
64 MEDYCYNA PRAKTYCZNA  –  PEDIATRIA  3/2000

Wprowadzenie
Postêp, jaki dokona³ siê na przestrzeni ostatnich

lat w zakresie badañ nad mukowiscydoz¹, istotnie
zwiêkszy³ nasz¹ wiedzê o ró¿nych aspektach tej naj-
czêœciej wystêpuj¹cej w populacji europejskiej i ci¹gle
„niezwyk³ej” chorobie genetycznej. Dotyczy on za-
równo zagadnieñ z zakresu genetyki molekularnej,
fizjologii komórki, zró¿nicowania symptomatologii
klinicznej, zasad diagnostyki, jak i nowych koncepcji
leczenia. W pe³ni doceniono problemy z udzielaniem
psychologicznej pomocy choremu i jego rodzinie, tak
w szkole, jak i pracy, psychologiczne, etyczne i praw-
ne aspekty badania nosicielstwa mutacji genowych
oraz badañ przesiewowych noworodków.

Wspó³czesna diagnostyka i leczenie chorego na
mukowiscydozê wymaga od lekarza nie tylko aktual-
nej wiedzy o chorobie i zasadach terapii. Warunkiem
sukcesu wielokierunkowej terapii chorego jest sta³a
i skoordynowana wspó³praca wielu specjalistów oraz
mo¿liwoœæ korzystania – w szczególnie trudnych
przypadkach – z wysoko specjalistycznego zaplecza
klinicznego. Nie jest przesad¹ stwierdzenie, ¿e muko-
wiscydoza koncentruje w sobie wiêkszoœæ problemów
wspó³czesnej medycyny w wymiarze konkretnej oso-
by i ca³ego spo³eczeñstwa.

Z prowadzonych analiz wynika, ¿e ustalanie roz-
poznania mukowiscydozy w naszym kraju wymaga
usprawnienia. Wiadomo, ¿e wczeœnie rozpoczête
i prawid³owo prowadzone leczenie ma decyduj¹cy
wp³yw na przebieg choroby i rokowanie. Uznaj¹c pil-
n¹ potrzebê intensyfikacji dzia³añ, maj¹cych popra-
wiæ w tym zakresie sytuacjê w Polsce, Zarz¹d Pol-
skiej Grupy Roboczej Mukowiscydozy (PGRM) zobo-
wi¹za³ siê do opracowania zaleceñ oraz zasad postê-

powania diagnostycznego i leczenia chorych na muko-
wiscydozê. Realizacja tego zobowi¹zania ma polegaæ
na wype³nieniu celów statutowych PGRM oraz prze-
kazaniu (w warunkach wprowadzonej w naszym
kraju reformy systemu opieki zdrowotnej) odpo-
wiedniej wiedzy o tej chorobie zarówno lekarzowi
podstawowej opieki zdrowotnej, jak i lekarzom in-
nych specjalnoœci. Niniejsze opracowanie jest efek-
tem pracy zespo³u wybitnych polskich specjalistów
w zakresie diagnostyki i leczenia mukowiscydozy,
o wieloletnim doœwiadczeniu w czo³owych oœrodkach
klinicznych i ambulatoryjnych w Polsce. Wszystkie
zamieszczone w opracowaniu zagadnienia by³y
przedmiotem publicznej prezentacji i szerokiej dys-
kusji podczas konferencji Polskiej Grupy Roboczej
Mukowiscydozy, która odby³a siê 5 czerwca 1998 roku
w Instytucie Matki i Dziecka w Warszawie, z udzia-
³em prof. J. Dodge’a z Wielkiej Brytanii, oraz posie-
dzenia grupy ekspertów 11–12 grudnia 1998 roku
w Rabce. Ostateczny tekst zasad zosta³ zatwierdzo-
ny przez Zarz¹d Polskiej Grupy Roboczej Muko-
wiscydozy na posiedzeniu 21 stycznia 1999 roku
w Warszawie. 

W imieniu Zarz¹du PGRM pragnê wyraziæ po-
dziêkowanie wszystkim – tak¿e tym niewymienio-
nym z nazwiska – organizatorom i uczestnikom dys-
kusji, posiedzeñ plenarnych i spotkañ roboczych,
których wiedza, doœwiadczenie zawodowe i m¹droœæ,
znalaz³y odzwierciedlenie w przygotowanym tekœcie.
Publikacja niniejszych zasad by³a mo¿liwa dziêki po-
mocy technicznej i finansowej osób szczerze zaanga-
¿owanych w realizacjê celów statutowych Polskiej
Grupy Roboczej Mukowiscydozy – pani mgr Ewy
Kucharczyk z firmy Roche Polska oraz Pana dr. S³a-
womira Chomika z firmy Solvay Pharma. 
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Mamy nadziejê, ¿e skuteczna pomoc i sukces 
terapeutyczny w leczeniu mukowiscydozy bêd¹ za-
wsze wiêksze ani¿eli problemy, jakie przyjdzie nam
rozwi¹zywaæ w codziennej rzeczywistoœci. Chcieli-
byœmy, aby niniejsze opracowanie dobrze s³u¿y³o
rzeczywistej poprawie diagnostyki i leczenia chorych
na mukowiscydozê w Polsce. 

prof. dr hab. med. Tadeusz Mazurczak
Kierownik Zakładu Genetyki Instytutu Matki i Dziecka w Warszawie 

Warszawa, 5 maja 1999 roku

Zasady rozpoznawania i leczenia
mukowiscydozy

Mukowiscydoza (cystic fibrosis) jest najczêœciej
wystêpuj¹c¹ uwarunkowan¹ genetycznie chorob¹
monogenow¹, dziedziczon¹ autosomalnie recesywnie,
nieuleczaln¹, prowadz¹c¹ do przedwczesnego zgonu.

