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Rezumat

Fibroza chisticd (FC) este o maladie geneticd autosomal recesiva care
afecteaza in special plamanii si sistemul digestiv. Mucusul vascos acumulat in
caile respiratorii favorizeazd infectiile cronice, inflamatia persistenta si
distrugerea progresiva a plamanilor. Una dintre complicatiile grave ale FC este
pneumotaracele spontan, care apare atunci cand aerul patrunde in spatiul
pleural, determinand colapsul pulmonar [1-2]. La copiii cu FC, pneumotoraxul
spontan apare ca urmare a mai multor procese patologice interconectate:
infectiile cronice cu Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus,
Aspergillus fumigatus, bronsiectazii severe care cauzeaza pierderea elasticitatii
pulmonare si cresterea riscului de ruptura alveolara [7-9]. Pneumotoraxul apare
la 3-4 % dintre pacientii cu fibroza chistica, iar la copii riscul creste odata cu
progresia bolii [3-5].

Scop: prezentarea unui caz clinic a unui copil cu fibroza chistica cu
infectie Aspergilus fumigatus si care a suportat pneumotorax spontan.

Rezultate. Pacienta sex femenin, virsta de 8 ani, cu diagnosticul de
fibroza chisticd forma mixtd. Confirmata cu infectie pulmonara mixta in 2024:
Str.maltophilia, Acinetobacter, Ent. aglomerans, S.aureus, C.albicans,
BNGN,Aspergilus fumigatus.

Concluzii: Coinfectia agresiva pe fondal de afectare pulmonara severa a
determinat o evolutie nevavorabila la acest copil.

Cuvinte cheie: fibroza chistica, Aspergillus fumigatus, pneumotorax,
copiii.

221



Introducere.

Fibroza chistica (FC) este o maladie genetica autosomal recesiva care
afecteaza n principal plamanii si sistemul digestiv. Mucusul vscos acumulat
in caile respiratorii favorizeaza infectiile cronice, inflamatia persistenta si
distrugerea progresivd a plamanilor. Colonizarea cailor respiratorii cu
Aspergillus fumigatus se manifestd printr-o reactie de hipersensibilitate la
speciile de Aspergillus, ducand la exacerbarea inflamatiei pulmonare, infiltrate
recurente si bronsiectazii progresive [1-2].

La copiii cu FC, pneumotoraxul spontan apare ca urmare a mai multor
procese patologice interconectate:

- Infectiile cronice (Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus
aureus, Aspergillus fumigatus) agraveaza inflamatia si determind
degradarea tesutului pulmonar.

- Formarea de bule subpleurale care pot suferi rupturi si
permite scurgerea aerului in cavitatea pleurala.

- Bronsiectazii severe cauzeaza pierderea elasticitatii
pulmonare si cresterea riscului de ruptura alveolara.

- Efort respirator crescut (tuse cronicd, exacerbari frecvente)
duce la cresterea presiunii in caile aeriene, ceea ce poate declansa
pneumotoraxul.

Pneumotoraxul apare la 3-4 % dintre pacientii cu fibroza chistica, iar la
copii riscul creste odata cu progresia bolii, poate fi unilateral, mai rar bilateral.
Recidiveaza la aproximativ 50% dintre pacienti. Factorii care predispun la
pneumotorax includ [6-9]: perioada de adolescentd, scaderea functiei
pulmonare (VEMS<40 % din valoarea normala), colonizarea cu Pseudomonas
aeruginosa sau Aspergillus fumigatus, prezenta emfizemului si a bulelor
subpleurale la investigasiile imagistice.

Pneumotoraxul spontan la copiii cu FC se manifestd prin dispnee brusc
instalata, durere toracica intensd, accentuata la inspiratie, scdderea murmurului
vezicular la auscultatie, hipoxemie acuta in cazurile severe.

Scopul lucririi: prezentarea unui caz clinic a unui copil cu fibroza
chistica cu infectie cu Aspergilus fumigatus si care a suportat pneumotorax
spontan.

Caz clinic.

Pacienta sex femenin, varsta de 8 ani, se interneaza In IMSP IMC la data
de 21.01.2025 in RTI Chirurgicala, ulterior transferata la data de 28.01.2025 in
sectia Pneumologie. Acuze la internare: tusea productiva, chinuitoare, cu
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expectoratii, dispnee la efort fizic usor; desaturdri pina la SpO2 - 90%. Din
anamneza se cunoaste, ca copilul la data de 18.01 a acuzat dureri in coaste pe
dreapta, aparute brusc si care au cedat peste citeva minute. In dinamici copilul
a prezentat repetat dureri si mama s-a adresat la SR Tiraspol, unde copilul a fost
internat, examinat, diagnosticat cu pneumatorace pe dreapta, instalat cateter
intercostal, conectat la sistema Bulau si transferat cu trimitere de la locul de trai
(stinga a Nistrului)- in RTI Chirurgicala la data de 21.01.2025
cu complicatiile Fibrozei chistice forma mixta, evolutie severa -
pneumotorax pe dreapta (18.01.2025). Pleurezie exudativa minora pe dreapta.

