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Streszczenie
Wstęp: Mukowiscydoza (cystic fibrosis, CF) to ciężka, uwarunkowana genetycznie mutacjami w genie CFTR, postępująca

chorobawielonarządowa prowadząca do licznych powikłańw tymnawrotowej odmy opłucnowej. Brak jest nadal
terapii przyczynowej pomimo wielu badań klinicznych w CF. Leczenie nadal skupia się na łagodzeniu objawów
i spowalnianiu postępu choroby.

Opis przypadku: Przedstawiamy trudności diagnostyczne i terapeutyczne u 16‐letniej pacjentki z nawrotową odmą opłucnową
w przebiegu ciężkiej postaci CF.

Wnioski: Leczenie nawrotowej odmy opłucnowej w przebiegu mukowiscydozy może wymagać niestandardowego postę‐
powania i stanowi wyzwanie dla lekarzy opiekujących się podobnymi pacjentami.

Słowa kluczowe: odma opłucnowa, 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 andmight
be challanging for medical team taking care of such a patient.
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Wstęp
Mukowiscydoza (cystic fibrosis) to najczęściej występująca cho‐
roba genetyczna o dziedziczeniu autosomalnym recesywnym
wśród populacji kaukaskiej. Częstość występowania różni się
w zależności od kraju. W Polsce wynosi około 1/2300 żywych
urodzeń. W jej przebiegu, w wyniku mutacji na obu kopiach ge‐
nu CFTR (ang. cystic fibrosis transmembrane conductance re‐
gulator), kodującego kanał chlorkowy, dochodzi do zaburzenia
transportu jonówwewszystkich gruczołach zewnątrzwydzielni‐
czych, co prowadzi do dysfunkcji kluczowych dla przeżycia na‐
rządów, takich jak trzustka, wątroba, płuca i jelita [1].

Powikłania ze strony układu oddechowego są pierwszą
przyczyną przedwczesnego zgonu chorych na mukowiscydozę.
Do objawów płucnych CF zalicza się między innymi: krwioplu‐
cie, odmę opłucnową, przewlekłe zapalenie zatok i dróg odde‐
chowych, rozstrzenie oskrzeli, niewydolność oddechowa. Od‐
ma opłucnowa to obecność powietrza w jamie opłucnowej.
Czynniki ryzyka są związane z przewlekłym zakażeniemBurkhol‐
deria cepacia i Pseudomonas aeruginosa oraz współistnieniem
innych powikłań jak krwioplucie czy niewydolność trzustki [2].

Znaczne zaawansowanie choroby (FEV1 <30%) [3] również
sprzyja wystąpieniu tego powikłania. Biorąc pod uwagę kryte‐
rium czasu możemy wyodrębnić pierwszy przypadek odmy, lub
odmę nawracającą, gdy przeciek powietrza pojawi się ponow‐
nie w przeciągu 7 lub więcej dni od poprzedniego epizodu. Je‐
żeli przeciek powietrza utrzymuje się przez 5 lub więcej dni mo‐
żemy rozpoznać odmę utrzymującą się (Shidlow 1993). Terapię
można podzielić na interwencje medyczne (tlenoterapia i ob‐
serwacja) lub chirurgiczne. Ta druga grupa, obejmująca drenaż,
pleurodezę i pleurektomię w zależności od przebiegu leczenia,
jest uważana za skuteczniejszą opcję terapeutyczną dla pacjen‐
tów z odmą bez istotnych towarzyszących chorób płuc. Jednak
u osób dotkniętych CFmoże komplikować procedurę przeszcze‐
pu płuc w przyszłości.

Nie ma dostępnych badań klinicznych, które porównywa‐
łyby w wiarygodny sposób skuteczność oraz ryzyko powikłań
w obu typach interwencji u chorych na mukowiscydozę [2, 4].
Dodatkowymutrudnieniem jest fakt, że u 50‐90% z tych pacjen‐
tów odma nawraca, a u niemal połowy z nich pojawia się też
po przeciwnej stronie klatki piersiowej. Odma pogarsza w zna‐
czącym stopniu funkcjonowanie płuca, a chory odczuwa dusz‐
ność i znaczący ból. W przypadku oporności na leczenie stano‐
wi niezależne wskazanie do przeszczepu płuc [5]. Poniżej przed‐
stawiamy przypadek 16‐letniej pacjentki z nawracającą jedno‐
stronną odmą opłucnową, w którym ze względu na stopień
zaawansowania choroby, diagnostyka i podjęte działania tera‐
peutyczne obarczone były licznymi problemami.

