provin din localitati rurale, fara evidentd medicala,
ceea ce confirmd existenta dificultatilor in prestarea
serviiciilor persoanelor de la sate.

6. Analiza mortalitdtii materne pentru perioada
anului 2015 remarca faptul ca circa 50% din cazurile
de deces matern puteau fi evitate, iar 41,7 % din cazuri
— conditionat evitabile si numai intr-un singur caz (8,3
%) moartea a fost inevitabila, fiind cauzata de compli-
catii severe §i imprevizibile.
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SUMMARY

IMAGISTIC PULMONARY MODIFICATIONS IN CYSTIC FIBROSIS

Cystic fibrosis is a hereditary disease which the clinical triad: chronic lung disease (chronic coughing with puru-
lent expectoration, dyspnoea, cyanosis), exocrine pancreatic insufficiency with maldigestion and malabsorbtion (high
degree of fat in faeces, fetid, high quantity), high chlorid levels in sweat.

In this work there were evaluated the peculiarities of lung anatomo-morphological substrate in 50 patients with
cystic fibrosis by spiral computed tomography. Tomography scans showed the presence of severe changes of lung pa-
renchyma in the most of cases such as broshiectasis, focal or diffuse fibrosis, air- fluid level cysts, and signs of chronic
bronchopulmonary process.

PE3tOME

PATMOJOI'MYECKHUE U3MEHEHMUS JIETKUX ITPU MYKOBUCHUJIO3E

Mykosucyudos 3mo aymocomMHo-peyeccusHoe cenemuieckoe 3a001esanue, Komopoe XapaKmepusyemcs KiuHuye-
CKOU MpUaoou: XpOHULECKUe NOPANCeHUE JIe2KUX (XPOHUHLECKUl KAUulelb ¢ SHOUHOU MOKPOMOU, 00bIUKA, YUAHO3), IK-
B0KPUHHASL HEOOCMAMOYHOCHL NOOJICEYOOUHOL JiceNe3bl ¢ MATbabcopoyueli (Cmyi ¢ IUNUOHLIMU BKITIOYEHUSMU, 310~
BOHHDBLI, OOUTHDILL) U 2UNOMPOGPUElL, A MAKIICE U NOBLIULEHHOE COOEPIHCAHUE XTOPUIOE 8 Nome.

B pabome npeocmasnena oyenxa anamomo-mopghonozurecrkozo cyocmpama aeckux 50 nayuenmos ¢ MyKogucyuoo-
30M N0 OAHHBIM CRUPATLHOU KOMNbIOMEPHOU momozpaguu. Komnvrlomephas momoepagusi noxkazana Haiuyue 6 601b-
wuHCmee ciyuaeg epyovix U3MeHeHUll 8 NAPeHXUMe J1eeKUX, 6 Mom Yucie OPOHX0IKMA3bL, 04a206blll Ul OUDPy3HbILl
Dubpo3, 6030yuiHbIE KUCMbL ULU C YPOBHEM HCUOKOCIU, NPUSHAKU XPOHUUECKO20 OPOHXUANILHO2O 60CNATICHUSL.
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Fibroza chistica (mucoviscidoza) este o patolo-
gie ereditara cu tip de transmitere autosomal-recesiv
caracterizatd prin producerea unor secretii vascoa-
se de catre glandele exocrine, care se manifesta prin
pneumopatie cronica obstructiva, sindrom de malab-
sorbtie si malnutritie cu evolutie cronica progresiva.
Fibroza chisticd (FC) este cea mai frecventd boalad
monogenica a populatiei de origine europeana. Pre-
valenta FC este diferita in functie de zona geografica:
in Europa — 1 caz la 1000-1800 nou-nascuti (Marea
Britanie, Danemarca, Franta, Germania, Italia, Roma-
nia — 1:2000-2500, in Federatia Rusa — 1:10000), in
tarile din Africa — 1:17000) iar la populatia asiatica 1
din 90000 de nou-nascuti vii. In Republica Moldova,
frecventa fibrozei chistice constituie 1:2000-2500 de
nou-nascuti, conform unor estimari preliminare. Aso-
ciatia Internationald de FC raporteaza ca aproximativ
30000 americani, 20000 europeni si 3000 canadieni
sunt afectati de mucoviscidoza. Starea de purtator al
genei de FC este raportata la o persoana din 20-22 eu-
ropeni [1,2].

