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Streszczenie

Wstep:  Mukowiscydoza (cystic fibrosis, CF) to ciezka, uwarunkowana genetycznie mutacjami w genie CFTR, postepujaca
choroba wielonarzgdowa prowadzgca do licznych powiktarh w tym nawrotowej odmy optucnowej. Brak jest nadal
terapii przyczynowej pomimo wielu badan klinicznych w CF. Leczenie nadal skupia sie na tagodzeniu objawéw
i spowalnianiu postepu choroby.

Opis przypadku: Przedstawiamy trudnosci diagnostyczne i terapeutyczne u 16-letniej pacjentki z nawrotowa odma optucnowa
w przebiegu ciezkiej postaci CF.

Whioski: Leczenie nawrotowej odmy optucnowej w przebiegu mukowiscydozy moze wymagacé niestandardowego poste-
powania i stanowi wyzwanie dla lekarzy opiekujgcych sie podobnymi pacjentami.

Stowa kluczowe: odma optucnowa, mukowiscydoza, odsysanie

Abstract

Background: Cystic fibrosis is a severe, genetically conditioned disease (CFTR gene mutations) that affects many organs and
leads to many complications — recurrent pneumothorax included. There is still no causal treatment despite on
many studies ongoing. Treatment is focused on decreasing sympotoms and slowing down the disease.

Case Report:  We present a case of 16 y.o. girl with severe cystic fibrosis with complication of recurrent pneumothorax.
Treatment difficulties and diagnostic challanges has been described and discussed.

Conclusions: Treatment of recurrent pneumothorax in course of cystif fibrosis may require nonstandard procedures and might
be challanging for medical team taking care of such a patient.
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Wstep

Mukowiscydoza (cystic fibrosis) to najczesciej wystepujaca cho-
roba genetyczna o dziedziczeniu autosomalnym recesywnym
wsrdd populacji kaukaskiej. Czesto$¢ wystepowania rozni sie
w zaleznosci od kraju. W Polsce wynosi okoto 1/2300 zywych
urodzen. W jej przebiegu, w wyniku mutacji na obu kopiach ge-
nu CFTR (ang. cystic fibrosis transmembrane conductance re-
gulator), kodujacego kanat chlorkowy, dochodzi do zaburzenia
transportu jonow we wszystkich gruczotach zewnatrzwydzielni-
czych, co prowadzi do dysfunkcji kluczowych dla przezycia na-
rzaddw, takich jak trzustka, watroba, ptucai jelita [1].

Powiktania ze strony uktadu oddechowego sg pierwsza
przyczyng przedwczesnego zgonu chorych na mukowiscydoze.
Do objawdw ptucnych CF zalicza sie miedzy innymi: krwioplu-
cie, odme optucnowa, przewlekte zapalenie zatok i drég odde-
chowych, rozstrzenie oskrzeli, niewydolnos¢ oddechowa. Od-
ma optucnowa to obecno$¢ powietrza w jamie optucnowe;j.
Czynniki ryzyka sg zwigzane z przewlektym zakazeniem Burkhol-
deria cepacia i Pseudomonas aeruginosa oraz wspotistnieniem
innych powiktan jak krwioplucie czy niewydolnos¢ trzustki [2].

Znaczne zaawansowanie choroby (FEV1 <30%) [3] rowniez
sprzyja wystgpieniu tego powiktania. Biorgc pod uwage kryte-
rium czasu mozemy wyodrebnié pierwszy przypadek odmy, lub
odme nawracajaca, gdy przeciek powietrza pojawi sie ponow-
nie w przeciggu 7 lub wiecej dni od poprzedniego epizodu. Je-
zeli przeciek powietrza utrzymuje sie przez 5 lub wiecej dni mo-
zemy rozpoznac¢ odme utrzymujaca sie (Shidlow 1993). Terapie
mozna podzieli¢ na interwencje medyczne (tlenoterapia i ob-
serwacja) lub chirurgiczne. Ta druga grupa, obejmujaca drenaz,
pleurodeze i pleurektomie w zaleznosci od przebiegu leczenia,
jest uwazana za skuteczniejszg opcje terapeutyczng dla pacjen-
téw z odma bez istotnych towarzyszacych chordéb ptuc. Jednak
u 0s6b dotknietych CF moze komplikowaé procedure przeszcze-
pu ptuc w przysztosci.

