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Osobitosti cisti¢cne fibroze

odrasle dobl

Dorian Tjesi¢-Drinkovi¢, Duska TjeSi¢-Drinkovic¢*

Zivotni vijek bolesnika sa cisticnom fibrozom stalno se produzuje zahvaljujuc¢i medicinskim spoznajama i njihovoj implementaciji u

praksi, sto utjece na porast broja odraslih bolesnika. DuZinom Zivotnog vijeka mijenjaju se epidemioloski pokazatelji bolesti te se

uocava sve vise njenih komplikacija na drugim organskim sustavima. Stoga strategija za daljnje poboljsanje kakvoce Zivota i

Zivotnog vijeka bolesnika sa cisticnom fibrozom mora ukljuciti i preventivno djelovanje, kako bi se izbjegle, umanijile ili odgodile

komplikacije u kasnijoj dobi.

Klju¢ne rijeci: cisticna fibroza; odrasli

uvoD

Cisti¢na fibroza (CF) je autosomno recesivno nasljedna mul-
tisistemska bolest koja prvenstveno zahvaca respiratorni,
probavni i reproduktivni sustav (1). Bolest je uzrokovana
mutacijom gena za transmembranski regulator provodlji-
vosti (CFTR, od engl. cystic fibrosis transmembrane conduc-
tance regulator), kolokvijalno nazvan CF gen. CF je prvi put
opisan 1938. god.,, a bolesnici su umirali od malapsorpcije i
proljeva, dok je ocekivana dob preZivljavanja bila tek oko
Sest mjeseci (2). Tijekom posljednjih desetlje¢a postignut je
veliki napredak u produljenju bolesnikova Zivotnog vijeka,
zahvaljujuci uvodenju cijelog niza intervencija u tijeku same
bolesti (3). Od intervencija treba spomenuti unapredenje
dijagnostike putem novorodenackog probira (4), nutricio-
loske potpore (5), napretka u lijeCenju respiracijskih smetnji
od upale, infekcije i poremecaja klirensa (6, 7, 8) te, u zavrsnoj
fazi bolesti, sve dostupnije transplantacije plu¢a (9). Po-
sliednjih godina dolaze do izrazaja novi pristupi lijecenju
djelovanjem na intracelularnu razinu radi pokretanja, korigi-
ranja ili potenciranja CFTR ucinka (10, 11). U implementaciji
novih spoznaja i terapijskih moguc¢nosti znacajnu ulogu je
imalo osnivanje specijaliziranih centara za CF (12).

Pomak zivotnog vijeka u odraslu dob suocava bolesnike s
novim terapijskim potrebama, a lije¢nike s novim prezenta-
cijama i komplikacijama bolesti. Cilj ovog prikaza je iznijeti
epidemioloske i klinicke specificnosti CF-a koje susrecemo
sve Cesce u odrasloj dobi, a koje se prije nisu susretale ili su
bile rijetke i nepoznate.
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Unato¢ dijagnosti¢kim kriterijima (13 ), dijagnoza CF-a nije
uvijek laka, pogotovo u odrasloj dobi kad se bolest moze
prezentirati varijabilnim fenotipom (14, 15). Tipi¢na manife-
stacija bolesti obiljeZena je insuficijencijom gusterace, mal-
nutricijom i kroni¢nim pluénim promjenama. Bolest se
uglavnom prepoznaje rano tijekom Zzivota, a dijagnostika je
uglavnom jednostavna. Nasuprot tome atipicni oblici bole-
sti obi¢no su praceni odrzanom funkcijom gusterace, bla-
gog su klinickog tijeka, obi¢no se prepoznaju kasnije u ado-
lescenciji ili odrasloj dobi, a dijagnoza moZe biti otezana
nejasnim ili dvosmislenim dijagnosti¢kim nalazima (16, 17).