Cercetatorii geneticieni au descoperit circa 2000
mutatii ale genei CFTR, iar mutatia cea mai frecventa
este delF508 identificata la 67-75% pacienti cu FC.
Starea de homozigot al mutatiei delF508 este respon-
sabild de formele clinice cele mai severe cu riscuri
majore de potential letal, heterozigotii delF508 si alte
mutatii CFTR in 1/3 cazuri determind simptome mai
usoare ale bolii cu evolutie cronica lent progresiva.

in aspect medico-social, importanta FC este deter-
minatd de reducerea calitatii vietii pacientului si un
indice jos al duratei medii de viata, care in tarile dez-
voltate constituia in anul 1969 — 14 ani, in 1990 — 28
ani, 1996 — 31 ani, iar in 2000 — 30-32 ani. Gradul
inalt de invalidizare din copilarie si riscurile majo-
re de prognostic nefavorabil fatal sunt conditionate
de dezvoltarea timpurie a complicatiilor pulmonare
(bronsiectazii, pneumotorace, pleurezii), digestive
(insuficienta pancreaticd, ciroza hepaticd), nutritio-
nale (malnutritie, hipovitaminoze), cardiovasculare
(cord pulmonar) [1].

FC este o exocrinopatie generalizatd determinata
de perturbarea transportului transepitelial al ionilor de
clor in tesuturi si organe, prin care glandele mucoase
produc secrete foarte vascoase, iar glandele seroase
elimind continut crescut de electroliti. Transportul de-
reglat al ionilor de clor determind un transport defi-
citar al apei, care nu asigura o fluiditate suficientd a
mucusului secretat. Acumularea mucusului vascos si
lipicios cauzeaza obstructia si inflamatia la nivel de
glande si ducturi, urmate de leziuni tisulare grave.

Anomaliile respiratorii in FC se realizeaza prin
dereglarea clearance-ului mucociliar, cresterea vas-
cozitatii secretiilor bronsice, eliberarea unor cantitati
excesive de elastind, concentratia crescutd de ADN le-
ucocitar citoplasmatic, activitatea majorata a limfoki-
nelor inflamatiei IL1, IL8 prin efectul chemotactic po-
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zitiv pentru proteine, compromiterea factorilor locali
de protectie antiinfectioasa (colonizare cu germeni
agresivi), instalarea hiperreactivitatii bronsice.

Afectarea sistemului respirator superior in FC se
caracterizeaza prin dereglari morfologice ale mucoa-
sei nazale: hiperplazia glandelor mucoase, dezorga-
nizare celulara, distrofia structurilor ciliare, forma-
rea polipilor nazali. In arborele bronsic se depisteazi
dereglari specifice pentru FC — hipertrofia glandelor
submucoase, a celulelor caliciforme, metaplazia ce-
lulelor caliciforme si epiteliocitelor ciliate, distructii
bronsice, hipertrofia epiteliului bronsic. Leziunile pa-
renchimului pulmonar sunt specificate prin infiltratie
polimorfonucleara, procese destructive in parenchim,
fenomene de necroza, fibroza interstitiald, iar in re-
teaua vasculard pulmonara se dezvolta fibroza intimei
arteriolelor, venulelor si capilarelor.