Jej przyczyn¹ s¹ mutacje genu CFTR (cystic fi-
brosis transmembrane conductance regulator), wa-
runkuj¹ce nieprawid³ow¹ funkcjê przezb³onowego
transportu jonów, co prowadzi do zaburzeñ czynno-
œci gruczo³ów wydzielania zewnêtrznego, zw³aszcza
w uk³adzie oddechowym i pokarmowym. 

Wiêkszoœæ chorych wykazuje zaburzenia wielo-
narz¹dowe, ale o jakoœci i d³ugoœci ¿ycia decyduj¹
zwykle zmiany w uk³adzie oddechowym. 

U chorego na mukowiscydozê mog¹ wystêpowaæ
i wspó³istnieæ inne choroby.

Kryteria rozpoznania mukowiscydozy

Mukowiscydozê podejrzewa siê na podstawie
stwierdzenia (p. tak¿e „Zasady rozpoznawania muko-
wiscydozy. Stanowisko Cystic Fibrosis Foundation”,
Med. Prakt. Ped. 1/99, s. 73–86 – przyp. red.):
– co najmniej jednego objawu klinicznego choroby

lub 
– obci¹¿aj¹cego wywiadu rodzinnego (rodzeñstwo

chore na mukowiscydozê), lub 
– dodatniego wyniku badania przesiewowego nowo-

rodków w kierunku mukowiscydozy.
Wstêpne rozpoznanie nale¿y potwierdziæ jednym

z badañ wykrywaj¹cych dysfunkcjê genu CFTR:
– testem potowym, wykazuj¹cym znamiennie zwiêk-

szone stê¿enie jonów chlorkowych w pocie (Cl–

>60 mmol/l) co najmniej w 2 odrêbnie wykona-
nych badaniach lub

– wykryciem mutacji w obu allelach genu CFTR,
lub 

– du¿¹ wartoœci¹ przeznab³onkowej ró¿nicy poten-
cja³ów.

Postępowanie diagnostyczne

Rozpoznanie mukowiscydozy ustala siê na pod-
stawie kryteriów klinicznych (wystêpowanie co naj-
mniej jednego charakterystycznego objawu klinicz-
nego choroby; p. tab. 1.) i laboratoryjnych – stwier-
dzenie stê¿enia Cl– w pocie >60 mmol/l (badanie me-
tod¹ jontoforezy pilokarpinowej). 

U chorych z rozpoznan¹ mukowiscydoz¹ nale¿y
przeprowadziæ badanie molekularne. Identyfikacja
mutacji w obu allelach genu CFTR potwierdza roz-
poznanie. Ze wzglêdu na heterogennoœæ mutacji
ujemny wynik badania molekularnego nie wyklucza
jednak rozpoznania mukowiscydozy. 

Kliniczne podejrzenie mukowiscydozy (np. nie-
dro¿noœæ smó³kowa lub przewlek³a choroba oskrze-
lowo-p³ucna z prawid³ow¹ czynnoœci¹ zewn¹trz-
wydzielnicz¹ trzustki niepotwierdzone testem poto-
wym) jest wskazaniem do pobrania i zabezpieczenia
materia³u do badania molekularnego (zw³aszcza
u noworodków i dzieci w ciê¿kim stanie ogólnym). 

Zasady leczenia żywieniowego chorych 
na mukowiscydozę

Leczenie ¿ywieniowe stanowi podstawowy ele-
ment postêpowania terapeutycznego w tej chorobie. 

Dieta

Zaleca siê dietê bogatoenergetyczn¹. Poda¿ ener-
gii nale¿y ustalaæ indywidualnie; zapotrzebowanie
jest na ogó³ o oko³o 30–50% wiêksze od zapotrzebo-
wania zdrowych rówieœników. Celem stosowania
diety bogatoenergetycznej jest zapobieganie niedo-
¿ywieniu lub jego leczenie.

Obliczaj¹c zapotrzebowanie energetyczne cho-
rych, nale¿y pamiêtaæ, ¿e:
– stanowi ono 130–150% zapotrzebowania zdro-

wych rówieœników,
– bia³ka powinny dostarczaæ oko³o 15% ca³kowite-

go zapotrzebowania, t³uszcze – oko³o 35–45%,
a wêglowodany – oko³o 45–50%. 
U niemowl¹t zaleca siê jak najd³u¿szy okres kar-

mienia piersi¹. Dzieci ¿ywione mieszankami mlecz-
nymi powinny otrzymywaæ dietê typow¹ dla wieku.
Dietê opart¹ na hydrolizatach bia³ek nale¿y nato-
miast zarezerwowaæ dla dzieci ze znacznymi zabu-
rzeniami trawienia i wch³aniania. Niemowlê chore
na mukowiscydozê powinno otrzymywaæ ponad 
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130 kcal/kg mc./24 h, gdy nie obserwuje siê zwiêk-
szenia masy cia³a. U starszych dzieci na utrwalenie
w³aœciwych zachowañ ¿ywieniowych niezwykle wa¿-
ny wp³yw ma lekarz i dietetyk. Dietê zwyk³¹ mo¿na
uzupe³niaæ odpowiednimi dla wieku dietami prze-
mys³owymi o du¿ej „gêstoœci energetycznej” (oprócz
w³aœciwych posi³ków). 

