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εηζαγσγή 

 Η θπζηηθή ίλσζε είλαη ε πην ζπρλή, ρξόληα, 

θιεξνλνκηθή, πνιπζπζηεκαηηθή λόζνο ηεο 

ιεπθήο θπιήο 





Cystic Fibrosis Transmembrane Regulator (CFTR)  
{7q31.2-27 exons 190kb} 





 Η αμαγμώοιση μεγάλξρ αοιθμξύ 
μεταλλάνεωμ με διαφορετική 
λειτουργικότητα εομημεύει ωπ έμα βαθμό 
τημ μεγάλη ετερογέμεια στημ κλιμική 
έκυοαση τηπ μόσξρ η ξπξία μπξοεί μα 
είμαι ήπια, μέτοια ή βαοειά 

 

 



 

Η ζεξαπεπηηθή πξνζέγγηζε ηεο 

λόζνπ απνζθνπεί  

 
 ζηε βειηίσζε ησλ ζπκπησκάησλ 

  ζηε βειηίσζε ηεο ζξέςεο 

  ζηελ θπζηνινγηθή ζσκαηηθή αλάπηπμε  

 ζηελ δηαηήξεζε θαιήο αλαπλεπζηηθήο 

ιεηηνπξγίαο. 



Η αληηκεηώπηζε απαηηεί 

 Δλπδάησζε 

 Αληηκεηώπηζε πλεπκνλνπάζεηαο 

               Παξνρέηεπζε εθθξίζεσλ 

               Αληηκεηώπηζε ινηκώμεσλ 

 Υπνζηήξημε ηεο ζξέςεο 

       Παγθξεαηηθά έλδπκα 

       Βηηακίλεο 

 Έγθαηξε αληηκεηώπηζε επαηνπάζεηαο 

 



Τα ηειεπηαία ρξόληα έρεη ζεκεησζεί 

ζεκαληηθή εμέιημε ζηε ζεξαπεία ηεο 

λόζνπ 

 ρξήζε εηζπλεόκελσλ αληηβηνηηθώλ 

 απνηειεζκαηηθόηεξνο θαζαξηζκόο ησλ 

πλεπκόλσλ  

 θπθινθνξία ζθεπαζκάησλ γηα ηελ 

θαιύηεξε ζξεπηηθή ππνζηήξημε.  

 Νέα θάξκαθα όπσο ην VX770 ζηνρεύνπλ 

ζηελ «ιεηηνπξγηθή απνθαηάζηαζε»  ηεο 

κνξηαθήο δηαηαξαρήο ζπγθεθξηκέλεο 

κεηάιιαμεο. 

 



Η αληηκεηώπηζε ηεο λόζνπ 

 Καζεκεξηλή 

 Χξνλνβόξνο 

 Εμαξηώκελε από ζπζθεπέο 

 



 απαηηείηαη από ηνλ αζζελή θαζεκεξηλή 

θξνληίδα δηάξθεηαο 2-4 σξώλ, αλάινγα κε 

ηελ βαξύηεηα ηεο λόζνπ 



 Σηελ παηδηθή ειηθία, νη γνλείο είλαη 

ππεύζπλνη γηα ηελ νξγάλσζε θαη παξνρή 

απηήο ηεο θξνληίδαο. 

  Η επζύλε ζηαδηαθά κεηαβηβάδεηαη ζηνλ 

ίδην ηνλ αζζελή θπξίσο θαηά ηελ πεξίνδν 

ηεο εθεβείαο  



εθεβεία 

 ηάζε γηα κεγαιύηεξε αλεμαξηεζία θαη 

απηνλνκία  

 

 

 αιιά θαη κε ηελ επηδείλσζε ηεο πνξείαο 

ηεο λόζνπ ε νπνία ζπρλά ζπκβαίλεη ηελ 

πεξίνδν απηή 

 



 ζπκκόξθσζε 

 έλα θαιά πξνζαξκνζκέλν παηδί δελ 

ζεκαίλεη όηη ζα είλαη θαιά 

πξνζαξκνζκέλνο έθεβνο 

  νη απαηηήζεηο θαη ηα πξνβιήκαηα ηεο 

εθεβείαο είλαη δηαθνξεηηθά θαη πην 

πεξίπινθα.  

 

 



Σπκκόξθσζε  

 Η ζπκκόξθσζε εθήβσλ κε ΚΙ ζηηο 

δηάθνξεο ζεξαπείεο  έρεη ππνινγηζζεί όηη 

θπκαίλεηαη από 22% έσο 71%. (Modi et al 

2006). 