Posebna skupina bolesnika je ona koja se ne uklapa u
dijagnosticke kriterije za CF. Tu susre¢emo normalne ili inter-
medijalne vrijednosti klorida u znoju, jednu CFTR mutaciju
te ¢esto manifestaciju bolesti samo na jednom organskom
sustavu. Takve manifestacije oznacujemo kao bolesti s
poremecajem CFTR funkcije (engl. CFTR related disease).
Ishod bolesnika s takvom manifestacijom u odnosu na
tipi¢nu bolest znacajno je bolji te ih je vazno i klinicki razliko-
vati (16, 17).
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Produzenje Zivotnog vijeka bolesnika sa CF-om potvrduje
se opazanjima u raznim studijama te u registrima zemalja
Amerike i Europe. Razlike u preZivljavanju bolesnika koje su
prije postojale izmedu pojedinih zemalja sli¢ne zdravstvene
skrbi danas se gube. Razlike ostaju izmedu razvijenih ze-
malja u odnosu na sredine sa smanjenom zdravstvenom

potrosnjom (18).

Posljednjih desetlje¢a djeca rodena sa CF-om vecinom
dozivljuju odraslu dob i sve ¢eSce smo svjedoci Cinjenice da
u nekim sredinama ima vise bolesnika u odrasloj nego u
djec¢joj dobi. Djeca sa CF-om koja su danas rodena mogu
ocekivati medijan preZivljavanja od 50 godina (19).

Podatci iz ameri¢kog registra bolesnika sa CF-om pokazuju
daje od 1982.do 2007. godine broj odraslih bolesnika u po-
rastu, od 27% na 56% (20). Sli¢na opazanja su i U registrima
bolesnika od Australije do Kanade (3, 21, 22, 23). llustrativni
su podatci iz kanadskog registra bolesnika iz kojih je vidljivo
da je od 2002. god. medijan preZivljavanja od 37,3 povecan
na 47,7 god. (22). Porast broja odraslih bolesnika zapazZen je
i u Hrvatskoj gdje oni ¢ine oko jedne petine svih bolesnika s
trendom daljnjeg porasta (24).

Unato¢ terapijskim mogucnostima, a prema dostupnim
izvjestajima iz registara, medijan zivotne dobi smrtnog isho-
da krece se izmedu 27.132. godine, s plu¢nom boles¢u kao

glavnim uzrokom smrti (21).

Transplantacija pluca je zadnja terapijska mogucnost u
zavrénoj fazi plu¢ne bolesti. Treba naglasiti da transplanta-
cija plu¢a u CF-u nije izljecenje, nego tek prijelaz u jedno
novo medicinsko stanje u kojem su svi drugi organski su-
stavi jednako i dalje zahvaceni. Unato¢ povecanju broja
transplantacija ukupno trajanje Zivotnog vijeka bolesnika sa
CF-om nije znacajnije promijenjeno, sto upucuje na to da je
skrb u pretransplantacijskom razdoblju od presudnog utje-
caja na duzinu i kakvocu bolesnikova Zivota.

Epidemioloske i klinicke karakteristike odrasle dobi

Ekspresija CF-a tijekom odrastanja se mijenja. Promjene su
znakovitije ako se parametri bolesti usporeduju izmedu
razli¢itih dobnih skupina tijekom Zivota. Dva najcesca para-
metra u procjeni stanja bolesti su plu¢na funkcija i uhranje-
nost. Plu¢na funkcija pokazuje stalan pad do sredine dvade-
setih godina kad se donekle stabilizira, a sli¢cno vrijedi i za
uhranjenost koja se u odrasloj dobi ustali, pa i uz blagi po-
rast vrijednosti BMI-a (23). Pravo objasnjenje za ta opazanja
nisu sasvim jasna i obi¢no se tumace tzv. ,u¢inkom pre-
Zivljavanja”

Opcenito se smatra da struktura bolesnika s duljim pre-
Zivljavanjem ¢ine bolesnici s blazom klini¢ckom slikom, s po-
stavljenom dijagnozom u kasnijoj dobi te oni podvrgnuti
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transplantaciji pluca. Otkad je geneticko testiranje postalo
dostupnije, dijagnoza CF-a u odrasloj dobi je porasla u
ukupnoj populaciji bolesnika od 3% u 1982. na 9,9% u 2002.
god. (25, 26).