W razie braku skutecznoœci „zachowawczych”
metod leczenia ¿ywieniowego nale¿y rozwa¿yæ za-
stosowanie metod inwazyjnych. W przypadku znacz-
nych zaburzeñ stanu od¿ywienia ocenê zapotrzebo-
wania energetycznego u³atwiaj¹ opracowane przez
Schöfielda wzory obliczania podstawowego wydatku
energetycznego (PWE):
– ch³opcy <3 lat: PWE (MJ/24 h) = 0,0007 x mc.

+6,349 x w –2,584;
– ch³opcy 3–10 lat: PWE (MJ/24 h) = 0,082 x mc.

+0,545 x w +1,736;
– ch³opcy 10–18 lat: PWE (MJ/24 h) = 0,068 x mc.

+0,574 x w +2,157;
– dziewczynki <3 lat: PWE (MJ/24 h) = 0,068 x

mc. +4,281 x w –1,73;
– dziewczynki 3–10 lat: PWE (MJ/24 h) = 0,071 x

mc. +0,677 x w +1,553;
– dziewczynki 10–18 lat: PWE (MJ/24 h) = 0,035 x

mc. +1,948 x w +0,837;
gdzie: „mc.” oznacza masê cia³a (w kilogramach),

a „w” wzrost (w metrach).
Wyliczone podstawowe zapotrzebowanie energe-

tyczne dostarcza siê, stosuj¹c ¿ywienie nocne przez
zg³êbnik nosowo-¿o³¹dkowy lub przezskórn¹ endo-

skopow¹ gastrostomiê (PEG). Wskazaniem do za³o-
¿enia PEG jest brak skutecznoœci ¿ywienia przez
zg³êbnik lub nieakceptowanie przez chorego takiej
metody. Terapiê tak¹ mo¿na prowadziæ w warun-
kach domowych.

¯ywienie pozajelitowe nale¿y stosowaæ u chorych
ze znacznymi niedoborami bia³kowo-energetycznymi
i niedoborami pierwiastków œladowych oraz witamin.
W przypadku koniecznoœci czêstego stosowania anty-
biotyków do¿ylnych nale¿y rozwa¿yæ za³o¿enie sta³e-
go dostêpu do ¿y³y centralnej, który mo¿na wykorzy-
staæ tak¿e do ¿ywienia pozajelitowego.

Przy wyborze uzupe³niaj¹cej diety nale¿y kierowaæ
siê wiekiem chorego, etapem rozwoju (wiêksze zapo-
trzebowanie w okresie skoku pokwitaniowego) i drog¹
poda¿y. Substancje energetyczne podawane dodatko-
wo doustnie musz¹ byæ akceptowane ze wzglêdu na
ich smak, przy poda¿y przez zg³êbnik lub gastrosto-
miê smak preparatu nie ma natomiast znaczenia. 

W razie potrzeby wzbogacenia diety w energiê
i azot zaleca siê stosowanie dostêpnych preparatów
polimerów glukozy i bia³ka, które mo¿na dodaæ do
diety chorego. W przypadku zalecenia preparatów
zawieraj¹cych t³uszcze o œredniej d³ugoœci ³añcucha
(MCT), nale¿y pamiêtaæ, ¿e ich kalorycznoœæ jest
mniejsza o oko³o 0,6 kcal/g ni¿ t³uszczów, w których
sk³ad wchodz¹ d³ugo³añcuchowe kwasy t³uszczowe
(LCT), a ich poda¿ zmniejsza dostêpnoœæ niezbêd-
nych kwasów t³uszczowych. W leczeniu ¿ywienio-
wym dietami uzupe³niaj¹cymi nale¿y stosowaæ pre-
paraty, które zawieraj¹ co najmniej 1 kcal/ml.

Tabela 1. Stany i objawy kliniczne występujące w mukowiscydozie – wskazania do wykonania testu potowego

Układ oddechowy Układ pokarmowy Inne

przewlekły i napadowy kaszel niedrożność smółkowa lub jej ekwiwalenty chory na mukowiscydozę w rodzinie

nawracające i przewlekłe zapalenia zespół czopa smółkowego niedobór masy ciała i wzrostu
płuc, zapalenia oskrzelików, 
obturacyjne zapalenia oskrzeli przedłużająca się żółtaczka noworodków „słony pot”

krwioplucie cuchnące, tłuszczowe, obfite stolce palce pałeczkowate

przewlekłe zakażenie Pseudomonas objawy zespołu złego wchłaniania odwodnienie hiponatremiczne
aeruginosa i(lub) Staphylococcus i zasadowica hipochloremiczna
aureus wypadanie odbytnicy o niejasnej etiologii

zmiany w RTG marskość żółciowa wątroby nawracający obrzęk ślinianek przyusznych

nawracająca niedodma kamica żółciowa u dzieci acrodermatitis enteropathica

rozdęcie, rozstrzenie oskrzeli nawracające zapalenie trzustki u dzieci hipoprotrombinemia po okresie
noworodkowym

polipy nosa skręt jelita w okresie płodowym
inne objawy niedoboru witamin
rozpuszczalnych w tłuszczachprzewlekłe zapalenie zatok

przynosowych
azoospermia/oligospermia
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Przy wyborze diety peptydowej lub elementarnej
nale¿y uwzglêdniæ wydolnoœæ uk³adu pokarmowego
oraz wspó³istnienie takich zaburzeñ, jak nietoleran-
cja mleka krowiego, alergia pokarmowa lub zespó³
krótkiego jelita. Powik³aniem stosowania diety 
elementarnej mo¿e byæ biegunka osmotyczna.

