropatia pulmonare hipertrofike (HPOA)
Antiinflamatorét jo steroide mund té jené té nekéjs.

Artrit reumatoid sero pozitiv
Takohet rastésisht bashké me FK. Ai mund té kérkajim me agjenté anti-inflamatoré,
steroide, dhe infuzione té rregullta me imunoglaizil

Sindromi Pseudo Barter
Trajtohet me Na dhe /ose klorur kaliumi (KCl) gaund té nevojitet pér shumé muaj.

Problemet e metabolizmit kockor
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Trajtimi pérfshin njé dieté té pérshtatéshme, mearrg kalciumit si dhe kryerjen e
ushtrimeve fizike.
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Figura 1. Algoritmi Diagnosiik 1 FK
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Rekomandimet @ér shkak t& numurit t& kufizuar té studimeve teka né fémijét e
vegjél, rekomandimet kryesisht jané pér fémijét tbjec)

* Pér pacientét me FK, 6 vjec e sipér, me sémundmdéeruar dhe té réndé té
mushkérisé, rekomandohet pérdorimi kronik i salacifiziollogjik hipértonik me
inhalim pér té pérmirésuar funksionin e mushkédbke pér té pakésuar recidivat.
Niveli i té dhénave i pranueshém, pérfitimi i @astmesatar.Shkalla e
rekomandimit B.

* Pér pacientét me FK, 6 vjec e sipér, rekomandoetgpimi kronik i p-2
stimuluesit adrenergjiké me inhalim pér té pérmiggsfunksionin e mushkérisé .
Niveli i té dhénave i pranueshém, pérfitimi i g@astmesatar. Shkalla e
rekomandimit B.

* Pér sa i pérket trajtimit profilaktik me antibickikantistafilokoksiké me géllim
pérmirésimin & funksionit t&¢ mushkrisé dhe paksimirriakutizimeve Niveli i
evidencés i dobét; pérfitimi i pastér negatbhkalla e rekomandimit D

* Pér pacientét 6 vjec e sipér gé jané té kolonizv@arményré kronike nga P.
Aeruginoza rekomandohet ne menyré té forté pérdoriniobramicinés* me
inhalacion. Niveli i t& dhé&nave i miré, perfitimpastér, i rendésishém. Shkalla e
rekomandimit A

* Ndonése preparati standart intravenoz i Tobraméctti® gjithashtu i Gentamicinés
jané pérdorur gjérésisht pér inhalim ne pacientétf{ né UK pér mbi 20 vjet,
Niveli i té dhénavei dobét, perfitimi i pastér,agél.Shkalla e rekomandimit |

e Bazuar né té dhénat e pamjaftueshme mbi réndésim&e té kétij infeksioni
sugjerohet & vetém pacientét e infektuar né ményrénike nga
Sternotrophomonas maltophilia dhe gé kané njé disyé&linik té paspjeguar me
shkage té tjera, duhet t& marrin mjekim specifindér Sternotrophomonas
maltophilia. Co-trimoxazoli éshté bari i zgjedhuyec rasteve kur ka
kunderindikacion té lidhur me rezistencén ose ericén. Ticarcillin/clavulonate
éshté njé tjetér mundési.

» Pér pacientét me FK, 6 vjec e sipér, pa astme dBEBAA nuk rekomandohet
pérdorimi rutiné i kortikosteroideve me inhalim rpgé pérmirésuar funksionin e
mushkérisé. Niveli i t&¢ dhénave i pranueshém, {@ifi pastér zeroShkalla e
rekomandimit D.

» Pér pacientét me FK 6 vjec e sipér, pa astmé dhBAABnuk rekomandohet
pérdorimi kronik i i kortikosteroideve orale p& pérmirésuar funksionin e
mushkérisé. Niveli i té dhénave i miré, pérfitimi pastér zero Shkalla e
rekomandimit D.

* Pér pacientét me FK, 6 vjec e sipérme FEV1 mbi G8%lerés sé parashikuar
rekomandohet pérdorimi kronik i ibuprofenit pér m@adalésuar rrenjen e
funksionit te mushkérisé . Niveli i t& dhénaveramueshém, pérfitimi i pastér
mesatar. Shkalla e rekomandimit B.

* Pér pacientét me FK, 6 vjec e sipér, pa astmé dBPAAté dhénat jané té
pamjaftushme pér té rekomanduar ose kundérshtéadopmin kronik té
antileukotrienéve pér té pérmirésuar funksionmushkérisé . Niveli i té dhénave i
dobét, pérfitimi i pastér zer&hkalla e rekomandimit I.
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Pér pacientét 6 vjec e sipér gé jané té kolonizv@arményré kronike nga P.
Aeruginoza rekomandohet pérdorimi kronik i Azitiemés pér pérmirésimin e
fumksionit té mushkrisé dhe paksimin e riakutizimeWiveli i t¢ dhénave i
kénaqshém, pérfitimi i pastér, i réndésishé&hkalla e rekomandimit B
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