Debutul simptomelor de afectare bronhopulmo-
nard in FC sunt precoce — 80% in primul an de viata
— cu brongite repetate cu sindrom obstructiv sever,
pneumonii cu evolutie trenantd cu germeni agresivi
— S.aureus, Ps.aeruginosa, H.influenzae, dezvol-
tarea complicatiilor pulmonare si extrapulmonare.
Un fenomen caracteristic pentru FC este instalarea
bronhopneumopatiei cronice obstructive. Sindromul
bronhoobstructiv are sediul in bronhiile mici, fiind
conditionat de secretii vascoase, aderente si com-
ponenta infectios-bacteriand. Expectoratiile sunt
abundente, purulente, uneori cu miros fetid. Evolutia
progresiva a procesului patologic bronhopulmonar
este determinata si de selectarea germenilor polire-
zistenti, care accelereaza procesele destructive ale
parenchimului pulmonar, contribuie la extinderea
fenomenelor de fibroza pulmonara, la dezvoltarea
complicatiilor pulmonare (fibroza, bronsectazii, ate-
lectazii, pneumotorax, emfizem, destructii, abcese
pulmonare, hemoptizii, calcificari pulmonare, hiper-
tensiune pulmonard, cord pulmonar), insuficientei
respiratorii progresive [3].

Scopul. Evaluarea clinico-imagistica a leziunilor
bronhopulmonare la pacientii cu fibroza chistica.

Material si metode. Cercetarea prezintd un studiu
de evaluare clinico-imagistica a leziunilor bronhopul-
monare la 50 pacienti cu fibroza chistica spitalizati in
Clinica pneumologie a ICS OSMC. Diagnosticul FC
a fost confirmat prin identificarea semnelor clinice de
afectare pulmonara cu infectii respiratorii frecvente,
bronsite repetate, pneumonii recurente, brongectazii
asociate cu sindrom de maldigestie (diaree cu stea-
toree, deficit staturoponderal) si testul sudorii pozitiv
prin tehnici automatizate (Macroduct, SUA; Exudo-
se, Franta). Variatiile de varsta a pacientilor au fost
de 1-25 ani (fig. 1), varsta medie de 8,79+0,96 ani,
varsta medie de diagnostic al FC — 3,61+0,88 ani, cu
variatii din perioada neonatald pana la varsta de 19 ani
(figura 1).
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Fig. 1. Grupele de vdrsta si varsta medie si de diagnostic al pacientilor cu fibroza chistica

Evaluarea imagistica a leziunilor bronhopulmona-
re s-a realizat prin tomografie computerizata spiralata
de rezolutie inalta (HRCT) a toracelui (Aquilion 32,
Toshiba, Japonia). Procesarea statistica a datelor s-a
efectuat computerizat (programul Microsoft Excel).

Rezultate si discutii. Boala pulmonara in fibro-
za chistica la pacientii din studiu se caracteriza prin
episoade de obstructie brongica cu evolutie trenanta,
care se manifestd cu wheezing, expir prelungit, sin-
drom de tuse persistentd, exacerbari nocturne, carac-
ter paroxistic, chintoasa, obositoare. In 2/3 cazuri s-a
produs instalarea bronhopneumopatiei cronice ob-
structive, cauzatd de evolutia progresiva a leziunilor
pulmonare din FC. Afectarea alveolara pulmonara din
episoadele infectioase cu germeni agresivi determina
cronicizarea bronhopulmonara. Evolutia progresiva a
procesului patologic pulmonar a fost determinata si
de selectarea germenilor rezistenti, ca Ps.aerugenosa
(70%), S.aureus (65%), H.influenzae (45%), care ac-
celereaza procesele destructive ale parenchimului
pulmonar, contribuie la extinderea fenomenelor de
fibroza pulmonara, formarea bronsectaziilor, bulelor
de emfizem, destructiilor pulmonare. Caracterul ex-
pectoratiilor este in relatie cu spectrul bacteriologic
al infectiilor pulmonare: germenii piogeni determina
producerea de secretii brongice abundente, purulente,
sputa uneori fetida (20%), in formele avansate la 4 pa-
cienti persistau hemoptiziile In exacerbari infectioase.
La 40% pacienti cu FC se vizualiza deformatia cutiei
toracice (torace emfizematos, chifoza dorsala, torace
,in carend”), care este o expresie clinicd a procesu-
lui patologic bronhopulmonar sever. Osteoartropatia
pulmonara are caracter hipertrofic si este responsabila
de junghiul toracic (22% pacienti), fragilitatea osoasa
cu fracturi repetate (18% pacienti), tumefactie, hidr-
artroza. In timp, se dezvolta insuficienta respiratorie
progresiva, hipoxia cronica persistenta severa deter-
mina formarea la copiii cu FC a hipocratismului digi-
tal (70% pacienti).