Nascuta de la S2 N1(l-a sarcina stagnata in evolutie la 4-5 saptdmini),
nastere naturald la 39 s.g., cu masa 3370 g, talia 51 cm, vaccinatd conform
calendarului national de vaccinare.

Anamneza patologicd: copil in supraveghere medicala cu Fibroza
Chistica. In prima luna - pneumonie Ps. aeruginosa cu spitalizari repetate.
Adaos ponderal ineficient, scaune grasoase. La 3 luni internat in Clinica ,,Em.
Cotaga” cu greutatea 3400 g in stare foarte grava (insuficienta respiratorie). Se
efectueaza testul sudorii 02.09.16 - 82,33 mmol/l; 05.09.16 - 95,12 mmol/l.
Elastaza in materii fecale sub 200ug/g. Examenul molecular 09.16
F508del/F508 fiind confirmat diagnosticul de FC.Cu aproximativ 2 saptamini
anterior copilul a prezentat intoxicatie alimentara, a fost administrat tratament
la recomandarea gastrologului de la locul de trai (IPP, metronidazol,
azitromicina), febra, voma, diaree au cedat dar la copil apar desaturari, tuse cu
expectoratii mai abundente, mai frecventa, a fost administrat Ciprofloxacina -
14 zile, starea cu ameliorare. In mare parte se adreseaza specialistilor din or.
Tiraspol, examinarile la ,,Centrul Ambulator de Fibroza chistica si alte Maladii
Rare” (IMSP Institutul Mamei si Copilului, Departamentul Consultativ
Specializat Integrat) sunt efectuate partial. In noiembrie 2022 copilul suporta o
exacerbare si urma tratament antibacterian intramuscular (cefatoxim 1gr/zi +
amikacin 0,5 gr/zi), a 4-a zi, initiat la indicatia medicului din or. Tiraspol.
Ultimul examen 1n iunie 2024 — starea cu ameliorare partiala, copilul tuseste
productiv, cu expectoratii mucopurulente in cantitate mare. La domiciliu zilnic
urmeaza terapie inhalatorie cu sol. NaCl 7% si Colestin, chinetoterapie
respiratorie, Aztromicin (3ori pe saptimana), Biseptol, corticosteroizi inhalatori
si terapie de substitutie enzimaticd cu Creon. Timp de 1 an primeste tratament
regim alternativ cu Azitromicind, Biseptol (in bacteriologia sputei
Stenotrofomonas maltophilia).
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Examenul obiectiv: Starea generald grava (la momentul internarii)
conditionata de prezenta: tusei productive, chinuitoare, cu expectoratii galbue,
dispnee la efort fizic usor, desaturari pina la SpO - 90%. Pozitia pacientului pe
pat — activa, copilul constient, hipodinamic.Tegumentele: palide, curate, fara
eruptii, buzele uscate, fisurate, angulita bilaterala, unghiile-Hipocratism digital,
prezenta semnului Schamroth, tesutul adipos subcutanat-subdezvoltat
semnificativ, practic absent, dezvoltarea musculara-slaba, aspect fetei clinic
caracteristic pentru sindrom Cushing

Pulmonar tahipnee moderatd fara participarea musculaturii auxiliare.
Dispneei la efort fizic usor. FR= 34/min; prezenta tusei productiva chinuitoare,
cu expectoratii. Respiratie nazald-libera. Cutia toracica - de forma cilindrica,
usor asimetricd din partea posterioara dreapta, forma astenica, ambele
hemitoracele participa in actul respiratiei simetric. Percutor sunet clar pulmonar
pe intreaga arie pulmonard cu aspect submat inferior bilateral. Auscultativ
murmur vezicular diminuat bilateral pe fon de raluri umede buloase mari difuz
bilateral care nu dispar dupa drenajul bronsial.

Examenul paraclinic:

Hemoleucograma (21.01.25): Hb- 110 g/I; Leucocite - 22,70; Eritrocite-
3,67; Neutrofile segmentate — 80%; Eo-5%; Limf- 11%; VSH-64 mm/h.

