
ȹɘɎɔɜɤůɖ əŬɘ ŬɜŰɘɛŮŰɩˊɘůɖ Ůˊɘˊɚɞəɩɜ 
Űɖɠ ȾɡůŰɘəɐɠ ȲɜɤůɖɠɔɘŬ Űɞɜ 
ˊɜŮɡɛɞɜɞɚɧɔɞ ŮəŰɧɠ ȾɏɜŰɟɞɡ

ɆɘɤɜɑŭɞɡɀŬɟɑŬ

ɄɜŮɡɛɞɜɞɚɧɔɞɠ-ūɡɛŬŰɘɞɚɧɔɞɠ

ȷəŬŭɖɛŬɥəɐ ɈˊɧŰɟɞűɞɠ ɀɞɜɎŭŬɠ ȷɜŬˊɜŮɡůŰɘəɩɜ ȿɞɘɛɩɝŮɤɜ

ɄɜŮɡɛɞɜɞɚɞɔɘəɐ Ⱦɚɘɜɘəɐ ȷɄŪ

ũɁŪ çũ. ɄŬˊŬɜɘəɞɚɎɞɡè



ɆɇȷɇȽɆɇȽȾȷ

ÅȺˊɑˊŰɤůɖ 1/3200 ɔŮɜɜɐůŮɘɠ

Å70000 Ɏɜɗɟɤˊɞɘ ɛŮ əɡůŰɘəɐ ɑɜɤůɖ(ȾȽ) ŬɜɎ Űɞɜ əɧůɛɞ

ÅɈɣɖɚɧŰŮɟɖ ŮˊɑˊŰɤůɖ ůŰɖ ȸɧɟŮɘɞ ȷɛŮɟɘəɐ, Ⱥɡɟɩˊɖ əŬɘ ȷɡůŰɟŬɚɑŬ

ÅɄɟɞɓɚŮˊɧɛŮɜɖ ɛɏůɖ Ůˊɘɓɑɤůɖ 44,4 ɏŰɖ

ÅȺəŰɑɛɖůɖ ůŮ ŮɝŮɘŭɘəŮɡɛɏɜŬ əɏɜŰɟŬ ŬɜŬűɞɟɎɠ (ɜɏŮɠ ɗŮɟŬˊŮɑŮɠ, ŮəˊŬɑŭŮɡůɖ 
ɘŭɑɤɜ əŬɘ ˊŮɟɘɓɎɚɚɞɜŰɞɠ, ɜɞůɖɚŮɑŮɠ, ɞɛɎŭŬ Ůɘŭɘəɩɜé)





ȾȿȽɁȽȾȷ ɆɈɀɄɇɋɀȷɇȷ

ÅȸɐɢŬɠ

ÅȷˊɧɢɟŮɛɣɖ, ˊɞůɧŰɖŰŬ-ˊɞɘɧŰɖŰŬ

ÅɄɡɟŮŰɧɠ

ÅȷˊɩɚŮɘŬ ɓɎɟɞɡɠ

ÅȷɘɛɧˊŰɡůɖ

ÅŪɤɟŬəŬɚɔɑŬ

ÅȾɞɘɚɘŬəɧ Ɏɚɔɞɠ

ÅȹɡůəɞɘɚɘɧŰɖŰŬ

ÅũŮɜɘəɎ ůɡɛˊŰɩɛŬŰŬ

ɃɝŮɑŬ ˊŬɟɧɝɡɜůɖ

DIOS

ȷɘɛɞɟɟŬɔɑŬ 

ɄɜŮɡɛɞɗɩɟŬəŬɠ



ɃɝŮɑŬ ɄŬɟɧɝɡɜůɖ

ÅɃɟɘůɛɧɠ: əɎɗŮ ŬɚɚŬɔɐ Űɤɜ ůɡɛˊŰɤɛɎŰɤɜ ˊɞɡ ɞŭɖɔŮɑ ůŮ ŬɚɚŬɔɐ Űɖɠ Ŭɔɤɔɐɠ.

