Paediatr Croat. 2015,59:81-7
PREGLED /REVIEW
www.paedcro.com
http://dx.doi.org/10.13112/PC.2015.13

Transplantacija pluéa u bolesnika

sa cisticnom fibrozom

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

Transplantacija pluca je sve cesca terapijska mogucnost u zavrsnom stadiju plu¢ne bolesti. Jedna od najces¢ih indikacija za

transplantaciju danas je cisticna fibroza, i to kako kod odraslih tako i u djece. Cisticna fibroza nije samo bolest pluc¢a nego je mul-

tisistemska bolest koja ima svoje posebnosti, o kojima treba voditi racuna u izboru kandidata za transplantaciju. Transplantacija

pluca danas je opcija za sve bolesnike s cisticnom fibrozom i uznapredovanom plu¢nom bolesc¢u koji ispunjavaju danas prihvatljive

kriterije.
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Zadnja terapijska mogucnost za produljenje Zivota bolesni-
ka u terminalnoj fazi plu¢ne bolesti je transplantacija pluca.
Prva transplantacija pluca obavljena je 1963. god., a nakon
toga su bila potrebna gotovo dva desetljeca da se poboljsaju
tehnicki uvjetii terapijske moguc¢nosti, kao i da se uspostave
odredeni selekcijski kriteriji koji su omogucili daljnji napre-
dak transplantacije i preZivljavanja bolesnika nakon nje.

Kod bolesnika sa cistichom fibrozom (CF) transplantacija
pluca prvi put je obavljena 1983. god. (University of Pittsbur-
gh), a kod djeteta sa CF-om 1987. god. (University of Toronto).
Danas se u svijetu radi oko 3900 transplantacija pluca na
godinu prema podatcima International Society for Heart and
Lung Transplantation Registry (1). U odrasloj dobi CF je po
ucestalosti tre¢a indikacija za transplantaciju, dok u adole-
scenata ¢ini 2/3 svih transplantacija. lako raste broj trans-
plantiranih pluca u svijetu, ona uvelike zaostaju za brojem
transplantacija drugih solidnih organa, kao $to su jetra, srce
i bubreg (2).

CF nije samo bolest pluca nego je i multisistemska bolest,
patakoitransplantacija pluca ne znaci bolesnikovo kona¢no
izliecenje, vec je rije¢ o prijelazu u drugi oblik bolesti u
kojem su i dalje prisutne manifestacije CF-a na drugim or-
ganskim sustavima koje su i prije postojale. Unatoc potenci-
jalnim komplikacijama vezanih za transplantaciju, kao i za
druge medicinske komorbiditete, produzenje Zivotnog vije-
ka u transplantiranih bolesnika sa CF-om je bolje u odnosu
na one kod kojih je transplantacija ucinjena iz drugih raz-
loga (3).

U nastojanju poboljsanja ishoda transplantacije te kakvoce
Zivota i ocekivane duljine prezivljavanja nakon transplanta-
cije, primjenjuju se mnogi pokazatelji procjene bolesnika u
zavrsnoj fazi plu¢ne bolesti prije transplantacije, tako i u
procjeni ocekivane duljine preZivljavanja nakon nje. U tom
smislu transplantacija plu¢a kod CF-a ima i svoje posebnosti

i 0 njima ¢e biti rijeci u daljnjem tekstu.
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Posljednjih desetljeca uz iskustvo oko samog postupka
transplantacije i posttransplantacijskog oporavka rasle su i
indikacije za transplantaciju pluca. Zahvaljujuci tome, trans-
plantacije su se pocele izvoditi sve vise, pa i kod djece. U
odraslih bolesnika CF znaci trecu indikaciju za transplanta-
ciju iza kroni¢ne opstruktivne plu¢ne bolesti i one intersti-
cijske (1, 3). Kod djece do godinu dana glavne indikacije su
kongenitalne sr¢ane bolesti, primarna plu¢na hipertenzija i
plu¢ne vaskularne bolesti, dok su pulmonarna alveolarna
proteinoza, intersticijske plu¢ne bolesti te bronhopulmo-
nalna displazija rjede indikacije (4). U skupini djece izmedu 6
i 11 godina te u skupni adolescenata CF je najc¢esca indika-
Cija i ¢ini 56%, odnosno 72% svih transplantacija (1, 3, 5).
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Odrediti optimalno vrijeme za uvrstenje bolesnika na popis
za transplantaciju osjetljiv je proces, pri kojemu je vazno
imati na umu dvije okolnosti: da bolesnik bude uvrsten na
popis dovoljno rano, kako bi mogao docekati transplantaci-
ju, te da je adekvatno procijenjena njena korist, kako bi
prezivljavanje nakon transplantacije bilo dulje nego da bo-
lesnik nije transplantiran.