Nie ma dostepnych badan klinicznych, ktére poréwnywa-
tyby w wiarygodny sposéb skutecznos¢ oraz ryzyko powiktan
w obu typach interwencji u chorych na mukowiscydoze [2, 4].
Dodatkowym utrudnieniem jest fakt, ze u 50-90% z tych pacjen-
téw odma nawraca, a u niemal potowy z nich pojawia sie tez
po przeciwnej stronie klatki piersiowej. Odma pogarsza w zna-
czacym stopniu funkcjonowanie ptuca, a chory odczuwa dusz-
nos¢ i znaczacy bol. W przypadku opornosci na leczenie stano-
wi niezalezne wskazanie do przeszczepu ptuc [5]. Ponizej przed-
stawiamy przypadek 16-letniej pacjentki z nawracajaca jedno-
stronng odma optucnowg, w ktérym ze wzgledu na stopien
zaawansowania choroby, diagnostyka i podjete dziatania tera-
peutyczne obarczone byty licznymi problemami.

Opis przypadku

16-letnia pacjentka z zaawansowang mukowiscydozg (geno-
typ pacjentki, dwie mutacje w genie CFTR ¢.1521-1523delCTT,
dawniej zwana F508 del oraz c.2012delT, dawniej zwana
2143delT) zostata przyjeta do Kliniki Chirurgii Dzieciecej z po-

wodu nawrotu lewostronnej odmy optucnowej. Poprzedni epi-
zod wystapit miesigc przed przyjeciem do szpitala. Przy przyje-
ciu stan pacjentki byt sredni — pacjentka pozostawata w przy-
musowej pozycji siedzacej i wymagata tlenoterapii o wyso-
kim przeptywie tlenu. Wobec znacznego nasilania sie dusznosci
i obrazu radiologicznego zdecydowano o wykonaniu drenazu
lewej jamy optucnowej w trybie natychmiastowym — zabieg
wykonano w znieczuleniu miejscowym. Mimo poprawy stanu
klinicznego pacjentki i zmniejszenia odmy w pierwszych zdje-
ciach Rtg klatki piersiowej, po 2 tygodniach na zdjeciu RTG ptu-
co lewe wypetniato tylko okoto potowy objetosci klatki pier-
siowej po stronie lewej. Zdecydowano o koniecznosci wykona-
nia badania tomografii komputerowej (TK) klatki piersiowej, co
spowodowato kolejne trudnosci — z uwagi na zaawansowanie
choroby i przymusowej pozycji siedzacej nie byto mozliwosci
utozenia pacjentki w pozycji lezgcej. W porozumieniu z konsul-
tujgcym torakochirurgiem zdecydowano o zatozeniu na czas ba-
dania worka Heimlicha — biernej zastawki pozwalajacej na wy-
lot powietrza z klatki piersiowej, a uniemozliwiajacej jego po-
wrot.

Pacjentka nowa metode drenazu tolerowata lepiej niz sta-
ty drenaz. Ostatecznie, w obecnosci anestezjologa, po preme-
dykacji, pacjentka zostata przetransportowana do pracowni TK
i przelezata 90 sekund, ktére pozwolito wykona¢ badanie. Wy-
nik badania TK wskazywat na zmiany typowe dla mukowiscy-
dozy (zwtdknienia, jamy z poziomami ptynu, pecherze roze-
dmowe). Nie udato sie jednak jednoznacznie zidentyfikowac
miejsca przecieku powodujgcego utrzymywanie sie odmy. Zde-
cydowano sie na pozostawienie zatozonego worka Heimlicha
i odstgpiono od zabiegu operacyjnego. W trakcie hospitaliza-
cji, w porozumieniu z oddziatem pulmonologicznym, w ktérym
od lat leczona byta pacjentka, jednoczesnie wykonywane by-
ty badania konieczne do zakwalifikowania na liste oczekujacych
transplantacji ptuc.