Konieczne jest uzupe³nianie diety chlorkiem so-
du, zw³aszcza w okresach upa³ów i przy gor¹czce:
– 100 mg/kg mc./24 h u niemowl¹t,
– 600 mg/24 h u dzieci w wieku 1–5 lat,
– 1200 mg/24 h u dzieci w wieku 6–10 lat,
– 1800 mg/24 h po 11. roku ¿ycia.

Witaminy

Niezbêdna jest sta³a przewlek³a poda¿ witamin,
zw³aszcza rozpuszczalnych w t³uszczach (A, D, E
i K). Zalecane dawki witamin przedstawiono w tabe-
li 2. U chorych, u których stwierdza siê cholestazê,
zapotrzebowanie na witaminê D nale¿y pokrywaæ
kalcyfediolem (25-hydroksy-D3). Wskazaniem do
leczniczego stosowania witaminy K s¹ zaburzenia
krzepniêcia, krwioplucie, d³ugotrwa³a i intensywna
antybiotykoterapia oraz zabiegi operacyjne. Dzieci,
u których wystêpuj¹ straty t³uszczów w kale, powin-
ny otrzymywaæ wodne preparaty roztworów witamin.

Uzupełnianie enzymów trzustkowych

Niewydolnoœæ zewn¹trzwydzielnicza trzustki po-
twierdzona badaniami laboratoryjnymi (biegunka
t³uszczowa, elastaza-1 itp.) jest wskazaniem do roz-
poczêcia podawania preparatów enzymów trzustko-
wych. Dawkê enzymów determinuj¹ kliniczne obja-
wy zewn¹trzwydzielniczej niewydolnoœci trzustki
(zbyt ma³y przyrost masy cia³a i wzrostu, biegunka
t³uszczowa, ma³y wspó³czynnik wch³aniania t³usz-
czów [<80%]). Nale¿y stosowaæ preparaty w postaci
kwasoopornych mikrogranulek dojelitowych; ró¿ni¹
siê one sk³adem iloœciowym enzymów i rodzajem
substancji chemicznych wchodz¹cych w sk³ad otoczki
granulek. Dostêpne w Polsce preparaty enzymatycz-
ne i ich sk³ad przedstawiono w tabeli 3. 

Bardzo skoncentrowane preparaty enzymatycz-
ne (zawieraj¹ce w 1 kapsu³ce >20 000 j. FIP lipazy)
stosuje siê tylko u chorych po 10. roku ¿ycia, którzy
wymagaj¹ podawania bardzo du¿ych dawek prepa-
ratów enzymatycznych.

Preparaty enzymów trzustkowych nale¿y poda-
waæ w trakcie posi³ków, najlepiej w 2 porcjach (na
pocz¹tku i w po³owie posi³ku), aby umo¿liwiæ jak
najlepsze ich wymieszanie z treœci¹ pokarmow¹. Nie
wolno dodawaæ mikrogranulek do mieszanki mlecz-
nej w butelce. 

Poni¿ej podano najczêœciej zalecane dawki enzy-
mów:
– dla niemowl¹t: 2000–4000 j. FIP lipazy/120 ml

mieszanki mlecznej lub jedno karmienie piersi¹;
– 1000 j. FIP lipazy/kg mc./posi³ek u dzieci do 4. ro-

ku ¿ycia;
– 500 j. FIP lipazy/kg mc./posi³ek u dzieci po 4. ro-

ku ¿ycia.
W trakcie podawania enzymów trzustkowych na-

le¿y przestrzegaæ nastêpuj¹cych zasad:

Tabela 2. Dawkowanie witamin 

Witamina Wiek Dawka 
chorego dobowa

A <6. tyg.ż. 2000 j.m.

od 6. tyg.ż. 4000 j.m.
do 6. mies.ż.

>6. mies.ż. 8000 j.m.

D <6. tyg.ż 200 j.m.

od 6. tyg.ż. 400 j.m.
do 6. mies.ż.

>6. mies.ż. 800 j.m.

E do 12. mies.ż. 50 mg

1.–10. rż. 100 mg

>10. rż. 200 mg 

K dzieci 5 mg/tydz.ż. 
lub więcej 

B6 dzieci 0,004–0,08 mg

Tabela 3. Zawartość enzymów trzustkowych 
w jednostkach FIP w jednej kapsułce 
różnych preparatów

Nazwa Lipaza Proteaza Amylaza
preparatu

Kreon 10 000 10 000 600 9 000

Kreon 25 000 25 000 1000 18 000

Panzytrat 10 000 500 9 000
10 000

Panzytrat 20 000 1000 18 000
20 000

Lipancrea 16 000 900 11 500
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– preparatów enzymatycznych nie dodaje siê do so-
ków, owoców, jarzyn i innych produktów bez-
t³uszczowych;

– ustalon¹ indywidualnie dawkê nale¿y zwiêkszaæ
stopniowo, kontroluj¹c objawy kliniczne; nie mo¿-
na przekroczyæ dawki 2500 j. lipazy/kg mc./posi³ek;

– maksymalna dawka dobowa wynosi 10 000 j. lipa-
zy/kg mc.
Za w³aœciw¹ dawkê preparatów uznaje siê tak¹,

która zapewnia sta³e zwiêkszanie masy cia³a, nor-
malizacjê stolców, ust¹pienie wzdêcia i bólu brzucha
oraz zmniejszenie utraty t³uszczu pokarmowego.