Jedna od prvih i naj¢esce navodenih preporuka za trans-
plantaciju temelji se na izvjestaju transplantacijskog progra-
ma pluca iz Toronta iz osamdesetih godina proslog stoljeca
(6), u kojem se preporuca da bolesnika treba planirati za
transplantaciju kad vrijednost FEV, padne ispod 30% oce-
kivanih vrijednosti. Praksa je pokazala da je procjenu tesko
bazirati na samo jednom pokazatelju, pa su slijedila redefini-
ranja kriterija. Tako se danas u procjeni bolesnika primje-
njuje kombinacija klinickih i laboratorijskih pretraga te funk-
cijskih testova koji pruzaju bolji uvid u korisnost transplan-
tacije (7, 8, 9). Kod bolesnika sa CF-om takav se pristup
posebno istice zbog multisistemske prirode bolesti. Zato je
osim plu¢ne komponente bolesti vazno ukljuciti i njene
druge parametre radi $to bolje selekcije bolesnika i boljeg
posttransplantacijskog tijeka (10, 11).

Donedavno su kriteriji za dodjelu transplanta nakon uvrste-
nja na popis bili odredeni viemenom boravka na popisu, $to
je Cesto imalo pogubne posljedice za one bolesnike koji su
bili u vecoj hitnosti za transplantaciju. Tijekom vremena i su
i nove smjernice za transplantaciju pluca u djece iznad 12
godina i odraslih, koje je 2005. god. objavio stecenog is-
kustva proizasle United Network of Organ Sharing and the
Organ Procurment and Transplantation Network (12). Za raz-
liku od prethodnog sustava dodjele organa baziranog is-
kljuc¢ivo na vremenu provedenom na popisu za transplanta-
ciju, u novom sustavu je uvedeno nacelo procjene potrebe
za transplantacijom bez obzira na duzinu boravka na popi-
su. Procjena stanja podrazumijeva bodovanje &itavog niza
¢imbenika kao sto su dob, BMI, plu¢na funkcija, ovisnost o
kisiku, prisutnost plu¢ne hipertenzije, bolesnikov funkcio-
nalni status (6 min. test hoda), potreba za neinvazivnom
ventilacijom, kardioloski status, bubrezna funkcija itd. Pro-
cjena tih ¢imbenika je znacajna za procjenu bolesnikovog
trenutnog stanja, tj. hitnosti transplantacije, ali i uspjesno-
sti prezivljavanja nakon nje (12). Osim procjene na pocetku
taj sustav predvida i aktualizaciju bolesnikova stanja dva
puta na godinu. Takav sustav procjene kriterija za dodjelu
donacijskih pluc¢a nazvan je LAS sustav prema engl. ,a lung
allocation score” Zahvaljujuci njemu, bolesnik s hitnijom po-
trebom za transplantatom ima mogucnost ranije transplan-
tacije, bez obzira na duzinu boravka na popisu (12).

U djece mlade od 12 godina takav sustav nije zaZivio zbog
razli¢itosti dijagnoza u toj Zivotnoj dobi i malog broja bole-
snika, pa se kod njih i dalje primjenjuju kriteriji dodjele plu¢a
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temeljem duZine boravka na popisu uz ogranic¢enja vezana
za kompatibilnost ABO krvne grupe i veli¢inu prsnoga kosa
primatelja pluca (13).

