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Ο.Α.Α. Οφειλόμενη 
σε Συγγενείς Καταστάσεις του Αναπνευστικού 

ΑΝΤΩΝΙΑΔΟΥ ΕΛΕΝΗ 

Α. ΔΙΑΜΑΡτΙΕΣ ΚΑΤΩΤΕΡΟΥ ΑΝΑΠΝΕΥΣτΙΚΟΥ 
(Malfonnation of the Iower airway) 
1. ΒροΎχεκτασίες (Bronchiectasis)5•9•1•10 

Οι βρογχεκτασίες είναι μη συνήθης νοσολογική 

οντότητα, αλλά συνδυάζεται με αυξημένη θνησιμότη­

τα στον παιδιατρικό πληθυσμό. 
Χαρακτηρίζεται από διάταση των υποτμηματικών 

βρόγχων, τοπικό οίδημα, εστιακή βλάβη των ελαστι­

κών ιστών και φλεγμονή. Η διάταση της βρογχικής 

αρτηρίας (συνήθως φλεβική αλλαγή) οδηγεί σε διά­
βρωση και δύναται να επακολουθήσει πνευμονική 

αιμορραγία. 
Οι βρογχεκτασίες κατατάσσονται σε συγγενείς και 

επίκτητες. Κύρια αιτία των επίκτητων βρογχεκτασιών 
είναι η φλεγμονή (μεταλοιμώδεις βρογχεκτασίες) 
όπως μετά την aποδρομή TBC, ιλαράς, κοκκύτου, 
λοίμωξης από μυκόπλασμα, αδενο'ίό, ερπητο'ίό και 
γενικά όταν κατά την διαδρομή της νόσου υφίσταται 
μεγάλου εύρους κυτταρική καταστροφή του πνευμο­
νικού παρεγχύματος. 

Αιτιολογικοί παράγοντες που ενοχοποιούνται για 
τις βρογχεικτασίες είναι χρόνια παραρρινοκολπίτιδα, 
αλλεργική βρογχοπνευμονική ασπεργίλλωση και 
εικάζεται η συμμετοχή ή όχι του βρογχικού άσθματος. 

Η κλινική συμπτωματολογία συνίσταται σε παραγω­
γικό βήχα, ακροαστικά ευρήματα, θωρακικό άλγος, 
δύσπνοια, αιμόπτυση, κυάνωση, υποξαιμία, πνευμονι­
κή αιμορραγία (σε διάβρωση βρογχικής αρτηρίας), 
υποθρεψία και καθύστέρηση στην ανάπτυξη. 

Χαρακτηριστικό της νόσου είναι οι υποτροπιάζου­
σες πνευμονικές λοιμώξεις, συχνές και σημαντικής 
βαρύτητας. 

Οι νοσολογικές οντότητες που συνδυάζονται με 
βρογχεκτασίες είναι: 

• Κυστική ίνωση 

• Σύνδρομο Kartagener 
• Ανοσοανεπάρκεια και 
• Σύνδρομο δεξιού μέσου λοβού. 

Διαγνωστικές μέθοδοι 
Η ακτινογραφία θώρακα κλασσική απεικόνιση 

(εικόνα μελισσοκηρύθρας), επίσης μπορεί να συν­
δυάζεται με υπερδιάταση του παρακείμενου πνεύμο­
να και ατελεκτασία λόγω απόφραξης βρόγχου. 

Άλλες διαγνωστικές μέθοδοι είναι: CTscan, βρογ­
χοσκόπηση και βρογχογραφία. 

Θεραπευτική αντιμετώπιση 
Συμπτωματική αγωγή με βρογχοδιασταλτικά, αντι­

βιοτικά και καλή ενυδάτωση του παιδιού με σκοπό 
την υποχώρηση της απφορακτικής σημειολογίας, της 
εύκολης aπόχρεμψης, την αντιμετώπισι1 της φλεγμο­
νής και την αποφυγή των ατελεκτασιών. 

Θεωρείται δε απαραίτητη η φυσιοθεραπεία του 
αναπνευστικού: Καλή βρογχική τουαλέτα και παρο­
χετευτικές θέσεις του μικρού ασθενούς. 