Po 25 dniach od przyjecia, pacjentka w stanie ogélnym sta-
bilnym, z wcigz utrzymujaca sie odmg optucnowa lewostronng,
z zatozong zastawka Heimlicha zostata przekazana na oddziat
pulmonologiczny. Po 2 tygodniach od przekazania ptuco ulegto
rozprezeniu, drenaz usunieto.

Dyskusja

W omawianym przypadku odstgpiono od zabiegu operacyjne-
g0, pomimo utrzymywania sie odmy. Wptyw na decyzje miaty
zaawansowanie choroby zasadniczej oraz ryzyko znieczulenia
ogdlnego z wentylacjg mechaniczng wysokododatnimi cisnie-
niami. Oceniamy, ze w powyzszej sytuacji, wymagany, przed-
stawiony wyzej sposdb wentylacji z duzym prawdopodobien-
stwem mogtby spowodowacé powstanie nowych, licznych, pe-
kajgcych pecherzy rozedmowych i znacznie zwiekszy¢ ryzyko
zgonu [6]. Wykonanie pleurodezy byto natomiast niemozliwe
z powodu zbyt duzej przestrzeni pomiedzy optucng ptucna
i Scienng.

Obecnie na etapie badan klinicznych znajduje sie wiele le-
kéw, ktére moga umozliwié przyczynowe leczenie mukowiscy-

618



Nawracajgca odma optucnowa w przebiegu mukowiscydozy — trudnosci terapeutyczne. Opis przypadku

dozy. Jednym z bardziej obiecujacych jest preparat Ivacaftor.
Przeznaczony poczatkowo dla chorych z mutacjg G551D zostat
zatwierdzony przez FDA (U.S. Food and Drug Administration)
i EMA (European Medicines Agency) w 2013 r. [7]. Ma on pozy-
tywny wptyw na parametry spirometryczne nawet w zaawan-
sowanych stadiach choroby [8]. Duze nadzieje wigze sie réw-
niez z terapig genowg i komdrkami macierzystymi [3]. Jednak
nadal postepowanie jest ukierunkowane gtéwnie na zwalcza-
nie powiktan i spowolnienie postepu choroby.
Odma optucnowa wystepuje u 3,4% populacji chorych na
CF. Kolejne incydenty odmy wystepujg u 1 na 5 pacjentéw z po-
jedynczym incydentem odmy optucnowej. Zdarzajg sie przy-
padki po tej samej lub po przeciwnej stronie [9]. Wystgpienie
odmy u chorych na mukowiscydoze wigze sie z wiekszg $mier-
telnoscia, siegajaca 48,6% w pordwnaniu z pacjentami, u kto-
rych nie odnotowano tego powiktania (12,2%). Postepowanie
w przypadku odmy w CF nie powinno by¢ inne niz standardowe,
chociaz przedstawiany przypadek jest przyktadem, w ktérym to
niestandardowe postepowanie umozliwito powodzenie.
Zastosowanie aspiracji lub postawy wyczekujacej czesto
jest niewystarczajgce. Leczeniem z wyboru jest wykonanie dre-
nazu optucnej a w przypadku nawrotéw — pleurodezy [3]. Za-
stosowanie w leczeniu odmy u pacjentéw z CF obserwacji, aspi-
racji oraz drenazu optucnowego jest nieskuteczne w 50% [10].
Postawe wyczekujaca dopuszcza sie jedynie w przypadkach ma-
tej odmy, niepowodujgcej niestabilnosci klinicznej. W przypad-
ku pierwszego epizodu duzej odmy, lub matej, lecz dajacej
znacznie nasilone objawy kliniczne postepowaniem z wyboru
w pierwszym epizodzie jest zatozenie drenazu optucnowego.
Jako przetrwaty przeciek powietrza okresla sie sytuacje, w kto-
rej mimo zastosowania drenazu optucnowego nie udaje sie uzy-
skac rozprezenia ptuca w ciggu 2-14 dni. W wytycznych dotycza-
cych postepowania w odmie optucnowej z 2014 r. interwencje
chirurgiczng doradza sie po 2 dniach (wg British Thoracic So-
ciety), badz 4 dniach w przypadku odmy samoistnej pierwot-
nej i 5 we wtornej (wg American College of Chest Phisicians).
Dtuzsze oczekiwanie moze zmniejszac jej skutecznos¢ [11]. Na-
tomiast czas oczekiwania na takg interwencje w przypadkach
chorych na CF nie zostat jednoznacznie okreslony [3].
Wykonanie pleurodezy, mimo wysokiej skutecznosci jest
w przypadku mukowiscydozy kontrowersyjne i jest dopuszczal-
na dopiero w przypadku nawrotu odmy [3]. Po jej zastosowa-
niu wykonanie przeszczepu ptuc staje sie bardziej skompliko-
wane i grozi wiekszym ryzykiem powiktai. Mianowicie pod-
czas etapu mobilizacji ptuca przed pulmonektomig moze dojs¢
do uszkodzenia nerwu przeponowego i lewego nerwu krtanio-
wego wstecznego [12]. Nalezy jednak podkresli¢, ze pleuro-
deza nie jest bezwzglednym przeciwwskazaniem do przeszcze-
pu ptuc [13]. W zwigzku z duzg odlegtoscig miedzy blaszkami
optucnej w tym przypadku odstgpiono od pleurodezy.
Alternatywnym postepowaniem w przypadku odmy niere-
agujacej na drenaz ssacy moze by¢ zatozenie zastawki Heimli-
cha. Mechanizm dziatania zastawki polega na jednostronnym
przeptywie powietrza z jamy optucnej, co zapewnia gumowa
zastawka umocowana na rurce [14]. Jej zastosowanie umozli-
wia wczesng pionizacje pacjenta a co za tym idzie zmniejsze-