Osim navedenih sustava dodjele donacijskih organa po-
stoje i drugi pristupi. Tako je primjerice u drzavama Uje-
dinjenog Kraljevstva i Australije procjena odnosa rizika i ko-
risti transplantacije prepustena lije¢niku koji izravno skrbi o
bolesniku, a dodjela organa se temelji prvenstveno na geo-
grafskoj blizini donora i primatelja. Tek ako se ne moze isko-
ristiti donacijski organ, onda se s ponudom organa ide dalje
po sustavu rotacije. Takav pristup omogucuje odredenu
fleksibilnost kao i ukljucivanje organe,grani¢ne kakvoce’, pa
prosudba o korisnosti i riziku zahvata lezi na direktnoj pro-
cjeni lije¢nika koji skrbi o bolesniku (14).

OSOBITOSTI PROCJENE BOLESNIKA SA CF-om
Prisutnost bakterija, gljivica i infekcije

U vrijeme kada dolazi u obzir razmatranje transplantacije
pluca, vec¢ina bolesnika je kolonizirana bakterijama i gljivica-
ma. Kolonizacija ili infekcija prvenstveno se odnosi na pri-
sutnost mukoidnog ili nemukoidnog soja Ps. geruginosa.
Zasad je malo dokaza o ve¢em i znacajnijem utjecaju pseu-
domonasa na konacan ishod transplantacije (3). Nasuprot
tome nalaz B. cepacia kompleksa ima znacajan ucinak na
posttransplantacijski ishod, te se smatra da je kod takvih bo-
lesnika preZivljavanje nakon transplantacije za 15-20% losije.
Posebno znacenje ima prisutnost B. cepacia genovara lll. (B.
cenocepacia), koja je zna¢ajno povezana s losim transplan-
tacijskim ishodom i koja u nekim centrima za transplantaci-
ju znaci apsolutnu kontraindikaciju za sam zahvat (15).

Prisutnost Staphylococcus aureusa, meticilin-osjetljivog ili
meticilin-rezistentnog, ¢ini se da znacajnije ne utjece na
konacan ishod transplantacije, iako je kod rezistencije po-
trebno dati mnogo vise antibiotske terapije (16). Takoder
nema pouzdanih podataka o utjecaju Stenotrophomonas
maltophiliae ili Achromobactera xyloxidansa na posttrans-
plantacijska zbivanja (17).

Za razliku od bakterija, manje je jasna situacija oko znacenja
i uloge kolonizacije gljivicama u diSnom putu na transplan-
tacijski ishod. Aspergillus spec,, koji se najcesce izolira kod
bolesnika sa CF-om, ¢ini se nema veci utjecaj, iako je Cesto
prisutan kod komplikacija na mjestima ispod spoja presatka,
ali neovisno o tome je li rije¢ o CF-u ili nije. U slucaju potre-
be terapija antimikoticima prije i nakon transplantacije
omogucuje uspjeh zahvata (3). Osim Aspergillus spec. vazno
je spomenuti Scedosporium apiospermum koji se javlja rjede,
ali zato moze imati implikacije u posttransplantacijskom
razdoblju, posebno kod bolesnika s obliteriraju¢im bronhio-
litisom. Scedosporium ima znacajnu sposobnost disemina-
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cije i moZe uzrokovati invazivne bolesti, pa treba primijeniti
supresivnu antifungalnu terapiju kod bolesnika koji su nji-
me kolonizirani, iako se ¢ini da je tesko posti¢i njegovu era-

dikaciju (17).

Mikobakterije, naj¢es¢e medu njima Mycobacterium avium
kompleks, prisutne su u 10-15% bolesnika sa CF-om i ug-
lavnom ne uzrokuju komplikacije nakon transplantacije. No
treba izdvojiti multiplorezistentan Mycobacterium abcessus
koji brzo raste i moze uzrokovati infekcije mekih tkiva. Zato
uklanjanje takvih inficiranih pluca ne osigurava bolesnika
od pojave infekcije i nakon transplantacije (18).

Dijabetes

Sto bolesnici sa CF-om dulje Zive, to je i prevalencija dijabe-
tesa vezanog za CF (CFRD, prema engl. cystic fibrosis releted
diabetes) veca. Smatra se da oko 30% odraslih bolesnika sa
CF-om u vrijeme transplantacije ima CFRD. Kod bolesnika sa
CF-om dijabetes se obi¢no povezuje s losijim ishodom bo-
lesti, neovisno o transplantaciji. Lose kontroliran dijabetes
znadi i relativnu kontraindikaciju za samu transplantaciju. U
svakom slucaju dijabetes, a pogotovo onaj lose kontroliran,
pogoduje razvoju mikrovaskularnih komplikacija, posebno
na bubrezima i retini. Oko 20% transplantiranih bolesnika,
koji prije transplantacije nisu imali dijabetes, mogu ga razvi-
ti uranoj posttransplantacijskoj fazi pa ih s tim rizikom treba
upoznati prije zahvata (19).