Σε μη καλή απάντηση στην συμπτωματική αγωγή, 
επί επανειλημμένων λοιμώξεων του κατώτερου ανα­
πνευστικού και εκτεταμένης βλάβης πολλές φορές 
κρίνεται απαραίτητη η χειρουργική αφαίρεση για 
βελτίωση της κλινική εικόνας και για αποφυγή επινέ­
μησης του υγιούς πνεύμονα και τέλος επί οξείας ανα­
πνευστικής ανεπάρκειας σε έδαφος χρόνιας απο­
φρακτικής ή μικτής πνευμονοπάθειας, είναι απαραί­
τητος ο μηχανικός αερισμός. 

Μηχανικός αερισμός.5'9'11'12'14 Αρχικά η επιλογ1Ί 
αερισμού γίνεται με συμβατικά μοντέλα: IPS, PC και 
SIMV/PS. Τα βρέφη ανέχονται πολύ καλύτερα τον 
αερισμό σε PC. Επίσης για βελτίωση της σχέσης V/Q 
και ομοιογενοποίηση της auto-PEEP προτείνεται το 
σχήμα I.R.V. (Inverse Ratio Ventilation) .

' 



Σε αδυναμία ικαvοποιητικοιi αευισμοι! με συμβατικά 

μοντε'λα χαι ανάλογα με τις δυνατ6rητες; και τον εξοπλι­

σιιά της χ6θε Μοvι1δας Ενπχτικ\]ς Θεραπείας προτε(νε·· 

ται εφαρμσγ1) v!'ων μοντέλοJΥ μηχανικού αrι}ισμοΊ3: 

• I).R.Y<::. (ρncssurc ιι·gυlnt<xl volωηc control) έτσι 
δίδεται η δυνατότητα και πρσκαθορισμ{νου όγκου. 

Σε πολλι'ς f}IC�υ θεωρείται ο ιδανικ6ς: τρόπος 
μηχανι1ωύ αFριcη.ι<ηJ νεογνιiΊν ιωι παιδιcδv. 

• E.c·. Μ.Ο. ( ex1τaαπμoreal tneτni1Γane oxygenatίon) 
εξωσωματική οξυγόνωση. 

• 11.F'.O.V. (Ν.Ο.) Hi,g1ι Fτ-ccμιtnct� OscίlatOJΎ 

VentiιιJion και προσθιΊκη Ν.Ο. 
• Lίιιnid ν (�!1tilntίon 

Mc τις τελευταίες μεθόδ ουc: έχουμε αύξηση του 

τελοεισπνιυστικσύ 6γκου , άυξηση της comρJi<Jnce και 

στρ6τευση πσν ατελεκτατικο)ν κυψελίδων, αποφυγ1i 

ανιt:rιτυt;ης υψηλιόν πιέσιων ;ωι volutnnιma (βολου· 

τραύματος). Οι μέθοδο ι μη συ μβατικσιJ αερισμοι! 

συνήθως επιλέγονται όταν περισσότερι� από 2-3 
24ωρα και με Fi02: 0,6 0,8, με την κατιχλληλη 

επιλογ1Ί της ΓΕΕΓ, TV, Pn:ssure level, σχέσει ς 
εισπνσής-απνσής με συμβατικούς τρόπους αερισ μού 

ή μερικrΊ πίεση του αρτηριακcηJ ο, στον μικρ6 ασθε-. 

v1i, είναι κάτω των 50mιnHg (11a62tSOnιmHg), Στην 

θερα:τιευτικ11 αγωγr1 θα πρέπει να υπολογίζεται πάντα 

και η αvcιγκη για αυξημένη κ({λυψη των Οερμιδικc.ίJν 
αναγκcδν.·1 

2. Βρογχοπνευμονιχt} δυο-πλασία'·7•8·"·111 

Η βρογχοπνευμονικ1Ί δυσπλασία μπορεί νη συμβε ί 
σε κάθε πρ6ωρο 1j νεογνό με ο�ι:: ία :τινε υμονικη 

βλ(iβη, 6πως RIJS, εισρόφηση κα.ι cσς επακc\λουθο 

σοβαρcδν βακτηριακιδν και ιοyενο)ν λοιμcδξεων του 
�tαηδπρσυ αναπνευστικοιi συστι) ιιατος (εοt. 1). 