nie ryzyka zylnej choroby zakrzepowo-zatorowej i szpitalnego
zapalenia ptuc. Poprawia sie réwniez samopoczucie pacjenta,
ktéry jest w stanie poruszac sie samodzielnie w obrebie oddzia-
tu [15]. W przedstawionym przez nas przypadku, poza polepsze-
niem komfortu zycia pacjentki, zastosowanie zastawki pozwoli-
to na przeprowadzenia badania TK. Co wiecej ta forma drenazu
ostatecznie pozwolita osiggnac rozprezenie ptuca, a takze unik-
na¢ ryzykownych form interwencji, ktére wymagatyby wentyla-
cji mechanicznej i znieczulenia ogdlnego.

W zaawansowanym stadium CF nie zaleca sie wentyla-
cji mechanicznej, ktéra moze prowadzi¢ do licznych powiktan.
Metodg z wyboru jest wiec nieinwazyjne wspomaganie odde-
chu [8, 16]. Dodatkowo warto zaznaczy¢, ze stosowanie wenty-
lacji mechanicznej jest bezwzglednym przeciwwskazaniem do
wykonywania przeszczepu, jednak jest to zalezne od doswiad-
czen osrodka przeszczepiajacego [17]. Pacjenci, u ktdrych jest
prowadzona wentylacja mechaniczna majg gorsze rokowanie
w stosunku do pacjentéw bez wentylacji mechanicznej [16]. Nie
wszyscy autorzy sg jednak w tej kwestii zgodni [18]. Wobec po-
wyzszego zasadna wydaje sie by¢ decyzja o nieprzeprowadza-
niu w tym przypadku procedur w znieczuleniu ogélnym i wen-
tylacji mechanicznej wysokododatnimi cisnieniami.

Whnioski

Omowiony przypadek przedstawia trudnosci terapeutyczne
oraz przyktad skutecznego zastosowania worka i zastawki He-
imlicha w leczeniu nawrotowej odmy optucnowej u pacjenta
z zaawansowang postacia mukowiscydozy. Historia pacjentki
podkresla wielokierunkowe i czesto niestandardowe dziatania,
jakie muszg by¢ podejmowane w leczeniu odmy u pacjentéw
z mukowiscydozg.
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