Probavni i jetreni aspekti bolesti

Postoje izvjestaji o teskim kolitisima uzrokovanim Clostri-
dium difficile u posttransplantacijskom razdoblju. U nekim
od tih slucajeva prisutne su bile atipi¢ne prezentacije bez
proljeva kao dominantnog simptoma, u drugima je bilo po-
trebno uciniti kolektomiju, a smrtnost je bila znacajnija u
slu¢ajevima kad se stanje nije prepoznalo navrijeme (20).

Distalni intestinalni opstruktivni sindrom (DIOS, prema engl.
distal intestinal obstructive syndrome) javlja se ¢es¢e u bole-
snika koji je te probleme imao i prije transplantacije. U ra-
nom posttransplantacijskom razdoblju DIOS je relativho
Cest i obi¢no je potaknut upotrebom opijata i manjim uno-
som tekucine na usta, a zbog otezane mogucénosti uobi-
¢ajenog lije¢enja polietilenglikolom, lavaZzom crijeva ili ga-
strografinom cesto zahtijeva kirursko rjesavanje (21).

Gastroezofagealni refluks je cest kod bolesnika s uznapre-
dovalom plu¢nom boles¢u i prepoznat je kao rizican ¢im-
benik u posttransplantacijskom razdoblju, prvenstveno u
smislu razvoja disfunkcije presatka. Znacajnu ulogu pritom
ima djelovanje pepsina i zu¢i na presadak tako da terapijska
primjena antacida nije dostatna. Stoga se kod bolesnika koji
otprije imaju poznate smetnje sve vise primjenjuje lapa-
roskopska fundoplastika (22).
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Mnogi bolesnici sa CF-om imaju poremecaj jetrene funkcije,
ali uz sacuvanu sintetsku funkciju jetre mogu se transplanti-
rati. Tek u 2 do 5% bolesnika razvija se prava dekompenzira-
na ciroza i tada treba razmatrati i transplantaciju jetre. Bole-
snicima s teskom portalnom hipertenzijom mogu se trans-
plantirati pluca uz dobar ishod preZivljavanja. Dugoro¢no

sama transplantacija pluca nije pokazala znacajniji utjecaj
na razvoj teskih jetrenih komplikacija (23).

Sinuitis

Sinuitis je ¢est kod bolesnika sa CF-om, a ¢esta je i koloniza-
cija i infekcija s patogenima, sli¢nim onima koje nalazimo u
donjem diSnom putu. U strahu od Sirenja infekcije u trans-
plantirana pluca zbog imunosupresije u mnogim se centri-
ma rade preventivne operacije i drenaze sinusa. Unatoc
tome ishod bolesnika nakon transplantacije se nije pro-
mijenio te se zasad rutinska operacijska drenaza sinusa ne
preporuca. Ipak, nedavne studije su pokazale da kirurska
terapija nakon transplantacije plu¢a moze donekle sma-
njiti ucestalost kolonizacije patogenima u donjem disnom
putu (22).

Uhranjenost

Neishranjenost je neovisan rizi¢ni ¢imbenik loseg ishoda u
bolesnika sa CF-om. Losa uhranjenost pogoduje i losijem
ishodu nakon transplantacije kao i za vrijeme boravka na
transplantacijskom popisu. Obi¢no se smatra da tezinu
ispod 80 percentile ili BMI manji od 17 treba uzeti kao vri-
jednosti kod kojih se ne preporuc¢a transplantacija. U
poboljsanju uhranjenosti obi¢no se primjenjuje supstitucija
prehrane putem nasogastri¢nih sonda ili insercijom perku-
tane Zelucane ili jejunalne sonde. Nakon transplantacije bo-
lesnik obi¢no dobiva na teZini, $to je povezano s po-
boljsanjem opceg stanja nakon zahvata, te je odraz manje
potrosnje energije za disanje i primjene terapije kortikoste-
roidima (24).