Σπκκόξθσζε ζηε ζεξαπεία 

 Εθαηνζηηαία αλαινγία ησλ δόζεσλ πνπ 

πξαγκαηηθά ιακβάλεη ν αζζελήο ζε ζρέζε 

κε ηηο δόζεηο πνπ ζα έπξεπε λα ιάβεη, 

ζύκθσλα κε ηηο νδεγίεο ησλ γηαηξώλ 

 

 Σρεηίδεηαη επίζεο κε ηελ ηήξεζε ηνπ 

ρξόλνπ ιήςεο  

 Υπάξρνπλ πνιιέο κέζνδνη ειέγρνπ ηεο 

ζπκκόξθσζεο 



Έθεβνη κε ΚΙ-ζπκκόξθσζε 

 60 έθεβνη (Ped Pulmonol 2010 (45 (5):450-8) 

 32/60  μερλνύζαλ ή «έραλαλ» ην θάξκαθν 

 23/60  ήηαλ πνιύ απαζρνιεκέλνη 

 40/60 κεηέζεηαλ ηε ιήςε γηα αξγόηεξα 

 30/60  αληίδξαζε ζηε ζηέξεζε  ειεπζεξίαο 

 

 18/60  είλαη απνδεθηό λα κε ιακβάλνληαη 

θάπνηεο δόζεηο (θπξίσο  από ηα αγόξηα)   



Έθεβνη κε ΚΙ-ζπκκόξθσζε ζε 

εηζπλεόκελα αληηβηνηηθά  

 38 αζζελείο  ((Ped Pulmonol 2010)  

 12 εβδνκάδεο δηάξθεηα παξαθνινύζεζεο 

31,6%  θαζεκεξηλή ρξήζε ζε πιήξε 

δνζνινγία θαη ρξόλν 

50%    ηνπ ρξόλνπ ηδαληθήο ιήςεο 

57,1%  κόλν 1δόζε/εκέξα 

(ειεθηξνληθή θαηαγξαθή ρξόλνπ ρξήζεο 

λεθεινπνηεηή) 



Έθεβνη κε ΚΙ-ζπκκόξθσζε 

 Παξέιεηπαλ ζπλήζσο ηηο πξσηλέο δόζεηο 

 

 Η ζπκκόξθσζε ήηαλ θαιύηεξε ζηε 

δηάξθεηα ηεο εβδνκάδαο από όηη ηα 

Σαββαηνθύξηαθα 

 



Σπκκόξθσζε-παξάγνληεο 

 αζζελή (θύιν, θνηλσληθννηθνλνκηθή 

θαηάζηαζε, απόζηαζε από θέληξν 

παξαθνινύζεζεο) 

 ηελ νηθνγέλεηά ηνπ (άγρνο ή θαηάζιηςε, 

απνδνρή ή όρη ηεο λόζνπ) 

 ηε βαξύηεηα ηεο λόζνπ (ρξόλνο 

θαζεκεξηλήο θξνληίδαο, παξελέξγεηεο 

θαξκάθσλ, ζπρλέο λνζειείεο). 



θαιή ζπκκόξθσζε 

 θαιέο νηθνγελεηαθέο ζρέζεηο 

  ε ππνζηήξημε θαη απνδνρή από ην 

επξύηεξν θνηλσληθό πεξηβάιινλ 

 νη ζρέζεηο εκπηζηνζύλεο θαη θαιήο 

ζπλεξγαζίαο κε ηνπο ζεξάπνληεο (ηαηξνύο, 

ςπρνιόγνπο, θπζηνζεξαπεπηέο) 



Σπλέπεηεο θαθήο ζπκκόξθσζεο 

 Γηα ηνλ αζζελή 

Άκεζεο:Υπνηξνπέο-Σπρλέο λνζειείεο-κεγάιν 

ρξνληθό δηάζηεκα απνκάθξπλζεο από ηνπο 

ζπλνκειίθνπο -έιιεηςε ηεο απνδνρήο ησλ 

ζπλνκειίθσλ 

Απώηεξεο: Επηδείλσζε ηεο θιηληθήο εηθόλαο 

(θπζηθή εκθάληζε, δηαηαξαρή ζηηο ζρέζεηο  

επαθήο κε ην άιιν θύιν, άγρνο γηα ηελ ηειηθή 

έθβαζε) 

 



Σπλέπεηεο θαθήο ζπκκόξθσζεο 

γηα ην ζύζηεκα πγείαο 



 
βειηίσζε ηεο ζπκκόξθσζεο 

 

 ζα πξέπεη λα ιεθζνύλ ππ’ όςηλ  νη 

ηδηαηηεξόηεηεο ηνπ θάζε αζζελή θαη ηεο 

νηθνγέλεηάο ηνπ 

 



Σύγρξνλε ηερλνινγία θαη 

ζπκκόξθσζε ζηε ζεξαπεία 

 Δηαδίθηπν: 

ηζηνζειίδεο ηαηξηθήο ελεκέξσζεο 

ηζηνζειίδεο ησλ νξγαλώζεσλ αζζελώλ 

κέζα θνηλσληθήο δηθηύσζεο 

 θηλεηά ηειέθσλα 

 ¨έμππλεο ζπζθεπέο¨ 

 



 

 Καιή ζρέζε  κεηαμύ αξξώζηνπ θαη ηαηξνύ θαη 
ζεξαπεπηηθήο νκάδαο 

 Καη ε εμαζθάιηζε άκεζεο πξόζβαζεο ζε απηνύο 
όπνηε απαηηείηαη  

 