Opis przypadku
16‐letnia pacjentka z zaawansowaną mukowiscydozą (geno‐
typ pacjentki, dwie mutacje w genie CFTR c.1521‐1523delCTT,
dawniej zwana F508 del oraz c.2012delT, dawniej zwana
2143delT) została przyjęta do Kliniki Chirurgii Dziecięcej z po‐

wodu nawrotu lewostronnej odmy opłucnowej. Poprzedni epi‐
zod wystąpił miesiąc przed przyjęciem do szpitala. Przy przyję‐
ciu stan pacjentki był średni — pacjentka pozostawała w przy‐
musowej pozycji siedzącej i wymagała tlenoterapii o wyso‐
kim przepływie tlenu.Wobec znacznego nasilania się duszności
i obrazu radiologicznego zdecydowano o wykonaniu drenażu
lewej jamy opłucnowej w trybie natychmiastowym –– zabieg
wykonano w znieczuleniu miejscowym. Mimo poprawy stanu
klinicznego pacjentki i zmniejszenia odmy w pierwszych zdję‐
ciach Rtg klatki piersiowej, po 2 tygodniach na zdjęciu RTG płu‐
co lewe wypełniało tylko około połowy objętości klatki pier‐
siowej po stronie lewej. Zdecydowano o konieczności wykona‐
nia badania tomografii komputerowej (TK) klatki piersiowej, co
spowodowało kolejne trudności –– z uwagi na zaawansowanie
choroby i przymusowej pozycji siedzącej nie było możliwości
ułożenia pacjentki w pozycji leżącej. W porozumieniu z konsul‐
tującym torakochirurgiem zdecydowano o założeniu na czas ba‐
dania worka Heimlicha –– biernej zastawki pozwalającej na wy‐
lot powietrza z klatki piersiowej, a uniemożliwiającej jego po‐
wrót.

Pacjentka nową metodę drenażu tolerowała lepiej niż sta‐
ły drenaż. Ostatecznie, w obecności anestezjologa, po preme‐
dykacji, pacjentka została przetransportowana do pracowni TK
i przeleżała 90 sekund, które pozwoliło wykonać badanie. Wy‐
nik badania TK wskazywał na zmiany typowe dla mukowiscy‐
dozy (zwłóknienia, jamy z poziomami płynu, pęcherze roze‐
dmowe). Nie udało się jednak jednoznacznie zidentyfikować
miejsca przecieku powodującego utrzymywanie się odmy. Zde‐
cydowano się na pozostawienie założonego worka Heimlicha
i odstąpiono od zabiegu operacyjnego. W trakcie hospitaliza‐
cji, w porozumieniu z oddziałem pulmonologicznym, w którym
od lat leczona była pacjentka, jednocześnie wykonywane by‐
ły badania konieczne do zakwalifikowania na listę oczekujących
transplantacji płuc.

Po 25 dniach od przyjęcia, pacjentka w stanie ogólnym sta‐
bilnym, z wciąż utrzymującą się odmą opłucnową lewostronną,
z założoną zastawką Heimlicha została przekazana na oddział
pulmonologiczny. Po 2 tygodniach od przekazania płuco uległo
rozprężeniu, drenaż usunięto.

Dyskusja
W omawianym przypadku odstąpiono od zabiegu operacyjne‐
go, pomimo utrzymywania się odmy. Wpływ na decyzję miały
zaawansowanie choroby zasadniczej oraz ryzyko znieczulenia
ogólnego z wentylacją mechaniczną wysokododatnimi ciśnie‐
niami. Oceniamy, że w powyższej sytuacji, wymagany, przed‐
stawiony wyżej sposób wentylacji z dużym prawdopodobień‐
stwem mógłby spowodować powstanie nowych, licznych, pę‐
kających pęcherzy rozedmowych i znacznie zwiększyć ryzyko
zgonu [6]. Wykonanie pleurodezy było natomiast niemożliwe
z powodu zbyt dużej przestrzeni pomiędzy opłucną płucną
i ścienną.

Obecnie na etapie badań klinicznych znajduje się wiele le‐
ków, które mogą umożliwić przyczynowe leczenie mukowiscy‐
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dozy. Jednym z bardziej obiecujących jest preparat Ivacaftor.
Przeznaczony początkowo dla chorych z mutacją G551D został
zatwierdzony przez FDA (U.S. Food and Drug Administration)
i EMA (European Medicines Agency) w 2013 r. [7]. Ma on pozy‐
tywny wpływ na parametry spirometryczne nawet w zaawan‐
sowanych stadiach choroby [8]. Duże nadzieje wiąże się rów‐
nież z terapią genową i komórkami macierzystymi [3]. Jednak
nadal postępowanie jest ukierunkowane głównie na zwalcza‐
nie powikłań i spowolnienie postępu choroby.

Odma opłucnowa występuje u 3,4% populacji chorych na
CF. Kolejne incydenty odmy występują u 1 na 5 pacjentów z po‐
jedynczym incydentem odmy opłucnowej. Zdarzają się przy‐
padki po tej samej lub po przeciwnej stronie [9]. Wystąpienie
odmy u chorych na mukowiscydozę wiąże się z większą śmier‐
telnością, sięgającą 48,6% w porównaniu z pacjentami, u któ‐
rych nie odnotowano tego powikłania (12,2%). Postępowanie
wprzypadku odmywCF nie powinno być inne niż standardowe,
chociaż przedstawiany przypadek jest przykładem, w którym to
niestandardowe postępowanie umożliwiło powodzenie.