Radiografia cutiei toracice efectuata la data de 27.01.25 Concluzie: Tn
dinamica de pe data de 25.01.25 - infiltratia pulmonica s-a rezorbit
partial.Conturul mediastinului si diagfragmului se vizualizeaza mai clar.
Emfizem subcutanat bilateral in regresie. Se mentine pleurezie exudativa pe
dreapta. Prezenta drenului intratoracal in cavitatea pleurala pe dreapta la nivelul
spatiului intercostal-4-5. ICT-0,45.

Tomografia computerizatd a toracelui: Date imagistice CT sugestive
pentru pneumomediastin. Emfizem a tesuturilor moi distribuit difuz bilateral, a
cutiei toracice si peretelui anterior, posterior si lateral al abdomenului cu
extindere la nivelul tesuturilor moi a regiunii cervicale. Modificari bronho-
pulmonare in cadrul fibrozei chistice avansate avansate posibil asociate cu
aspergiloza invaziva. Transformarea fibrotica a lobului superior a plaminului
drept, asociata cu bronsiectazii varicoase si chistice. Lipodistrofia severa a
pancreasului. Scolioza toraco-lombara de tip "S" de grad moderat.

ECG: Ritm sinusal 99. AE-Normala. Tahicardie. Sindrom de
repolarizare precoce.

Ultrasonografia cardiacd partiala: PSAP=42mmHg - HTP moderata.
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Bronhospirometrie: FVC - 23 %; FEV1 - 22 %; PEF - 19 %; FEV/FVC -
103 %; MEF75 - 18 %; MEF50 - 21%; MEF25 - 16 %; Concluzie:Dereglari de
ventilatie pulmonara cu forma restrictiva gr.IIl. Tulburari obstructive
pronuntate.

Examenul imunologic efectuat la data de 10.09.24: Ac IgM Aspergillus
fumigatus — pozitiv (1,17 cut-off 0,34).

Pacienta a fost supusd tratamentului antibacterian, antifungic,
corticoterapia, enzimoterapia de substitutie, gastroprotectoare,
hepatoprotectoare pe toata durata aflarii in stationar fiind sub monitorizare
continua.

Diagnostic clinic

Fibroza chistica cu manifestari pulmonare, forma mixta, evolutie severa.
Infectie pulmonard cronica mixta (BNGN, Acinetobacter baumanni,
Stenotrophomonas maltophilia, S.aureus, C.albicans). Hemo-pneumotorax
traumatic. Bronsiectazia, varicoase chistice bilateral. Aspergilloza pulmonara
invaziva. Insuficienta respiratorie cronica, gr. II. Insuficientd pancreatica
exocrina severd. Hepatopatie colestatica asociata fibrozei chistice. Malnutritie
protein caloricd severa.

Discutii.

Aspergillus fumigatus se confirmd frecvent la pacientii cu FC.
Aspergillus fumigatus este cel mai frecvent izolat, cu probe de sputd gasite
pozitive la 16% dintre copii si adolescenti si pana la 58% cand se include si
pacienti mai in varstd [9]. Pneumotoraxul reprezinta o complicatie severa in
evolutia fibrozei chistice (FC) la copii. In contextul FC, acumularea de mucus
in caile respiratorii conduce la infectii pulmonare recurente si inflamatie
cronica, favorizand aparitia leziunilor structurale, precum bronsiectaziile.
Aceste modificari cresc riscul de rupturd alveolari si, implicit, de pneumotorax
spontan. Conform ghidurilor internationale copiii care suferd de FC necesitd o
evaluare periodicd a simptomelor respiratorii (tuse cronici, dispnee, durere
toracicd); screening regulat pentru exacerbarile pulmonare si infectiile cronice;
ecografia pulmonard- o metodd non-invazivd care poate fi utilizatd pentru
monitorizarea paciensilor cu risc crescut; spirometria — monitorizeaza scaderea
progresiva a functiei pulmonare,indicand riscul de complicatii;

Detectarea timpurie a pneumotoraxului este esentiald pentru prevenirea
complicatiilor si imbunatitirea prognosticului pacientilor cu FC. Acesti pacienti
au deja o functie pulmonard compromisd, iar orice pierdere suplimentard a
capacitatii respiratorii poate avea consecinte severe.
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Concluzii. Pneumotoraxul este o complicatie mai putin frecventd, dar

potential grava a fibrozei chistice.Conform ghidurilor clinice, managementul
pneumotoraxului la pacientii pediatrici cu FC necesitd o abordare prompta si iar
tratamentul pacientilor este complex si necesita o abordare multidisciplinara.
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