Nale¿y pamiêtaæ, ¿e du¿e dawki preparatów enzy-
mów trzustkowych s¹ m.in. czynnikiem ryzyka wyst¹-
pienia kolonopatii w³ókniej¹cej. Skutecznoœæ prepara-
tów enzymatycznych mo¿e zwiêkszyæ podawanie H2-
-blokerów lub inhibitorów pompy protonowej.

Refluks żołądkowo-przełykowy

Ze wzglêdu na czêste wspó³istnienie refluksu ¿o³¹d-
kowo-prze³ykowego u chorych na mukowiscydozê
wskazane jest wykonywanie badañ diagnostycznych
w tym kierunku (g³ównie 24-godzinne monitorowa-
nie pH w prze³yku).

Dystalna niedrożność jelit 

Nawracaj¹ce epizody bólu brzucha z objawami
niedro¿noœci przepuszczaj¹cej mog¹ byæ wynikiem
dystalnej niedro¿noœci jelit (distal intestinal obstruc-
tion syndrom – DIOS). 

Choroby wątroby i dróg żółciowych 

W przypadku stwierdzenia zaburzeñ w drogach
¿ó³ciowych (¿ó³taczka w wywiadzie, cechy cholestazy
potwierdzonej badaniami laboratoryjnymi [zwiêk-
szenie aktywnoœci γ-glutamylotranspeptydazy, fosfa-
tazy alkalicznej lub stê¿enia kwasów ¿ó³ciowych w su-
rowicy]) u chorego na mukowiscydozê wskazane jest
podawanie preparatu kwasu ursodezoksycholowego
w dawce 10–30 mg/kg mc./24 h (p. tak¿e „Objawy ze
strony uk³adu pokarmowego u chorych na mukowi-
scydozê”, Med. Prakt. Ped. 2/99, s. 85–96 – przyp.
red.). Podejrzenie nadciœnienia wrotnego (zw³aszcza
u chorych z powiêkszeniem œledziony) wymaga dia-
gnostyki i leczenia w oœrodku specjalistycznym.

Zasady leczenia choroby oskrzelowo-płucnej 

Leczenie zmian oskrzelowo-p³ucnych wymaga
skojarzonego stosowania fizjoterapii, antybiotyków,

leków przeciwzapalnych, mukolityków oraz leków
rozszerzaj¹cych oskrzela. 

Fizjoterapia 

Fizjoterapia ma na celu systematyczne usuwanie
wydzieliny zalegaj¹cej w drogach oddechowych, co
mo¿na osi¹gn¹æ, stosuj¹c dobierane indywidualnie
dla ka¿dego chorego metody drena¿owe. Przy dobo-
rze odpowiedniej metody nale¿y uwzglêdniæ:
– wiek chorego,
– stan zaawansowania choroby,
– wystêpowanie nadreaktywnoœci oskrzeli,
– stopieñ motywacji,
– osobiste preferencje chorego.

U niemowl¹t i dzieci, które nie mog¹ jeszcze wspó³-
pracowaæ z lekarzem, zaleca siê oklepywanie, uci-
skanie, wstrz¹sanie, wspomaganie wydechu i prowo-
kowanie kaszlu w pozycjach drena¿owych (tzw. dre-
na¿ u³o¿eniowy).

U dzieci po 3. roku ¿ycia wskazane jest wprowa-
dzanie – mo¿liwie najwczeœniej – metod fizjoterapii
uwzglêdniaj¹cych czynn¹ wspó³pracê chorego w cza-
sie drena¿u. Nale¿¹ do nich:
– technika natê¿onego wydechu;
– technika aktywnego cyklu oddechowego;
– drena¿ autogeniczny;
– Flutter® (plastykowa rurka z ustnikiem przypo-

minaj¹ca fajkê zakoñczona kul¹, która unosi siê
podczas wydechu chorego, a opada podczas wdechu,
wytwarzaj¹c w drogach oddechowych drgania po-
wietrza u³atwiaj¹ce drena¿ wydzieliny. Opór, jaki
wytwarza przyrz¹d podczas wydechu, powoduje do-
datnie ciœnienie w drogach oddechowych i rozprê¿e-
nie pêcherzyków p³ucnych – przyp. red.);

– maska PEP (maska z zastawk¹ wytwarzaj¹ca do-
datnie ciœnienie koñcowowydechowe w drogach
oddechowych [positive end-expiratory pressure –
PEP] – przyp. red.).
Wprowadzanie samodzielnych technik drena¿u

z pe³nym programem terapeutyczno-edukacyjnym,
zmierzaj¹cym do usamodzielnienia siê chorego, roz-
poczyna siê po 10. roku ¿ycia. 

Czas drena¿u oskrzeli i liczba sesji drena¿owych
w ci¹gu dnia zale¿¹ od iloœci zalegaj¹cej w drogach
oddechowych wydzieliny. Zwykle stosuje siê 2–3 sesje
po 15–20 minut. W zaawansowanych stanach choro-
by czas drena¿u mo¿na zwiêkszyæ do 30–40 minut.
G³ówne zasady d³ugofalowego programu fizjo-
terapeutycznego powinny obejmowaæ: 
– przyzwyczajenie chorego do systematycznego wy-

konywania zabiegów fizjoterapeutycznych, 
– jak najwczeœniejsze wprowadzanie czynnych form

fizjoterapii, 



Zasady rozpoznawania i leczenia mukowiscydozy 71

– d¹¿enie do usamodzielnienia siê pacjenta (nauka
autodrena¿u). 
Integraln¹ czêœæ fizjoterapii stanowi systema-

tyczny trening fizyczny (æwiczenia ogólnorozwojowe)
dostosowany do wydolnoœci wysi³kowej chorego.