Drugi razni aspekti bolesti

Medu druge aspekte CF-a moze se ubrojiti osteoporoza
koja je relativna kontraindikacija za transplantaciju. Cesto je
prisutna u zavrsnoj fazi bolesti, a u nastojanju da se popravi
kostani status, u terapiju se obi¢no uvode kalcij, vitamin D i
bisfosfonati (25).

Bolesnici koji su ovisni o asistiranoj ventilaciji imaju visok
rizik smrtnog ishoda. Ipak, u nekih od njih je transplantacija
obavljena za vrijeme dok su bili na mehanickoj ventilaciji. U
takvim se situacijama valja drzati individualnog pristupa uz
oprez prilikom donosenja odluke o transplantaciji (26).
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Naposljetku, postoje aspekti bolesti koji nisu sasvim spe-
cificni samo za CF. Medu njima su prisutnost odredene
fizicke izdrZljivosti za sam zahvat, zatim prisutnost maligne
bolesti, nekontrolirane infekcije, ovisnosti o lijekovima, dro-
gi, alkoholu, pusenju, sve $to je i apsolutna kontraindikacija
za zahvat u mnogim centrima za transplantaciju. Prije odlu-
ke o zahvatu treba svakako provjeriti i odredene socijalne
preduvjete kao i odsutnost psihijatrijske bolesti, koji mogu
negativno utjecati na suradnju ili pridrzavanje terapije (27).

KONTRAINDIKACIJE ZA TRANSPLANTACIJU

S vremenom i stjecanjem iskustva u transplantaciji pluca
smanjivao se i broj apsolutnih kontraindikacija, a vecina njih
su postale relativne. Razlike u pojedinim relativnim kon-
traindikacijama Cesto su odraz iskustva i stavova pojedinih

transplantacijskih centara koje treba postivati.

U apsolutne kontraindikacije ubraja se aktivna infekcija tu-
berkuloze, HIV-3, infekcija hepatitsa B ili C, zatim maligne
bolesti, insuficijencija bubrega, jetrene i sr¢ane funkcije te
ireverzibilna bolest sredisnjeg Ziv¢anog sustava ili neuro-
muskularna bolest.

U relativne kontraindikacije ubrajaju se teska malnutricija,
dijabetes, osteoporoza, kompresivne frakture kraljezaka,
upotreba sistemskih kortikosteroida, infekcija s Burckole-
driom cepatia ili multiplorezistentnim mikroorganizmima.
Neki transplantacijski centri infekciju Burckoledriom cepatia,
posebno genovara lll. (B. cenocepatia), ubrajaju u apsolutne
kontraindikacije. U relativne kontraindikacije mogu se ub-
rojiti tezi psiholoski poremecaj bolesnika ili njegovatelja u
obitelji te Citav niz psiholosko-socijalnih problema od su-
radljivosti u provodenju terapije (posebno adolescenata),
ekonomskih poteskoca, udaljenosti stanovanja i nemoguc-
nosti redovitih kontrola (11).

KIRURSKI ASPEKTI TRANSPLANTACIJE

Prije doniranja pluca svakog se donatora provjerava anali-
zom plinova u krvi, radioloskim pregledom pluca, bron-
hoskopskim pregledom te mikrobioloskom analizom dis-
nog puta. Radi se probir na hepatitis A, B, C, HIV, virus vari-
cella-zoster, CMV, EBV i herpes virus infekciju.

Tehnic¢ki postupak transplantacije kod djece ne razlikuje se
znacajnije od onog kod odraslih. Vec¢ina djece se danas
podvrgava bilateralnoj sekvencijskoj transplantaciji pluca s
tzv. "teleskopskom bronh na bronh” anastomozom (28).

Transplantacija srce-pluca danas se rijetko primjenjuje, pa i
u slucajevima izrazene desnostrane sr¢ane hipertrofije kao
posljedice plu¢ne hipertenzije. Srcani poremecaj se u
slucaju uspjeSne obostrane transplantacije pluca obi¢no
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sam rijesi (29). Transplantacija jednog plu¢nog krila se rijetko
izvodi (4).