Navedenu uobicajenu pretpostavku o strukturi bolesnika s
duzim Zivotnim vijekom (25, 26) ucinila je donekle upitnom
studija bolesnika koji nisu bili podvrgnuti transplantaciji
pluca, a bili su stariji od 40 godina (27). Rezultati te studije su
pokazali da je kod 28% bolesnika CF dijagnosticiran u prvoj
godini Zivota, a kod dvije tre¢ine prije 16. godine. Medu bo-
lesnicima je bilo 30% homozigota za F508del mutaciju te
25% slozenih heterozigota za F508del i jednu drugu muta-
ciju. Insuficijencija gusterace bila je prisutna kod 82%, a
kroni¢na kolonizacija Ps. aerug. u 76% bolesnika, pa je tako
udio bolesnika s klasi¢cnom prezentacijom bolesti ¢inio
znacajan postotak onih iznad 40 god. (27). Ta opazanja
upucuju na to da i neki drugi ¢cimbenici utje¢u na duZinu
prezivljavanja te da oni nuzno ne moraju ovisiti o CFTR
funkciji.

Podatci iz pet velikih CF centara (28) koji se odnose na bole-
snike iznad 40 godina pokazuju da ti bolesnici imaju zna-
¢ajna obiljeZja kroni¢ne plu¢ne bolesti, pa tako vrijednosti
medijana forsiranog izdisajnog protoka u prvoj sekundi
iznose oko 50% prediktivnih vrijednosti uz pad vrijednosti
za -0,4% na godinu do 55. godine Zivota. Kod tih bolesnika
je i kroni¢na infekcija disSnog puta cesta, a u kolonizaciji
prevladavaju Ps. aerug. (47-78%), zatim Staph. aureus (21-
61%), H. influenzae. (0-22%), Burcholderia cepscia. comp.
(1,7-23%) i Stenotrophomonas malt. (1,1-22%). Od drugih
parametara pracenih u toj dobnoj skupini prisutnost ABPA
zabiljeZena je u 9-10%, hemoptoa u 11-14%, a pojava pneu-
motoraksa u 7-11% bolesnika. Medijan Zivotne dobi bole-
snika nakon 40. godine Zivota bio je 53 godine uz daljnji pad
prezivljavanja do 60 godina sa stopom smrtnosti od 3,4% na
godinu (28).

Uvidom u sve vedi broj bolesnika odrasle dobi bilo je mo-
guce procijeniti i tradicionalno smatrane prediktore preZiv-
ljavanja. Tako je losiji socioekonomski status ostao i dalje u
vecini studija znacajan rizi¢ni faktor za brzu progresiju bole-
sti kao i ¢esce plu¢ne egzacerbacije (29). Analiza ishoda bo-
lesti u Europi, izmedu bolesnika iz Europske Unije i zemalja
izvan nje (18) pokazala je da postoje znacajne razlike u za-
stupljenosti bolesnika u dobi izmedu 18-40 godina (42% vs
26%) i u skupni bolesnika iznad 40 godina (5% vs 2%). Do-
datnom analizom tih podataka, koja se odnosila na zastu-
plienost bolesnika koji su bili samo homozigoti za mutaciju
F508del, nije se naslo razlike u zastupljenosti Zivotne dobi,
¢ime je isklju¢en moguci utjecaj veceg broja blagih mutaci-
ja dijagnosticiranih u zemljama Europske Unije. Objasnjenje
navedenih razlika pripisuje se prvenstveno u manjoj zdrav-

stvenoj potrosnji zemalja izvan Europske Unije (18).
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Analize prezivljavanja po spolu uglavnhom pokazuju da
Zenski spol ima losiji ishod u odnosu na muski (30, 31).