Η ακριf:3ής παΟογ(νεια της νιiσου ι(ναι ιωαφΙiς. Η 
βρογχοπνευμονικι1 δυσπλασία ι(ναι νι5ους τοΝ μιχρ16ν 
αεραγωγcδν κιη καταλτjγει ιπ ι'νωση του πνι:ιiμονα. 

Κλινική εικόνα: Ως νόσος των μικσο)v αεραγ(ιηιι(�ν 
Οα ι συρίττουαα αναπνσι]. παγίδευση αέρα και 
ι!l'!ΙπιωιΗιτολοyι:α ωτοψρακιι1η]ς ,τνι:υμσνωτάθειας. 
Στα πλαίσια της απιiψρα:::.ης χω της lνισσης η νόσος 
οδηγΓ(ιαι οι χμ6νια αναπνευστικΙi ανεπcίρκεια, με 
;η•μττη•ηιατολσyί.α υπο�αιμίας, υπερκαπν(ας, πνευμο-

ΙΙπrρτασης, πvευμσνικ.1)ς καρδίας. Την εικ6να 

συνοtιι ιΙοι;ν πολυσυστηματι κές εκδηλιδσεις 6πως δ ια­

ιηψυΊν και ηλεκτρολυηΔν, υποfJρεψία, χαθυ-

στέρηση στην ανάπτυξη ειδς και αδυναμία αν<iπω�ης 

λ6γω υπσθρεψίας, πολυφαρμακίας , υποξυγονα.ιμίας. 
,......---�-,---�-�----· -------�<"-·---�---·-��--e- ----1 

Ι �-!�οπαθογtνι:ια Βρογχοrnιευμο:ι��-δυ':'�ασίας I 
I ( Τοξικότφ� c,:ϊiPQwpώτη'fa���) \,Bαpo;pα�cιl i 
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Εικι5ι·α 1. 

Θερα.:rrεία 
Τα νεογνά και βρέφη με βρογχοπνευμονικιΊ δΊ•σπ:λα­

σία χρ1Ίζουν μακροχριiνιας οξυγονοΟεραπιΨις. 

Ο μηχανικ6ς αερισμός συνiiθσJς ακολουθεί την 
οξεία επιδ ε ίνωση επ' ευκαιρίας λοίμισξηc: μικρο()ι(ι­

κΥjς ti ιογενοι)ς αιτιολογίας του κατιότερου ο.ναπνευ­
στικού. Επί Ο.Α.Α. υπάρχει ανάγκη άμεσης ανtιμε­
τώπισης της βαριάς υποξαιμίας, της φτωχ1Ίς αντιρο6-

πησης της υπερκαπν ίας , του ανΟιστάμενσυ βρογχιi­
σπασμου, του αυξημένου έργου αναπνοψ; και της 
αιμοδυναμικriς αστάθειας. 

Ως κατευθυνηΊριες οδηγ ίες στην ΟεραπευπκιΊ αντι­
μετιδπιση του μικρού ασθενούς με f:'>ρογχο:τινευμοvικΙj 
δυσπλασία, αναφέρονται τα κάτωΘι: 

• Το χορηγού μενο Fi02 να είναι τόσο ιδστε το S,1t02 
του ασθενούς να ε ίναι μεγαλύτερο του >92Γ:)Ί και η 
μερικ11 πίεση του αρτηριακοι:i οξυγ 6νου , J>ao2 
μεγαλύτερη τoJv 60nτmHg για αποφυγ1Ί πνευμον ι ­

ΚΊlς υπέρτασης και πνευμονικ,ής καρδι6ς. 
• Ως καταστολιj, συν1Ίθως επιλέγεται η μιδαζολ6μη ι1 

η μορφίνη. 

Στοι· πίνακα J αναφι'ροvτω οι θερι.υrι'JΠtΚ[;ς :τιψεμβιωω:; 
για την πριiληι;•η της :τνευιιονι�:ιjς βλάβηc. 