Moguca je itransplantacija pluc¢a od Zivu¢eg donora, obi¢no
¢lanova obitelji primatelja, u situacijama kad bolest brzo
napreduje, a dostupnost drugih pluca nije vjerojatna (30).
Treba znati da takav zahvat i nije bez rizika za donora pluca i
s tim treba upoznati obitelj.

Takoder postoje tehnicke varijacije koje se mogu primjeniji-
vati u smislu smanjenja veli¢ine pluca, zatim transplantacija
jednog lobusa te podjela donatorskog pluca u dva manja
oblikovana ,plu¢na krila” Navedene moguc¢nosti izvode se
uglavnom u odraslih bolesnika (1), dok opisanih iskustava u
djece nema ili su tek sporadi¢na i bez prave mogucnosti
procjene.

Nakon zahvata moguce su komplikacije koje se dijele u one
neposredne nakon zahvata, zatim u rane i kasne komplika-
cije. U neposredne komplikacije ubrajaju se krvarenja, oste-
¢enje Zivaca, dehiscijencije na mjestima anastomoza (vas-
kularnih ili diSnih), pojava fibroti¢nih struktura, granula-
cijskog tkiva ili kolapsa diSnog puta na mjestu spojeva. Od
ostalih komplikacija treba spomenuti hiperakutno i akutno
odbacivanja transplanta kao posljedice intenzivnog imu-
noloskog odgovora primatelja, zatim disfunkciju presatka
koji je vezan za teZi i dugotrajniji postupak transplantacije i
ishemije. Pojava rane infekcije je multifaktorskog uzroka, od
imunosupresije, gubitka refleksa kaslja, oStecenja cilijarne
funkcije i promijenjenog imunoloskog odgovora na lokal-
noj razini (2).

Rane komplikacije su one koje nastaju tijekom mjesec dana
i Sest mjeseci nakon transplantacije. U njih se ubrajaju in-
fekcije od oportunistickih uzro¢nika (Pneumocystis, Candia)
do virusnih infekcija (CMV). Druge su komplikacije vezane za
imunosupresiju. U praksi je tesko naci pravu mjeru izmedu
nepotrebno velike supresije, koja pogoduje infekcijama, i
nedovoljne imunosupresije koja pogoduje odbacivanju
presatka.

U kasne komplikacije ubrajaju se infekcije koje su zapocele
ranije a traju, toksi¢na djelovanja lijekova te reakcije odbaci-
vanja presatka. Posebno znacajne komplikacije tog raz-
doblja su posttransplantacijska limfoproliferativna bolest i
bronhiolitis obliterans (2).

UZROCI SMRTNOSTI NAKON TRANSPLANTACIJE

Odbacivanje presatka i infekcije su vodedi razlozi smrtnosti
u prvoj godini nakon transplantacije. Kirurske komplikacije
prevliadavaju kao uzrok smrtnosti tijekom prvog mjeseca
nakon transplantacije. Nakon prvog mijeseca pa do kraja
prve godine pola smrtnosti posljedica je infekcija. Nakon
prve godine uz infekcije vodedi uzrok smrtnosti je bronhio-
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litis obliterans. Smrtnost od limfoproliferativne bolesti nije
Cesta, javlja se u tijeku prve godine nakon transplantacije i s
vremenom se lagano povecava (4).

OCEKIVANI ISHOD | KAKVOCA ZIVOTA

Vecina bolesnika nakon transplantacije osjeca olaksanje pri
disanju uz poboljsanje oksigenacije i plu¢ne funkcije te lak-
seg podnosenja napora. Poboljsanje plu¢ne funkcije vidljivo
je poboljsanjem vrijednosti FVC-a i FEV, od 38% na 82%,
odnosno od 20% na 80% ocekivanih vrijednosti (30, 32).
Fizicka izdrZljivost postupno raste tako da dopusta sudjelo-
vanje u dnevnim aktivnostima bez posebnih ogranicenja,
dok je maksimalan fizicki napor ipak smanjen. Sva ta zbi-
vanja utje¢u na poboljsanje kakvoce Zivota transplantiranih
bolesnika (33, 34) .