Izvanplucne komplikacije

Sto bolesnici sa CF-om Zive duZe uz plu¢ne komplikacije,
sve vise dolaze do izrazaja i komplikacije na drugim or-
ganskim sustavima. lako ne postoje strogo specifi¢ne kom-
plikacije za stariju dob, pojava komplikacija znacajno se
moze razlikovati ovisno o dobi. Mnoge manifestacije CF-a
prisutne su u razli¢itim starosnim skupinama, dok su neke
karakteristi¢ne za bolesnike s duzim preZivljavanjem.

Posebnu skupinu ¢ine bolesnici s transplantacijom pluca za
koje su vezane specificne komplikacije nakon transplanta-
cije (32), ali i komplikacije drugih organa zahvacenih CF-om.

Pankreatitis

Pankreatitis se javlja uglavnom u odrasloj dobi i kod bolesni-
ka s o¢uvanom funkcijom gusterace. Kod vecine bolesnika
bolest gusterace se javlja rano kao posljedica promijenje-
nog sekreta u izvodnim kanali¢ima gusterace zbog pore-
mecaja CFTR funkcije. Kod blagih mutacija s odrzanom
funkcijom gusterate mogu se javljati povremene op-
strukcije izvodnih kanali¢a uz upalu u sacuvanim dijelovima
gusterace.

U ukupnoj populaciji bolesnika pankreatitis nije cest (1,2-
4%), dok je u bolesnika s o¢uvanom funkcijom gusterace
znacajno cesci (10-14%). Zahvaceni bolesnici su obi¢no sta-
rije dobi s blagim mutacijama i laksim oblikom bolesti s
blaZim respiratornim simptomima (33).

Dijabetes povezan sa cisticnom fibrozom

Dijabetes povezan sa cistichom fibrozom, (CFRD, prema
engl. CF-related diabetes) klinicki je entitet s karakteristi-
kama tipa I. i tipa Il. dijabetesa melitusa. Nedostatak inzu-
lina posljedica je fibroznih promjena i masne infiltracije
gusterace. Raspon poremecaja CFRD-a je od poremecenog
metabolizma ugljikohidrata do CFRD-a s hiperglikemijom ili
bez nje nataste. Na ekspresiju CFRD-a mogu utjecati upalna
i infektivna zbivanja te poremecaji apsorpcije i motiliteta ga-
strointestinalnog trakta (34).

Prevalencija CFRD-a raste s dobi koja je znacajan rizi¢ni
¢imbenik. Smatra se da je prevalencija CFRD-a u dobi od
6-10 godina 2-3%, a u dobi iznad 40 godina iznosi 27-52% i
javlja se ucestalije (20, 22, 23).

Osim dobi i drugi ¢imbenici utje¢u na ucestalost pojave
CFRD-a kao $to su losija plu¢na funkcija, pankreasna insufi-
ciencija, jetrena bolest, teze mutacije CFTR-a, zenski spol te
kortikosteroidna terapija (20, 22).
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Pogorsanje plu¢ne funkcije i losa uhranjenost bolesnika
Cesto prethode pojavi CFRD-a. Vaznost prepoznavanja
CFRD-a je i u tome $to se pravodobnim lije¢enjem moze
utjecati na poboljsanje plu¢ne funkcije i uhranjenost (35).
Osim pracenja simptoma koji bi upucivali na razvoj dijabe-
tesa, prema postojecim preporukama jedan put na godinu
treba ispitati i toleranciju glukoze, posebno od adolescent-
ne dobi i vise (35).

Dugotrajna bolest uz losu kontrolu CFRD-a popracena je
pojavom mikrovaskularnih komplikacija od dijabeticke reti-
nopatije, neuropatije te mikroalbuminurije kao posljedice
nefropatije (34). Navedene komplikacije posebno su prisut-
ne u starijoj populaciji bolesnika zbog duljeg trajanja bole-
sti. Vjeruje se da kontrola glikemije kod CFRD-a, osim $to
utjece na poboljsanje plu¢ne funkcije, moze utjecati i na
neke od komplikacija bolesti (35).