� ��;�:::;���;�:�����·ής �άβ�:--1] 
• Εξωσωματική οξυγόνωση διό μεμβράνης .Ι 
• Λντιοξειδωτική θεραπεία 
• Αναστολείς της ελαστάσης 
• Βιταμίνη Α 
• 
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Επι ογη μοντεΑου μηχανικου αερισμου · · · · · · 
• Στα νεογνά και στα πρόωρα εφαρμόζεται ως 

μοντέλο μηχανικού αερισμού το free flow 
ventilation circuit (αερισμός κυκλικής φάσης με 
ελεύθερη ροή). 

• Από 30 ημερών και άνω τα συμβατικά μοντέλα 
μηχανικού αερισμού PC, IPS, SIMV/PS. Προτεινό­
μενος δε αναπνεόμενος όγκος TV: 12-15 ml/kg με 
αύξηση του χρόνου εκπνοής για αποφυγή του air 
trapping (παγίδευση αέρα). 

• Στο SIMV δεν υπάρχει καλός συγχρονισμός λόγω μει-

ωμένου αναπνευστικού «drίνe» του βρέφους. 

• Το δε IPS θεωρείται ικανοποιητικός αερισμός γία 
μεγαλύτερα παιδιά. 

• Στα νεότερα βιβλιογραφικά δεδομένα πολύ ικανο­
ποιητικός τρόπος μηχανικού αερισμού κρίνεται το 
μοντέλο P.R.V.C. 

• Κατά τη διάρκεια μηχανικού αερισμού νεογνών, 
βρεφών, νηπίων με βρογχοπνευμονική δυπλασία 
για αποφυγ1i βολουτραύματος ( αποφυγή αυξημέ­
νων ενδοπνευμονικών πιέσεων) θα πρέπει να 
κάνουμε αποδεκτή μια υπερκαπνία της τάξεως των 
PaC02 = 55mmHg, με ΡΗ = 7,3 (permissive 
hypercapnia) . Το TV να κυμαίνεται 6-10ml/kg ΒΣ, 
με ΡΕΕΡ ελεγχόμενη και παράταση χρόνου 
εκπνοής. 
Επί αδυναμίας αερισμού με τα συμβατικά μοντέλα, 

και ανάλογα τις δυνατότητες κάθε μονάδας, εφαρμό­
ζονται τα νέα μοντέλα του μηχανικού αερισμού, 
ECMO, HFV και Partial Liquid Ventilation. 
• Θα πρέπει να δοθεί ιδιαίτερη προσοχή στην θερμι­

δική κάλυψη που θα πρέπει να είναι υψηλή. Εάν το 
αναπνευστικό πηλίκο είναι> 1 συστείνεται χρήση 
δίαιτας χαμηλών υδρογονανθράκων και υψηλή σε 
λ ίπος με σκοπό να βοηθ1iσει στην αποδέσμευση 
από τον αναπνευστήρα. 

3. Συγγενείς Κύστεις5'1'9'11'12'14 

Η ύπαρξη ενδοπνευμονικών κύστεων που διατείνο­
νται από τον αέρα και είναι είτε σε άμεση επικοινω­
νία με τις αεροφόρους οδούς (βρόγχο), είτε με τους 
πόρους του Kohn. 

Ως αποτέλεσμα της διάτασης έχουμε αυξημένη 
ενδοθωρακική πίεση και μειωμένη φλεβική επαναφο­
ρά. Οι διατεταμένες πνευμονικές κύστεις μπορεί να 
οδηγ1iσουν σε ατελεκτασία, παρεκτόπιση μεσοθωρα-

ΘΕΜΑΤΑ ΑΝΑΙΣΘΗΣΙΟΛΟΓΙΑΣ ΚΑΙ ΕΝΤΑΊΙΚΗΣ ΙΑΤΡΙΚΗΣ 

ΟΞΕΙΑ ΑΝΑΠΝΕΣnΚΗ ΑΝΕΠΑΡΚΕΙΑ σε ΑΣΘΕΝΕΙΣ με ΒΠΔ 

100%02 
� � Τραχειοστομια �τραχειοστομlα 

) ' 
Τρ�ιααναρροφηση 

Νεφελοποιημένα βροnοδιασταλτικά 
• 

Methilprednizolone 2 mg/kg 
_-:--- -----.. . ΧΩΡΙΣ Τpαχzι ομ!α Μ..!;_τραχ7ομια 

Χορήyηση φ ροσεμiδης Ελεγχόμενος αερισμός μέσω 
lmg/kg � τραχειοστοtίας 

Διασωλήνωση+ αερισμός Προσθήκη καταστολής+μυοχάλασης 

Χορήγηi �υροσεμίδης 1 rιιg/kg 

ΚΑλλιέρyειες +αντιβιοτικά 
ΑJJrtμεrώπιση ασθεμυ)ν με Βρυyχοκυψελιδική Δυσπλασία r..αι Οξε(α Λναπνεuσπκη 

