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SUMMARY

ATYPICAL ONSET OF CYSTIC FIBROSIS IN INFANTS

Keywords: cystic fibrosis, electroyte balance disorders, atypical onset

The diagnosis of cystic fibrosis should be considered in young infants with nutritional deficiencies associated
with electroyte balance disorders. Increased vigilance of physicians in recognizing uncommon signs of cystic
fibrosis onset allowed an early diagnosis and correct treatment accordind to the needs of ill child.

PE3IOME

ATHITAYHOE HAYAJIO MYKOBHUCIIUJIO3A V JETEW PAHHET'O BO3PACTA

KuaroueBble cji0Ba: MyKOBMCIHA03, KMCJIOTHO-1EJI04YHOK 0ajIaHC, AaTUIINYHOE HAYAJI0

Huacnos myxosucyuooza ciedyem paccmampugams y 0emetl paHHe20 803pAcma ¢ 0euyumom numanus u
€ HapYWeHUAMU KUCTOMHO-UenouHo2o bananca. Ilogviuennas 60umenvHocms 8payeli 6 pacno3HA8AHUU Hemu-
NUYHBIX NPUZHAKO8 HAYALA MYKOBUCYUOO03A NO360NUM YIYHULUNG OUASHOCTIUKY HA PAHHUX CIMAOUSIX U NPABUTLHO
onpeodenums onepamusHoe ieyeHue co2nacHo NompebHOCmAM 601bHO20 pebenKda.

Caz clinic. Copilul S. F. internat 1n sectia reani-
mare §i terapie intensiva a IM si C, Clinica ,,E. Cota-
ga” la varsta de 2 luni 3 saptdmani cu acuze la refuz
de alimentatie timp de doua zile, vome si regurgitatii
periodice, inactiv, somnolent. Din spusele mamei, co-
pilul este sarat la sdrut.

Copilul de la a II-a sarcind, care a decurs pe fond
de anemie la mamad, ndscut la termen cu greutatea
3420 g si talia 51 cm. Sugarul a fost alimentat natural
pana la varsta de 1,5 luni. Adaosul ponderal in primele
doud luni de viata a constituit doar cite 600 g. Din
cauza lipsei adaosului ponderal copilul a fost trecut la
alimentatie cu amestec adaptat cate 90 ml la fiecare 3
ore, dar alimentat cu dificultate pand la refuz complet
de hrana. Drept rezultat, copilul pe parcursul a 3 sap-
tdmani a pierdut in greutate 300 g.

Anamnesticul familial nu este agravat: parintii
sunt tineri, sanatosi si au un fiu de 7 ani sanatos.

Starea generald a copilului la momentul internarii
grava. Copilul cu malnutritie marcata, cu o greutate de
4300 g. (P3-10), talia — 59,5 cm (P25-75), perimetrul
capului — 39 cm (P25-75), perimetrul toracelui — 37
cm (P25-75). Indicele de nutritie a constituit 0,79,
care denotd un grad moderat de malnutritie.

Tesutul adipos subcutanat micgorat uniform.

Copilul adinamic, inactiv, periodic agitat, semne
de deshidratare pozitive — copilul tras la fatd, turgorul
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si elasticitatea tegumentelor diminuate, timpul de re-
umplere capilard mai mult de 3 sec.

Examenul clinic al sistemului pulmonar a identifi-
cat o respiratie aspra, fara raluri si o frecventa a respi-
ratiei de 48/min. Zgomotele cardiace ritmice, atenua-
te, suflu sistolic apexian, FCC — 136/min. Abdomenul
moale, suplu, indolor la palpare. Ficatul se palpeaza la
3 c¢m sub rebordul costal drept, splina la rebordul cos-
tal stdng. Scaunul o data pe zi, galben, pastos, grasos.

Examenul explorativ la momentul internarii a inclus
analize de laborator §i imagistice. Hemoleucograma a
decelat o0 anemie ugoara (Hb — 98 g/1, Er — 3,5%10'%/1),
fard semne de proces infectios bacterian sau viral.

Echilibrul acido-bazic in repetate randuri, prelevat
in primele trei zile de la internare, a identificat un pH
alcalin (7,76; 7,63; 7,59; 7,44) si un surplus semnifi-
cativ de baze SBE (17 mmol/l; 25 mmol/l, 12 mmol/I,
5 mmol/l).

Cantitatea mare de grasimi neutre din coprocito-
gramd a necesitat prelevarea materiilor fecale pentru
aprecierea nivelului elastazei-1, care a fost important
redusd <15 mcg/g (valori de referinta >500 mcg/g). In
acest mod a fost identificata o insuficienta pancreatica
severd, la aceastd varsta caracteristica pentru afectarea
pancreassului din fibroza chistica.

Din acest motiv s-a solicitat realizarea testului su-
dorii, rezultatele caruia au fost pozitive: 93, 83, 122,



80 mmol/l si au confirmat diagnosticul de fibroza
chistica.

Pentru corectia insuficientei pancreatice exocrine
si a malnutritiei rezultate din ea, copilului i-a fost in-
dicat tratament de substitutie cu enzime pancreatice,
conform Protocolului Clinic National ’Fibroza chisti-
ca”. Suplimentar a fost initiata alimentatia parenterala
partiala (Infesol) si crescuta portia de amestec adaptat
antireflux conform necesitatilor calculate.

Copilul externat dupa 16 zile de tratament cu greu-
tatea de 5250 g (adaos de 950 g) in stare satisfacatoa-
re, cu apetit bun.

Discutii. Debutul fibrozei chistice la pacient a
fost mai putin specific cu vome si alcaloza rezistenta
la tratamentul perfuzional. Sindromul pseudobarter
ca debut al fibrozei chistice este identificat la 4-6%
sugari cu aceastd maladie, insa 1n acest caz alcaloza
metabolica este asociata cu hipoelectrolitemie (hipo-
natriemie, hipocloremie si hipocalemie), care nu a fost
determinata 1n cazul pacientului prezentat.

Cerintele nutritionale in fibroza chistica difera in
functie de: varsta, sex, statutul pancreatic si pulmonar,
dar si de nivelul activitatii.

Ameliorarea statutului nutritional determind be-
neficii majore prin puterea musculara respiratorie
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suficientd si starea imunologicd. Un statut nutritio-
nal normal si o rata de crestere adecvata varstei sunt
obiective realizabile pentru majoritatea pacientilor.
Interventia nutritionala ar trebui sa inceapa imediat ce
diagnosticul se face in scopul de a preveni sau de a
rezolva malnutritia.

Concluzie. Diagnosticul de fibroza chistica tre-
buie luat in considerare la sugarii mici cu deficien-
te nutritionale asociate cu dereglari ale echilibrului
acido-bazic. Vigilenta crescuta a medicilor in recu-
noasterea semnelor mai putin frecvente de debut al
fibrozei chistice a permis un diagnostic precoce si
tratament prompt corect, adaptat necesitatilor copi-
lului.
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