Explorarile radiologice pulmonare prin tehnicile
de radiografie toracicad la pacientii cu FC au pus in
evidentd semne de bronsita, sindrom bronhoobstruc-
tiv, distensie toracicd cu emfizem, hipertransparenta
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pulmonara, mai exprimata in zonele apicale, opacitati
segmentare, focare confluente de condensare pulmo-
nard, opacitati alveolare, atelectazii segmentare si
subsegmentare “in banda”, imagini reticulo-nodula-
re, deformatii ale arborelui bronsic, bronsectazii “in
buchet” (se afecteaza mai des lobul superior drept),
pneumofibroza in segmentele bazale.

Tomografia computerizatd spiralatd pulmonara
este un examen explorativ radiologic obligatoriu si
inalt informativ pentru identificarea modificarilor
structurale bronhopulmonare. Computer tomografia
pulmonara ofera o informativitate inaltd in aprecierea
substratului bronhopulmonar; in FC se identifica feno-
mene cronice bronhopulmonare avansate cu emfizem,
atelectazii, bronsiectazii, fiboza, scleroza pulmonara.

Evaluarea scanurilor tomografice la pacientii cu
FC a permis punctarea tabloului radiologic de afectare
bronhopulmonara, care a relevat o implicare pulmo-
nara sistemica cu imbogatirea pronuntata si deforma-
rea desenului pulmonar din cauza componentului pe-
rivascular si peribronsic. Sindromul bronhoobstructiv
este caracteristic pentru toti pacientii ¢ FC si se pre-
zintd prin hiperinflatie pulmonara (72% cazuri), em-
fizem pulmonar (14%), pneumatizare neregulatd cu
zone de hiper- si hipoventilatie complicata cu atelec-
tazii in unele cazuri (8%), focare difuze de pneumo-
nie obturativa (18%). Fenomenele bronhoobstructive
se soldeaza cu procese de hiperreactivitate brongica
asociatd cu infectii persistente in arborele bronsic,
care conduc spre cronicizari importante, vizualizate la
CT pulmonar cu ingrosarea peretilor bronsici (84%),
bronsectazii — la 86% pacienti. Bronsectaziile la pa-
cientii cu FC sunt localizate preponderent in lobii su-
periori (46%) si predomind bronsiectaziile sacciforme
(58%), frecvent cu nivele de lichid (24%) (fig. 2, 4).

Caracteristic pentru patologia pulmonara din FC
este sindromul de ,,sticla mata” (fig. 3) atestat in fe-
nomenele de fibrozad interstitiald (54% cazuri), iar
expresivitatea fibrozei coreleaza cu stagiul maladiei,
in formele avansate se complicd cu zone de fibroate-
lectazie (fig. 4). Dilatarea hililor din contul adenopa-
tiei infectioase se determina la % pacienti cu FC, iar
cresterea dimensiunilor trunchiului pulmonar in 16%
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Fig. 2. Brosectazii sacciforme in pulmonul drept cu continut tip chist de retentie in lobul superior;
zone de pneumosclerozd pe dreapta, sindrom de ,,sticla mata” in pulmonul stang
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Fig.3. Sindrom de ,,sticla mata”, zone de fibrozd, Fig.4. Fibroatelectazie a pulmonului drept, micsorarea
brongectazii varicoase, sacciforme, semne de hemitoracelui drept, deplasarea mediastinului,
bronsiolitd (in zonele corticale structuri tip Y) in FC bronsectazii sacciforme cu niveluri de lichid in FC
cazuri, fapt care indica instalarea unei hipertensiuni prin fenomene de fibroza in structurile interstitiale si

pulmonare, a cordului pulmonar. Modificari minima- formarea bronsectaziilor extinse.
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