Poremecaj metabolizma kostiju u CF-u

Meta-analiza studija koje su se bavile ispitivanjem bolesti
kostiju kod CF-a pokazuju da je prevalencija osteoporoze
u odrasloj dobi bolesnika oko 23,5%, a osteopenije oko
38% (36).

Razlog za nastanak kostanih promjena je viSestruk. Gastro-
intestinalni poremecaji od malnutricije, poremecene ap-
sorpcije vitamina i kalcija, ali i pojacanog izlucivanja kalcija iz
probavnog trakta osnovni su patomehanizmi. Dodatnom
snizenju kalcija pridonose kroni¢na infekcija i upalne pro-
mjene uz povecanu aktivnost citokima i hormonalni po-
remecaj kao sto su nize vrijednosti faktora rasta sli¢cnog in-
zulinu (engl. insulin-like growth factor) i pojava zakasnjelog
puberteta (hipogonadizma). Ces¢e propisivanje? dodatno
uzrokuje gubitak kostane mase (37).

Posljedice kostanih promjena su ucestalije frakture kao i
pogorsanje plu¢ne funkcije zbog ogranic¢enja u provode-
nju fizikalne terapije. Uznapredovale promjene na kraljezni-
ci, kifoza, dodatno pridonose restriktivnim promjenama na
plu¢ima (37).

Manifestacije CF-a na zglobovima

lako se manifestacije na zglobovima mogu javiti u bilo kojoj
dobi, ipak su ¢esc¢e u odraslih. Razlikujemo dva oblika pro-
mjena: epizodni artritis ili CF artritis i hipertroficnu pulmo-
narnu osteoartropatiju .

Epizodni artritis se obi¢no javlja poc¢etkom adolescencije i
nije vezan za tezinu plu¢ne bolesti. Pocetak je vec¢inom na-
gao, zahvaceni su vedi zglobovi, a simptomi prolaze unutar
1-2 tjedna. Razdoblja izmedu pojedinih napadaja su posve
uredna. Etiologija smetnji nije jasna, a povezuje se sa stva-
ranjem imunokompleksa kao posljedice upalnih produkata
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i dijelova bakterija. Radioloski nalaz je uredan, u terapiji su
dostatni nesteroidni antiupalni lijekovi, a riede steroidi (38).

Hipertrofi¢na pulmonarna osteoartropatija ¢esca je u odra-
sloj dobi. Karakterizira je pojava bati¢astih prsta, kroni¢ne
inflamacije zglobova te vanjskih dijelova dugih kostiju. Po-
¢inje obi¢no postupno, simetri¢no, uz zakoc¢enost, bolnosti
i otok distalnih dijelova dugih kostiju, sko¢nih zglobova i
svoda stopala. Za razliku od epizodnog artritisa, povezana je
s uznapredovalom plu¢nom boles¢u i njenim pogorsanjem.
Lijecenje plu¢ne bolesti utjece na smanjenje simptoma, a
primjenjuju se nesteroidni antiupalni lijekovi, rjede steroidi,
te u tvrdokornim slucajevima bisfosfonati. Nakon transplan-
tacije pluca simptomi nestaju (39).

Urinarna inkontinencija

Urinarna inkontinencija opisuje se kao nekontrolirano cu-
renje urina pri kasljanju, smijehu ili tijekom fizioterapije.
Javlja se ¢esto uz plu¢na pogorsanja kad ometa provodenje
fizikalne terapije.

Inkontinencija je nedovoljno registrirana, ¢es$c¢a je kod Zena
te se Cesto taji zbog osjecaja neugodnosti. Podatci o preva-
leneciji krecu se od 30-74% pa i vise, a u Zena iznad 35 godi-
na prisutna je 80-100%. Radi kontrole inkontinencije i
poboljsanja kakvoce Zivota vazno je prepoznavanje smetnje
te izvodenje vjezbi jacanja zdjeli¢cne muskulature (40).