Αι,επriρκεια (Redrawn fronι Νίc/ιοΔ· DG et α!: Golιleιι ΙωιιΓ tlιe /ιιιπι.Ιi>οο/c οΙ αιlνωιπ•ι 
ρedίatιic life .I'UfJfJOI1 1999 Μ 08ΒΥ). 

Εικόνα 2. Αναφέρεται αλγόριθμος αντιμετώπισης ασθενών με Ο.Α.Α. 
επί εδάφους Β.ΠΔ. 

κίου, πνευμοθώρακα, υπόταση, αιμοδυναμικ1i αστά­
θεια, οξεία αναπνευστική ανεπάρκεια. 

Εάν το μέγεθός τους και οι επιπλοκές τους δεν ήταν 
σημαντικές μπορεί να διαγνωσθούν στην βρεφικ1j 
ηλικία από τις υποτροπιάζουσες λοιμώξεις και την 
αιμόπτυση την οποία προκαλούν. 

Η διάγνωση τίθεται από την φυσικ1i εξέταση, την 
Α/α θώρακα και CT scan πνευμόνων. 

Η Θεραπευτική αντιμετώπιση είναι συμπτωματικ1j 
(Βργοχοδιασταλτικά - αντιβιοτικά) και χειρουργικ1j 
(εκτομή). 

Επί οξείας αναπνευστικής ανεπάρκειας χρειάζεται 
μηχανικός αερισμός. 

Προτεινόμενα μοντέλα: PC, PRVC, IPS με αναπνε­
όμενο όγκο (τV) : 6-10 ml/kg ΒΣ και optimum ΡΕΕΡ. 
Όταν επιλέγουμε τα δεδομένα για τον μηχανικli 
αερισμό θα πρέπει να έχουμε κατά νου ότι η νόσος 
υποδύεται aποφρακτικού τύπου πνευμονοπάθεια. 

4. Βρογχικό απόλυμμα5'9 

Ως βρογχικό απόλυμμα χαρακτηρίζται η παρουσία 
μη λειτουργικού πνευμονικού εμβρυικού ιστού, που 
αρδεύεται κανονικά από συστηματικ1i αρτηρία. 

Η κατάσταση αυηi οδηγεί σε συχνές υποτροπιάζου­
σες πνευμονικές λοιμώξεις, αιμόπτυση, αδυναμία 
στην ανάπτυξη (απώλεια βάρους), αναπνευστικ1j αν ε-



ΘΕΜΑΤΑ Α1'ΙΑΙΣΘΗ!ΙΟΛUΓΙΑΣ ΚΑΙ ΕΝΤΑΊΊΚΗΣ L<\.ΤΡΙΚΗΣ 

πάρκεια. 
Η διάγνωση τίθεται από την κλινικ11 εικόνα, την 

Α/α θώρακα και το (:Τ scan πνευμόνων. Στην ακτινο­
γραφία θcδρακα υπιiρχει κλασικ1Ί τριγωνιΚΊl πύκνωση 
στα μέσα και βασικά τμήματα των κάτω λοβών. 

Η θεραπευτικ1j αντιμετιδπιση αφορά δύο σκέλη 
την συμπτωματικ1Ί και την χειρουργικ1Ί ( εκτομ11). 

Το βρογχικό απόλυμμα δύναται να οδηγ1Ίσει τον 
μικρό ασθενή σε Ο.Α.Α. και μηχανικό αερισμό. 

5. Τραχειομαλακία5'9 

Είναι η συνηθέστερη ανατομικij και λειτουργική 
ανωμαλία της τραχείας. Οι χόνδρινοι δακτύλιοι της 
τραχείας ε κτε ίνοντα ι κανονικά σε τόξο 300° διατη­
ριδντας έτσι την σταθερότητά τους, στην διάρκεια των 
μεταβολών της ενδοθισρακικής πίεσης. 