Dugorocno pracenje transplantiranih bolesnika sa CF-om
pokazuje da je njihovo preZivljavanje nakon prve godine
bilo oko 80%, nakon 5 godina 59%, a nakon 10 godina 38%,
odnosno da je prezivljavanje CF bolesnika kao skupine bolje
u usporedbi s transplantiranima iz drugih razloga (22, 35,
36). Ipak, za pedijatrijske bolesnike sa CF-om, a posebno za
adolescente, pokazatelji preZivljavanja su slabiji nego $to su
rezultati nakon transplantacije iz drugih razloga (9, 11).

Za kakvocu zivota nakon transplantacije nacelno vrijedi da
je usko povezana s duzinom preZivljavanja i da ju je tesko
procijeniti. Istrazivanje kakvoce Zivota koje se odnosi na
zdravstveno stanje bolesnika (HRQL, prema engl. health-re-
lated quality of life) pokazalo se boljim kod bolesnika sa
CF-om u odnosu na one koji su transplantirani iz drugih
razloga. Tako su bolesnici sa CF-om pokazali bolju mobil-
nost, vise energije te volju za povratkom na posao ili u skolu
u odnosu na druge, iako je i kod njih HROL bio pobolj-
san (35).

Treba istaknuti da postignuta kakvoca Zivota nakon trans-
plantacije postupno opada tijekom vremena, a pogotovo
pojavom komplikacija i potrebe lijecenja (36). lako postoje
pokazatelji koji mogu predvidjeti koji bolesnici mogu imati
duze ili krace preZivljavanje nakon transplantacije, zasad
nema modela koji bi prepoznali bolesnike sklone eventual-
no boljem Zivotu naustrb skra¢enog.

ZAKLJUCAK

Kod bolesnika sa CF-om transplantacija pluca postaje sve
dostupnija i posliednja je terapijska mogucnost za pro-
duljenje Zivota u zavrSnom stadiju plu¢ne bolesti. Po-
sliednjih desetljeca postignut je znacajan napredak u razu-
mijevanju cijelog niza ¢imbenika koji mogu utjecati na
ishod prije i poslije transplantacije. Unato¢ tome, odabir
trenutka za upucivanje nekoga na transplantaciju i dalje
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ostaje osjetljivo pitanje. PreZivljavanje bolesnika je pobolj-
sano ne samo primjenom bolje selektivnosti za transplan-
taciju, vec i usavrsavanjem kirurske tehnike, boljom pripre-
mom transplanta, boljim posttransplantacijskim lijec¢enjem i

ranijim prepoznavanjem komplikacija. Zdravstveno stanje
nakon transplantacije je bolje u odnosu na ono prije zahva-
ta, a samim tim i kakvoca Zivota, iako je njena procjena
otezana u pedijatrijskoj populaciji.

Treba zapamtiti da transplantacija plu¢a kod bolesnika sa
CF-om ne znaci i konacno izljecenje, vec je prijelaz u jedno
novo medicinsko stanje u kojem su sve druge manifestacije
CF-aidalje prisutne.

Kratice:

CF - cisti¢na fibroza (CF, od engl. cystic fibrosis)

CFTR - transmenbranozni regulator provodljivosti u cisti¢noj fibrozi (CFTR,
od engl. cystic fibrosis transmembrane conductance regulator)

CFRD - dijabetes povezan sa cistichom fibrozom (CFRD, od engl. cystic fi-
brosis releted diabetes)

DIOS - distalni intestinalni opstruktivni sindrom (DIOS, od engl. distal intes-
tinal obstructive syndrom

HRQL - kakvca zivota koje se odnosi na bolesnikovo zdravstveno stanje
(HRQL, od engl. health-related quality of life)
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SUMMARY

Lung transplantation in cystic fibrosis

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

The rate of lung transplantation, the most aggressive therapy available for end-stage lung disease, is increasing and cystic fibrosis is
one of the most frequent indications for the procedure, both in children and adults. The burdens of comorbidities related to the
underlying cystic fibrosis are important considerations and present unique challenges in candidates for lung transplantation. Lung
transplantation is the final treatment option for all patients with advanced cystic fibrosis lung disease if they meet the currently

accepted inclusion criteria.

Keywords: cystic fibrosis; lung transplantation
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