Antybiotykoterapia

Antybiotyki stosuje siê w przypadku nowych za-
ka¿eñ oskrzelowo-p³ucnych oraz zaostrzenia prze-
wlek³ych zmian zapalnych. Zaostrzenie choroby
oskrzelowo-p³ucnej jest œciœle zdefiniowane (objawy
kliniczne wymieniono w tabeli 4.). W takich przypad-
kach wskazane jest przeprowadzenie co najmniej 14-
-dniowej do¿ylnej kuracji antybiotykami, ewentual-
nie leczenie doustnym lekiem przeciwbakteryjnym
wybranym na podstawie wyniku badania lekowra¿-
liwoœci flory bakteryjnej. Ze wzglêdu na zwiêkszon¹
eliminacjê leków z organizmu chorych na muko-
wiscydozê oraz s³ab¹ penetracjê do wydzieliny
oskrzelowej, dawki antybiotyków powinny byæ wiêk-
sze ni¿ zalecane w innych chorobach (tab. 5.).

W leczeniu empirycznym przed uzyskaniem wy-
niku badañ bakteriologicznych stosuje siê amino-
glikozyd z ceftazydymem. Poni¿ej przedstawiono na-
tomiast zasady modyfikowania terapii w zale¿noœci
od czynnika etiologicznego zaostrzenia:
– Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influ-

enzae – amoksycylina, amoksycylina z klawula-
nianem, cefuroksym;

– Staphylococcus aureus – gdy zaostrzenie przebie-
ga ³agodnie: cefadroksyl, amoksycylina z klawu-
lanianem, kloksacylina, kotrimoksazol, klinda-
mycyna;

– Staphylococcus aureus – gdy zaostrzenie jest ciê¿-
kie lub wywo³ane szczepem opornym na metycy-
linê (MRSA): wankomycyna, teikoplanina, amino-
glikozydy, ryfampicyna, kotrimoksazol, cypro-
floksacyna;

– Pseudomonas aeruginosa – nowe zaka¿enie: amino-
glikozyd + ceftazydym, tobramycyna + pipera-
cylina, cyprofloksacyna p.o. + kolistyna wziew-
nie (przez 3 tyg.);

– Pseudomonas aeruginosa – przewlek³e zaka¿e-
nie: aminoglikozyd + antybiotyk β-laktamowy.
Wskazane jest powtarzanie kuracji antybiotyka-

mi co 3 miesi¹ce.

Antybiotykoterapia wziewna

W przypadku stwierdzenia przewlek³ego zaka¿e-
nia dróg oddechowych przez Pseudomonas aerugi-
nosa wskazane jest przewlek³e leczenie wziewne an-
tybiotykiem wybranym na podstawie wyniku bada-

nia lekowra¿liwoœci izolatu. Najczêœciej stosuje siê
kolistynê, gentamycynê i tobramycynê. Przy wpro-
wadzaniu inhalacji z antybiotyku zaleca siê wykona-
nie badania spirometrycznego w celu ustalenia, czy
nie powoduje on skurczu oskrzeli. Przed inhalacj¹
antybiotyku nale¿y natomiast podaæ lek rozszerzaj¹-
cy oskrzela i przeprowadziæ zabieg fizjoterapeutyczny.
Istotnym elementem skutecznej antybiotykoterapii
wziewnej jest prawid³owo wykonana inhalacja, co za-
pobiega szybkiemu narastaniu lekoopornoœci (odpo-
wiednie filtry lub usuwanie powietrza wydechowego
na zewn¹trz pomieszczenia). Zalecane dawki anty-
biotyków podawanych wziewnie przedstawiono
w tabeli 6.

Leki mukolityczne

Leki mukolityczne podaje siê w celu up³ynnienia
gêstej, lepkiej wydzieliny oskrzelowej. S¹ skutecz-
niejsze, jeœli stosuje siê je wziewnie. Do preparatów
podawanych w inhalacji nale¿¹: ambroksol, mesna,
N-acetylocysteina (podawane w 3–5% roztworach
w soli fizjologicznej) oraz hipertoniczne (5–10%) roz-

Tabela 4. Objawy zaostrzenia choroby oskrzelowo-
-płucnej

� nasilenie kaszlu

� zwiększenie ilości odkrztuszanej wydzieliny lub zmiana
jej wyglądu na bardziej ropny

� duszność

� świszczący oddech

� nieproduktywny kaszel

� stwierdzenie w badaniu przedmiotowym nowych zmian
osłuchowych

� nowe zmiany w badaniu radiologicznym lub nasilenie
zmian wcześniej istniejących

� wyhodowanie z plwociny nowej flory patogennej, 
szczególnie Pseudomonas aeruginosa

� pogorszenie wskaźników wentylacji (spirometria)

� nasilenie hipoksemii lub hiperkapnii (gazometria, 
pulsoksymetria)

� utrata łaknienia

� zmniejszenie masy ciała

� pogorszenie tolerancji wysiłku fizycznego

� gorączka lub stany podgorączkowe

� podwyższenie wskaźników stanu zapalnego (liczba 
leukocytów, OB, CRP)
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Tabela 5. Dawkowanie antybiotyków w zaostrzeniach oskrzelowo-płucnych u chorych na mukowiscydozę