Στην τραχειομαλακία μια μεγάλη περιοχή παραμένει 
μεμβρανιδδης, και κατά την εκ.ι-τνοή ο αυλός της ενδο­
θωρακική μοίρας τείνει να συμπέσει. Η σύμπτωση αυτή 
γίνεται εμφανής στην βίαιη εκπνοή και στον βήχα. 

Η τραχιιομαλακία μπορεί να είναι πρωτοπαθή; ή 
επίκτητος. 

Στην κατηγορία της πρωτοπαθούς τραχειομαλακίας 
ανΊjκοvν σχεδόν 6λα τα παιδιά που είχαν aτρησία του 
οισοφ<χγου και τραχειοισοφαγικά συρίγγια . 

Τα αίτια της επίκτητου είναι εξωγενής συμπίεση 
των αεροφtiρων οδtόν ή παρατεταμένη διασωλήνωση 
και μηχανικός αερ ισμός όπως π.χ. σε παιδιά με χρό­
νια αναπνευστική νόσο (πνευμονική δυσπλασία) . 

Η συμπτωματολογία: συνίσταται σε βαριά κυανωτι­
κά επεισόδια που ωωλουθούν παρατεταμένο κλάμα, 
διέγερση , δυσκοιλιότητα (αδυναμία αφtiδευσης). 

Ακροαστι κά ευρt]ματα: Εισπνευστικ6ς συριγμός, 
και απουσία αναπνευστικού ψιθυρίσματος. 

Η διάγνωση τίθεται από το ιστορ ι κό, την κλινική 
σημειολογία και από την φλουοροσκόπηση, βρογχο­
σκόπηση, CT scans σε εισπνοή και εκπνοή 

Η θεραπεία ανάγεται στην συμπτωματική αγωγή: 
χορΊiγηση βρογχοδιασταλτικών, υ πακτικ ών και 
θρέψη με υψηλ1Ί θερμιδική κάλυψη που θα προάγει 
την σύνθεση του χόνδρινου ιστού της τραχείας. Επί 
αναπνευστικής ανεπάρκειας που ε μμένει υπάρχει ως 
επtλογή η εφαρμογή ρινικής μάσκας C.P.A.P. 
(C.P.A.P. nasal) με ΡΕΕΡ 8-12 cm Η2Ο και η χορt1γη­
ση ηπιότατης καταστολιiς για να υπάρχει καλή συνερ­

γασία του ασθενούς. 

Επί Ο.Α.Α. μηχανισμ6ς αερ ισμ6ς με μοντέλα θετι-
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κ1Ίς πίεσης όπως PC, IPS, PRVC και επιλογή θετικ1jς 
τελοεκπνευστικtjς πίεσης 8-12 cm Η20. Συνήθως 
χρειάζεται μεγάλο χρονικ6 διάστημα σε μηχανικό 
αερισμ6, σταδιακά, όσο ενισχύονται οι χόνδρινοι 

ιστοί της τραχείας.12 

Επί αποτυχίας τραχειοστομία, χειρουργική αντιμε­
τώπιση. 

Β. ΓΕΝΕτΙΚΕΣ ΔΙΑΤΑΡΑΧΕΣ 
1. Ινοκυστική νόσος52"4'5'6'9'13'15 

Θεωρείται η συχνότερη θανατηφtiρος γενετικτj 
πάθηση της λευκής φυλής, αφορά δε 1/3000 γενν1Ίσεις 
ετήσια, αφορώσες (μετρήσεις στις ΗΠΑ). Επιπλέον 

προστίθενται 1000 καινούργιες διαγνώσεις τον 

χρόνο, οι περισσtiτερες διαγνώσεις αφορούν ασθε­
νείς ηλικίας μέχρι 3 ετών. Άνω των 18 χρονών αφορc't 
διαγνώσεις 8% επί το σύνολο. 50% των πασχόντων 
επιβιώνουν μέχρι της ηλικίας των 31 χρtiνων και 1 
στους 28 λευκούς αμερικανούς είναι aσυμπτωματικός 
φορέας του ελαττωματικού γονιδίου. Μεταβιβάζεται 
με τον υπολειπtiμενο χαρακτήρα το δε γονίδιο της 
νόσου βρίσκεται στο χρωμόσωμα 7. 