Zastosowanie aspiracji lub postawy wyczekującej często
jest niewystarczające. Leczeniem z wyboru jest wykonanie dre‐
nażu opłucnej a w przypadku nawrotów — pleurodezy [3]. Za‐
stosowanie w leczeniu odmy u pacjentów z CF obserwacji, aspi‐
racji oraz drenażu opłucnowego jest nieskuteczne w 50% [10].
Postawęwyczekującą dopuszcza się jedyniewprzypadkachma‐
łej odmy, niepowodującej niestabilności klinicznej. W przypad‐
ku pierwszego epizodu dużej odmy, lub małej, lecz dającej
znacznie nasilone objawy kliniczne postępowaniem z wyboru
w pierwszym epizodzie jest założenie drenażu opłucnowego.
Jako przetrwały przeciek powietrza określa się sytuację, w któ‐
rejmimo zastosowania drenażu opłucnowego nie udaje się uzy‐
skać rozprężenia płucaw ciągu 2‐14 dni.Wwytycznych dotyczą‐
cych postępowania w odmie opłucnowej z 2014 r. interwencję
chirurgiczną doradza się po 2 dniach (wg British Thoracic So‐
ciety), bądź 4 dniach w przypadku odmy samoistnej pierwot‐
nej i 5 we wtórnej (wg American College of Chest Phisicians).
Dłuższe oczekiwanie może zmniejszać jej skuteczność [11]. Na‐
tomiast czas oczekiwania na taką interwencję w przypadkach
chorych na CF nie został jednoznacznie określony [3].

Wykonanie pleurodezy, mimo wysokiej skuteczności jest
w przypadku mukowiscydozy kontrowersyjne i jest dopuszczal‐
na dopiero w przypadku nawrotu odmy [3]. Po jej zastosowa‐
niu wykonanie przeszczepu płuc staje się bardziej skompliko‐
wane i grozi większym ryzykiem powikłań. Mianowicie pod‐
czas etapu mobilizacji płuca przed pulmonektomią może dojść
do uszkodzenia nerwu przeponowego i lewego nerwu krtanio‐
wego wstecznego [12]. Należy jednak podkreślić, że pleuro‐
deza nie jest bezwzględnym przeciwwskazaniem do przeszcze‐
pu płuc [13]. W związku z dużą odległością między blaszkami
opłucnej w tym przypadku odstąpiono od pleurodezy.

Alternatywnym postępowaniem w przypadku odmy niere‐
agującej na drenaż ssący może być założenie zastawki Heimli‐
cha. Mechanizm działania zastawki polega na jednostronnym
przepływie powietrza z jamy opłucnej, co zapewnia gumowa
zastawka umocowana na rurce [14]. Jej zastosowanie umożli‐
wia wczesną pionizację pacjenta a co za tym idzie zmniejsze‐

nie ryzyka żylnej choroby zakrzepowo‐zatorowej i szpitalnego
zapalenia płuc. Poprawia się również samopoczucie pacjenta,
który jest w stanie poruszać się samodzielnie w obrębie oddzia‐
łu [15].Wprzedstawionymprzez nas przypadku, poza polepsze‐
niem komfortu życia pacjentki, zastosowanie zastawki pozwoli‐
ło na przeprowadzenia badania TK. Co więcej ta forma drenażu
ostatecznie pozwoliła osiągnąć rozprężenie płuca, a także unik‐
nąć ryzykownych form interwencji, które wymagałyby wentyla‐
cji mechanicznej i znieczulenia ogólnego.

W zaawansowanym stadium CF nie zaleca się wentyla‐
cji mechanicznej, która może prowadzić do licznych powikłań.
Metodą z wyboru jest więc nieinwazyjne wspomaganie odde‐
chu [8,16]. Dodatkowo warto zaznaczyć, że stosowanie wenty‐
lacji mechanicznej jest bezwzględnym przeciwwskazaniem do
wykonywania przeszczepu, jednak jest to zależne od doświad‐
czeń ośrodka przeszczepiającego [17]. Pacjenci, u których jest
prowadzona wentylacja mechaniczna mają gorsze rokowanie
w stosunkudopacjentówbezwentylacjimechanicznej [16]. Nie
wszyscy autorzy są jednak w tej kwestii zgodni [18]. Wobec po‐
wyższego zasadna wydaje się być decyzja o nieprzeprowadza‐
niu w tym przypadku procedur w znieczuleniu ogólnym i wen‐
tylacji mechanicznej wysokododatnimi ciśnieniami.

Wnioski
Omówiony przypadek przedstawia trudności terapeutyczne
oraz przykład skutecznego zastosowania worka i zastawki He‐
imlicha w leczeniu nawrotowej odmy opłucnowej u pacjenta
z zaawansowaną postacią mukowiscydozy. Historia pacjentki
podkreśla wielokierunkowe i często niestandardowe działania,
jakie muszą być podejmowane w leczeniu odmy u pacjentów
z mukowiscydozą.
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