Maligne bolestii CF

Povecani rizik za maligne bolesti prisutan je kod bolesnika
sa CF-om. Standardizirani omjer incidencije za maligne bo-
lesti probavnog trakta u bolesnika sa CF-om je 5,1-6,5 puta
veci nego u opc¢oj populaciji. Za pojedine maligne bolesti
taj omjer je i veci, pa je tako kod karcinoma tankog crije-
va 24,8, kolona 7,4, bilijarnog puta 39, jetre 4,1 i gusterace
2,6-31,5, a tijekom Zivota ti se rizici i povecavaju (41).

Ucestalije probavne smetnje kod bolesnika mogu zamaski-
rati i odgoditi prepoznavanje maligne bolesti. Osim $to su
maligne bolesti ¢eS¢e, one se javljaju i ranije u CF-u. Osim za
malignu bolest probavnog trakta povecan je i rizik za ma-
lignu bolest opcenito (42).

Veca incidencija karcinoma Stitnjace, bubrega, limfoma i
koZe povezuje se s izlozeno$c¢u zracenju tijekom Zivota bo-
lesnika sa CF-om, pa se zraCenje, a pogotovo ponavljanje
CT-a pluca, provodi uz veci oprez nego prije (43).

Djeca koja ne napreduju imaju povecan rizik za pojavu ga-
strointestinalne maligne bolesti, a i sama mutacija CFTR
gena moZe utjecati na pojavu maligniteta probavnog trakta,
pa homozigoti za F508del mutaciju imaju povecan rizik u
odnosu na sloZzene F508del heterozigote i druge mutacije.
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Transplantirani bolesnici zbog imunosupresije imaju tako-
der povecan rizik od maligniteta, ponajvise malignih bolesti
probavnog trakta i limfoma (41).

Makrovaskularne promjene

DuZi vijek bolesnika sa CF-om popracen je novim komorbi-
ditetima i komplikacijama koje se nisu susretale u ranijoj
Zivotnoj dobi. Povoljna konstelacija lipida, krvnog tlaka i
skraceni zivotni vijek vjerojatno su bili glavni ¢imbenici zasto
je arterijska koronarna bolest rijetka u bolesnika sa CF-om ili

se tek povremeno susretala nakon transplantacije pluca.

Ispitivanja odraslih bolesnika sa CF-om su utvrdila da se i
kod njih javljaju vaskularne promjene, i to ranije nego 3to bi
se ocekivalo za njihovu kronolosku dob (44). Promijenjena
arterijska elasticnost moze se nacirano i bez drugih vidljivih
rizika za koronarnu arterijsku bolest. Razlozi takve relativno
rane pojavnosti zasad nisu posve jasni, ali se smatra da bole-
snikova geneticka predispozicija i dob imaju vaznu ulogu.

Komplikacije terapije

Uz produZenje Zivota za ocekivati je da kumulativni utjecaji
terapije postanu sve vise uzrokom komplikacija. Akutno
bubrezno ostecenje, zbog nefrotoksi¢nosti aminoglikozida,
postalo je sve ¢esce kao i subklinicka ostec¢enja bubrega s
razvojem kroni¢ne bubrezne bolesti. Kako glomerularna
funkcija tijekom Zivota opada, starenjem bolesnika moze se
ocekivari porast bubreznih komplikacija (45). Takoder porast
sekundarne nefropatije prati upotrebu linezolida, kao $to
otovestibularna toksi¢nost prati upotrebu aminoglikozida.