Η αιτιοπαθογένειά της αφορά διαταραχές βιοηλε­
κτρικών ιδιοτήτων του επιθηλίου, υφίσταται ελαττω­
μένη διαπερατιSτητα της κυτταρική μεμβράνης για 
ιtiντα cι. 

Σε ποσοστ6 10% των γεννήσεων νεογνcδν με ειλεό 

από μηκcδνιο συνυπάρχει ινοκυστική νtiσος. 
Η διάγνωση της νtiσου τίθεται: 1. Από την aποφρα­

κτικού τύπου πνευμονοπάθεια (το αναπνευστικό επι­
θήλιο είναι αδιάβατο για το cι- και παρουσιάζει 
αυξημένη επαναρρtiφηση για τα ιόντα Na+). Υπάρ­
χουν επιπλοκές από την ιξcδδη βλέννα . 2. Από την 

ανεπάρκεια της εξωκρινούς μοίρας του παγκρέατος. 
3. Από το οικογενειακό ιστορικό και απ6 το 4. Test 
ιδρώτα που είναι θετικ6. S. Η διάγνωση τεκμηριιδνε­
ται από τον γονότυπο. 

Οι κλινικέ; εκδηλώσει; συνίστανται σε βαριές 
υποτροπιάζουσες λοιμώξεις του κατώτερου αναπνευ­
στικού, συμπτώματα χρόνια από την ύπαρξη βρογχε­
κτασιών , παρουσία ατελεκτασιών, ε μφυσήματος και 
τέλος σημειολογία σημαντικτjς αναπνευστικ1jς ανε­

πάρκειας. 
Από τις διαταραχές της εξωκρινούς μο ίρας του 

παγκρέατος προεξάρχουν η στεατtiρροια, η ανεπάρ­

κεια λιποδιαλυτcδν βιταμινών και η βαρε ι6 υποθρεψία. 
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Την κλινική εικόνα της νόσου συνοδεύει δυσλει­
τουργία του αναπαραγωγικού στυσηiματος ( αζωο­
σπερμία). 

Η θεραπεία της νόσου συνίσταται σε αντιμετώπιση 
και αποκατάσταση των ηλεκτρολυτικών διαταραχών, 
σε χορήγηση βρογχοδιασταλτικών, και βλεννολυτι­
κών για αποβολή της ιξώδους βλέννας, φυσιοθερα­
πεία αναπνευστικού, έλεγχο λοιμώξεων, χορήγηση 
αντιβιοτικών, χορήγηση Pulmozyme1 σε παιδιά άνω 
των 5 ετών με FEV 11 του 40% της προβλεπόμενης, 
χορήγηση παγκρεατικών ενζύμων και ιδιαίτερη προ­
σοχή στην κάλυψη των ενεργειακών αναγκών με 
αυξημένη θρέψη και χορήγηση βιταμινούχων σκευα­
σμάτων. 

Τα παιδιά με ινοκυστική νόσο συχνότατα εισάγο­
νται με Ο.Α.Α. στην ΜΕΘ στα πλαίσια της επιδείνω­
σης της χρόνιας υπερκαπνικής αναπνευστικής ανε­
πάρκειας. 

Τα μοντέλεα μηχανικού αερισμού που εφαρμόζο­
νται είναι PC, PRVC, IPS, SIMV/PS. Δίδεται μεγάλη 
προσοχή στον αερισμό με βασικ1Ί αρχή την αποφυγή 
βολουτραύματος. Ο αερισμός με 1 TV και ίΡΕΕΡ με 
επτιρεπόμενη υπερκαπνία (permissive hypercapnia) 
στη νόσο αυτ11 έχει απόλυτη εφαρμογή.5·�·12•14 

Από διάφορες πολυκεντρικές μελέτες ιδιαίτερα 
στις Η.Π.Α. και στην Αγγλία έρχονται αισιόδοξα 
μηνύματα για την εφαρμογή των νέων μοντέλων 
μηχανικού αερισμού E.C.M.O., H.F.V., partial liquid 
ventilation και ΝΟ, δίδοντας ελπίδες στην ευπαθή 
αυτή ομάδα του παιδιατρικού πληθυσμού. 