Antybiotyk Droga podania mg/kg mc./24 h Liczba dawek/24 h Maksymalna dawka 
dobowa (w g)

penicyliny

amoksycylina p.o. 50–100 3–4 4,0

kloksacylina p.o. 50–100 3–4
i.v. 100–150 3–4

azlocylina i.v. 300–400 3–4

karbenicylina i.v. 500 3–4 30

piperacylina i.v. 300–400 3–4 20

penicyliny z inhibitorami ββ-laktamaz

amoksycylina p.o. 50–100 3–4 3,0
z klawulanianem i.v. 150 4 8,0

piperacylina i.v. 300–400 3–4 18
z tazobaktamem

tykarcylina i.v. 300 3–4 20
z klawulanianem

monobaktamy i karbapenemy

aztreonam i.v. 150–200 3–4 20

imipenem i.v. 50–90 3–4 4
z cylastatyną

meropenem i.v. 30–60 3 6

cefalosporyny

cefadroksyl p.o. 50–100 2 8

cefaklor p.o. 40 3–4 3,0

cefaleksyna p.o. 50–100 4–6

cefuroksym p.o. 25–50* 2 2
i.v. 200–250 3–4 10

cefoperazon i.v. 100–200 2

cefotaksym i.v. 100 3–4

ceftazydym i.v. 150–300 3–4 12–15

ceftriakson i.v. 20–80 1

fluorochinolony

cyprofloksacyna p.o. 40 2–3 2,0
i.v. 10–25 2 0,8

ofloksacyna p.o. 20–30 2 1,2

aminoglikozydy

amikacyna i.v. 25–35 1–3

gentamycyna i.v. 7,5–10–20 1–3

netylmycyna i.v. 7,5–10–20 1–3

tobramycyna i.v. 7,5–10–20 1–3



twory NaCl. Po inhalacji nale¿y wykonaæ zabieg 
fizjoterapeutyczny. Leki mukolityczne mo¿na stoso-
waæ równie¿ doustnie. Najskuteczniejszym obecnie
preparatem mukolitycznym jest ludzka rekombinowa-
na dezoksyrybonukleaza (dornaza α [Pulmozyme®]).

Zasady stosowania dornazy α

Kryteria kwalifikacji chorych do leczenia: 
– potwierdzone rozpoznanie mukowiscydozy;
– choroba oskrzelowo-p³ucna, zw³aszcza odkrztu-

szanie ropnej plwociny; przewlek³e lub okresowe
zmiany zapalne w p³ucach potwierdzone bada-
niem przedmiotowym i(lub) radiologicznym,
przynajmniej jeden w roku epizod zaostrzenia
zmian zapalnych wymagaj¹cy leczenia antybioty-
kiem;

– dobra wspó³praca chorego w czasie zabiegów in-
halacyjnych i fizjoterapeutycznych (wskazania do
stosowania dornazy α u pacjentów niewspó³pracu-
j¹cych – najczêœciej dzieci do 5. roku ¿ycia – oraz
u chorych z FEV1 <50% i[lub] PaO2 <70 mm Hg
w spoczynku powinien ustaliæ specjalista).
Leczenie rozpoczyna siê w oœrodku specjalistycz-

nym, tam te¿ powinno siê monitorowaæ efekty tera-
pii. Lek nale¿y podawaæ 1 raz dziennie w dawce 2,5
mg, wy³¹cznie za pomoc¹ zalecanego przez produ-
centa leku inhalatora dyszowego. Przed inhalacj¹
dornazy nale¿y wykonaæ zabieg fizjoterapeutyczny;
powtarza siê go nie wczeœniej ni¿ 2 godziny po poda-
niu leku. W ci¹gu 3 miesiêcy od rozpoczêcia stosowa-
nia leku nale¿y systematycznie oceniaæ jego skutecz-
noœæ (spirometria), aby po zakoñczeniu terapii pod-
j¹æ decyzjê o kontynuacji leczenia. 

Leki rozszerzające oskrzela

Leki te podaje siê chorym z objawami odwracal-
nej obturacji, najczêœciej przed planowanym wysi³-
kiem fizycznym, fizjoterapi¹ oraz wziewnym poda-
niem antybiotyku. Podczas ich stosowania zaleca siê
okresowe wykonywanie testu odwracalnoœci obtura-
cji w celu kontroli skutecznoœci leczenia. Najczêœciej
stosuje siê:
– β-mimetyki krótko dzia³aj¹ce (np. salbutamol, fe-

noterol) i bromek ipratropium;
– β-mimetyki d³ugo dzia³aj¹ce (np. salmeterol, for-

moterol);
– metyloksantyny (np. teofilina).

Leczenie przeciwzapalne

Wskazania do przewlek³ego leczenia przeciw-
zapalnego powinny byæ ustalane w oœrodkach spe-

cjalistycznych. 
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Tabela 6. Dawkowanie antybiotyków stosowanych 
wziewnie u chorych na mukowiscydozę 

Lek Dawka Liczba 
dawek/24 h

kolistyna 250 000 j.m. 2
–2 000 000 j.m.

tobramycyna 40–160 mg 2

gentamycyna 40–160 mg 2

karbenicylina 1000–2000 mg 2

glikopeptydy

wankomycyna i.v. 40 4 2

teikoplanina i.v. 10 mg/kg mc. co 12 h 2
(dawka początkowa);
następnie 6–10 mg/kg 1
mc./24 h

inne

klindamycyna i.v 25–30 3–4

ryfampicyna p.o. 15–20 1 2

kotrimoksazol p.o. 10–20** 2

kwas fusydowy p.o. 50 3–4

* w postaci aksetylu cefuroksymu 
** w przeliczeniu na trimetoprym
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W przypadkach zaostrzeñ oskrzelowo-p³ucnych
o ciê¿kim przebiegu i aspergilozy oskrzelowo-p³uc-
nej mo¿na stosowaæ kortykosteroidy ogólnie (doust-
nie lub do¿ylnie). Jeœli zawiod³y inne metody lecze-
nia, stosuje siê przewlekle wziewne preparaty kortyko-
steroidów.