Psiholosko-socijalna problematika

CF prvenstveno potice razmatranja o dijagnostici i lijecenju,
a rjede promisljanja o tome 3to znaci Zivjeti s CF-om. Zivot s
kroni¢cnom boles¢u popracen je medicinskim, ali i psiho-
loSkim te socioloSkim tesko¢ama. S njima se prvenstveno
suocava bolesnik, zatim njegova obitelji, a u konacnici ti
problemi pokazuju i odnos drustvene zajednice prema kro-
ni¢nim bolesnicima.

Odrastanjem, posebno u odrasloj dobi, bolesnici uspostav-
ljaju vedi stupanj socijalne integracije i psiholoske sigurno-
sti. Prema podatcima iz registara oko 70% odraslih bolesnika
je zaposleno ili nastavlja skolovanje, dok svega 5-15% bole-
snika nije za to sposobno (22, 23). Mnogi bolesnici osnivaju
obitelj, pa je njih 32-42% u braku (21, 22). Dostupne medi-
cinske metode oplodnje omogucile su da i muskarci, koji su
infertilni zbog obostrane odsutnosti vas deferens, postanu
ocevi. Sve je vise registrirano i trudnoca, unatoc riziku za
¢ed¢im medicinskim intervencijama i komplikacijama os-
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novne bolesti (46). Ipak, u okolnostima gdje jedan roditelji
boluje od CF-a treba uvijek voditi racuna o &injenici da ce
dijete iz takvog braka ostati vjerojatno prerano bez jednog
od roditelja.

Tijekom Zivotnog vijeka bolesnici svakodnevno odvajaju
znacajno vrijeme za provodenje terapije, pa se racuna da se
na terapiju potrosi prosje¢no do 108 min. na dan (47).
Utroseno vrijeme kao i potrebna financijska sredstava za
provodenje terapije tijekom Zivota znacajno su opterece-
nje za bolesnika i za cijelu obitelj. Ti se problemi osobito
isticu u dobi kad se nastoji nastaviti skolovanje, naci zapo-
slenje ili osnovati obitelj (47).

Sva opterecenja bolesnika s kroni¢nom boled¢u utjecu i na
njegovu psiholosku stabilnost. Depresije i anksioznosti uce-
stalije su kod bolesnika sa CF-om za vise od 30% u odnosu
na opcu populaciju vrinjaka. Starenjem i napredovanjem
bolesti psiholoski problemi postaju sve veci (48).

ZAKLJUCAK

Zivotni vijek bolesnika sa CF-om, zahvaljujuci napretku me-
dicine, posljednjih je desetljeca znacajno produzen. Sve je
vedi broj bolesnika koji dozive cetvrto ili peto desetljece
7ivota, a populacija odraslih bolesnika vec je i danas u nekim
zemljama nadmasila populaciju djece.

Pracenjem bolesnika odrasle dobi upoznajemo manifesta-
cije i komplikacije bolesti koje prije nismo susretali. Uoca-
vajuci i ucedi o manifestacijama bolesti koje su prisutne u
kasnijoj dobi, moZzemo u ranoj dobi djelovati na njihovu
prevenciju ili odgoditi njihovu pojavu, te na taj nacin po-
boljsali kakvocu pa u konacnici i duzinu zivota bolesnika. Ti
bi se podatci ujedno trebali primjenjivati u organizaciji i pla-
niranju medicinske skrbi za takve bolesnike.
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SUMMARY

Clinical presentations of cystic fibrosis in adulthood

Do. Tjesi¢ Drinkovi¢, Du. Tjesi¢ Drinkovic¢

Medical care for individuals with cystic fibrosis has resulted in dramatic improvement in survival and subsequently a significant
change in the epidemiology of cystic fibrosis, bringing new challenges for patients and professionals. With an increasing number of
patients reaching adult age, the impact of nutritional compromise and chronic inflammation on different organ systems has be-
come increasingly manifest. The potential long term effect of medical interventions and therapies in early life, which aim to avoid,
minimize or delay complications that occur later in life, should be considered as part of the strategies influencing the patient quality
of life and long vitality.

Keywords: cystic fibrosis; adult

80