2. Σύνδρομο Kartagener5'9'11'12'14 

Το Σύνδρομο Kartagener (σύνδρομο ακίνητων­
δυσκίνητων κροσσών) οφείλεται σε έλλειψη ΑΤΡά­
σης (απουσία δυνε'Lνης) και κληρονομείται με τον 
υπολειπόμενο χαρακτήρα. 

Χαρακτηρίζεται από αναστροφή των σπλάγχνων, 
παγκολπίτιδα, βρογχεκτασίες, μέση ωτίτιδα και στεί­
ρωση (σε όλους τους άρρενες ασθενείς). 

Προεξέχουσα θέση στην κλινική εικόνα της νόσου 

ΘΕΜΑΤΑ ΑΝΑΙΣΘΗΣΙΟΛΟΓΙΑΣ ΚΑΙ ΕΝΤΑΊΙΚΗΣ ΙΑΤΡΙΚΗΣ 

κατέχει η συμπτωματολογία από το αναπνευστικι1 
σύστημα. Η άθροιση των εκκρίσεων και η φυσιοπα­
θογένεια της νόσου οδηγούν σε υποτροπιάζουσες 
βαριές λοιμώξεις του ανώτερου και κατώτερου ανα­
πνευστικού, σε συμπτωματολογία αποφρακτικ1Ίς 
πνευμονοπάθειας (την εικόνα επιδεινώνουν οι επι­
πλοκές των βρογχεκτασιών) και τελικά βαριά Χ.Α.Α 
με μεγάλα στάδια συμμετοχής Ο.Α.Α. 

Η διάγνωση τίθεται από την κλινική εικόνα και τεκ­
μηριώνεται με εξέταση κροσών στο ηλεκτρονικ6 
μικροσκόπιο (screening test). 

Η θεραπεία συνίσταται: σε χορήγηση βρογχοδια­
σταλτικών, βλεννολυτικών, φυσιοθεραπείας του ανα­
πνευστικού, για βελτίωση της αποβολ1Ίς των εκκρίσε­
ων του βρογχικού δένδρου, χορήγηση 02, έλεγχο λοι­
μώξεων, υποστήριξη της θρέψης και μηχανικό αερι­
σμό σε επιδείνωση επί Ο.Α.Α. 

Τα μοντέλα μηχανικού αερισμού που εφαρμόζονται 
είναι PPV, PC, PRVC, IPS και επί μη ικανοποιητικών 
αποτελεσμάτων εφαρμογή ECMO Liquid ventil ί:ιtion, 
HFV. 

Πρόγνωση: Ο θάνατος των ασθενών επέρχεται 
συνήθως στην 5η δεκαετία της ζωής των. (Ο Μ.Ο. 
επιβίωσης έχει κατά πολύ αυξηθεί με την συμβολ1j 
των Μ.Ε.Θ.). 

3. Έλλειψη Α1 Αντιθρυψίνης5 

Η νόσος αυτή χαρακτηρίζεται από απουσία δρα­
στηριότητας αντιπρωτεασών. Οι ασθενείς οδηγούνται 
σε εμφύσημα και πνευμονικές κύστεις στην 2η δεκαε­
τία της ζωής των και ηπατοπάθεια. 

Η κλινική εικόνα συνίσταται σε επιπλοκές της 
βαριάς αποφρακτικής των πνευμονοπάθειας και της 
ηπατικής των ανεπάρκειας. Η θεραπευτικ1Ί αγωγιj 
είναι αιτιολογική (χορήγηση α1 αντιθρυψίνης) και 
συμπτωματική. 

Επειδή η νόσος εξελίσσεται κύρια στην 2η δεκαε­
τία της ζωής των ασθενών κρίνεται σκόπιμο να μην 
αναφερθώ στην θεραπευτική προσέγγιση. 

1. Pιιlmozyme (Γh.d.na8e) φωσφολιπωμένη γλυκοσιλιωμένη ανασυνδιασμένη πρωτείνη ανθρώπινης δεσοξυριβονουκλεάσης. Χορηγείται σε νεφελο­
ποίηση κάθε amp περιέχει 2500 U *2,5 μγ) της δραστικής ουσίας ι·hDna.se. 
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