Pomocne s¹ tak¿e niesteroidowe leki przeciw-
zapalne, stosowane wziewnie (np. nedokromil sodu)
lub ogólnie (np. ibuprofen). 

Tlenoterapia

U chorych z przewlek³¹ niewydolnoœci¹ oddecho-
w¹ (PaO2 <55 mm Hg) konieczna jest przewlek³a
domowa tlenoterapia, do której kwalifikuje zespó³
oœrodka specjalistycznego. 

Szczepienia ochronne

Mukowiscydoza nie jest przeciwwskazaniem do
szczepieñ ochronnych, chorych nale¿y wiêc szczepiæ
zgodnie z aktualnym kalendarzem szczepieñ, uwzglê-
dniaj¹c szczepienie przeciwko wirusowemu zapale-
niu w¹troby typu B (u chorych dotychczas nieszcze-
pionych). Zaleca siê tak¿e szczepienie przeciwko gry-
pie 1 raz do roku.

Poradnictwo genetyczne

U ka¿dego chorego na mukowiscydozê nale¿y
przeprowadziæ badanie molekularne, w celu okreœle-
nia rodzaju mutacji genu CFTR. W przypadku
stwierdzenia u noworodka niedro¿noœci smó³kowej
oraz u niemowl¹t z ¿ó³taczk¹ o nieustalonej przyczy-
nie trzeba pobraæ krew do badania molekularnego
przed ewentualnym przetoczeniem krwi lub jej pre-
paratów. Chorego i jego rodzinê nale¿y obj¹æ opiek¹
kompetentnej poradni genetycznej.

Poradnictwo psychologiczne

Ze wzglêdu na swoj¹ specyfikê, mukowiscydoza
jest Ÿród³em wielu problemów psychologicznych.
Chorego i jego rodzinê nale¿y poinformowaæ o mo¿-
liwoœci uzyskania pomocy psychologicznej. Skorzy-
stanie z niej nale¿y zalecaæ zw³aszcza w przypadku
problemów wychowawczych i rodzinnych. 

Ze wzglêdu na z³o¿one problemy kliniczne cho-
rych na mukowiscydozê nale¿y leczyæ w oœrodkach
specjalistycznych (tab. 7.), przy sta³ej wspó³pracy
z lekarzem podstawowej opieki zdrowotnej.

Tabela 7. Ośrodki specjalistyczne zajmujące się 
leczeniem chorych na mukowiscydozę 
w Polsce

specjalistyczne leczenie

� Klinika Bronchologii i Mukowiscydozy 
Zespół Pediatryczny Instytutu Gruźlicy i Chorób Płuc
w Rabce
ul. M. Skłodowskiej-Curie 2, 34-700 Rabka
tel. (0-18) 267-60-60 w. 322

� Klinika Pediatrii i Centrum Diagnostyki i Leczenia Dzieci
Chorych na Mukowiscydozę 
Instytut Matki i Dziecka w Warszawie

ul. Kasprzaka 17A, 01-211 Warszawa 
tel. (0-22) 632-80-09 

� I Klinika Gruźlicy i Chorób Płuc Instytutu Gruźlicy i Chorób
Płuc w Warszawie

ul. Płocka 26, 01-138 Warszawa; tel. (0-22) 691-21-43

� Klinika Gastroenterologii i Żywienia Instytut „Pomnik-
-Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie

Al. Dzieci Polskich 20, 04-736 Warszawa
tel. (0-22) 815-35-54

� Klinika Gastroenterologii Dziecięcej i Chorób Meta-
bolicznych oraz Kilinika Pulmonologii Dziecięcej 
Instytut Pediatrii AM w Poznaniu 

ul. Szpitalna 27/33, 60-572 Poznań 
tel. (0-61) 847-26-85, 849-14-32, 849-13-13

� Poradnia dla Dzieci Chorych na Mukowiscydozę
SZOZMiDz w Gdańsku
ul. Polanki 119, 80-308 Gdańsk; tel. (0-58) 552-50-81
w. 247

� III Klinika Chorób Dzieci AM w Białymstoku
ul. Waszyngtona 17A, 15-274 Białystok 
tel. (0-85) 742-40-31 w. 710 

� I Klinika Gruźlicy i Chorób Płuc 
Instytut Gruźlicy i Chrób Płuc w Warszawie

ul. Płocka 26, 01-138 Warszawa 
tel. (0-22) 691-21-47 (wyłącznie dorośli)

� Klinika Ftyzjopneumonologii, AM w Poznaniu
ul. Szamarzewskiego 81, 60-568 Poznań 
tel. (0-61) 841-70-61, 841-56-71 w. 251
(wyłącznie dorośli)

� I Katedra Pediatrii, Pediatryczna Klinika Dziennej 
Diagnostyki i Terapii
Śląskie Centrum Pediatrii

ul. 3 Maja 13/15, 41-800 Zabrze 
tel. (0-31) 271-12-61 w. 224, 271-37-60

diagnostyka molekularna

� Zakład Genetyki Instytutu Matki i Dziecka w Warszawie
ul. Kasprzaka 17A, 01-211 Warszawa 
tel. (0-22) 632-96-57, 631-09-84 

� Zakład Genetyki Człowieka PAN w Poznaniu
ul. Strzeszyńska 32, 60-479 Poznań 
tel. (0-61) 823-30-11 w. 230