ÅȷɘŰɑŮɠ: ɘɞɔŮɜŮɑɠ, MSSA, Hemophilusinfluenza, P. aeruginosa, MRSA, Stenotrophomonas
maltophila, Achromobacter.

Åɉɟɐůɖ ɓɘɞɢɖɛɘəɩɜ ŭŮɘəŰɩɜ.

ÅɄŰɩůɖ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐɠ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɧŰɖŰŬɠ, ˊɞɘɧŰɖŰŬɠ ɕɤɐɠ əŬɘ Ůˊɘɓɑɤůɖɠ.

ÅȷűɞɟɎ ůɡɢɜɧŰŮɟŬ Űɖɜ Ůɜɐɚɘəɖ ɕɤɐ.



ÅȸɐɢŬɠ

ÅȷˊɧɢɟŮɛɣɖ, ˊɞůɧŰɖŰŬ-ˊɞɘɧŰɖŰŬ

ÅɄɡɟŮŰɧɠ

ÅȷˊɩɚŮɘŬ ɓɎɟɞɡɠ

ÅȷɘɛɧˊŰɡůɖ

ÅŪɤɟŬəŬɚɔɑŬ

ÅȸɐɢŬɠ

ÅȷˊɧɢɟŮɛɣɖ, ˊɞůɧŰɖŰŬ-ˊɞɘɧŰɖŰŬ

ÅɄɡɟŮŰɧɠ

ÅȷˊɩɚŮɘŬ ɓɎɟɞɡɠ

ÅȷɘɛɧˊŰɡůɖ

ÅŪɤɟŬəŬɚɔɑŬ

ÅũŮɜɘəɎ ůɡɛˊŰɩɛŬŰŬ

?
ȺɑɜŬɘ ˊŬɟɧɝɡɜůɖ?

ɉɟŮɘɎɕŮŰŬɘ ɜɞůɖɚŮɑŬ?



- PES >3,Ůə Űɤɜ ɞˊɞɑɤɜ Űɞ ɏɜŬ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɧ= ˊŬɟɧɝɡɜůɖ

- ɁɞůɖɚŮɑŬ: ŭɨůˊɜɞɘŬ, ɡˊɞɝɡɔɞɜŬɘɛɑŬ, ůɖɛŬɜŰɘəɐ ŬˊɩɚŮɘŬ ɓɎɟɞɡɠ, FEV1

ˊŰɩůɖ 10-15%, ˊɟɩŰɞ ŮˊŮɘůɧŭɘɞ ŬɘɛɧˊŰɡůɖɠ.

- ɄɟɞŮɘŭɞˊɞɘɐůŮɘɠ: ŬůɗŮɜŮɑɠ ɛŮ ɗŮɟŬˊŮɡŰɘəɏɠ ŬˊɞŰɡɢɑŮɠ, FEV1<75%, ABPA, 

P. aeruginosa.



32 Ɏɜɗɟɤˊɞɘ,13 ɔɡɜŬɑəŮɠ əŬɘ 19 ɎɜŭɟŮɠ, ɛŮ ɛɏůɖ ɖɚɘəɑŬ 12.6 ɏŰɖ.

ȺəŰɑɛɖůɖ ˊɟɞ əŬɘ ɛŮŰɎ Űɤɜ FEV1, RV, TLC, SRaw



ȾŬŰôɞɑəɞɜŭɘŬɢŮɑɟɘůɖ ˊŬɟɧɝɡɜůɖɠ

ÅȹŮɑɔɛŬ ˊŰɡɏɚɤɜ ɔɘŬ əŬɚɚɘɏɟɔŮɘŬ.

ÅɄŬɟŬəɞɚɞɨɗɖůɖ əɞɟŮůɛɞɨ, ůűɨɝŮɤɜ, Ŭɟ. ŬɜŬˊɜɞɩɜ, ɓɎɟɞɠ, ɖɛŮɟɞɚɧɔɘɞé

ÅÉ ɘɚɞɔɐŬɜŰɘɓɘɞŰɘəɞɨ: əŬɚɚɘɏɟɔŮɘŮɠ, ˊɟɞɖɔɞɨɛŮɜɖ ɔɜɩůɖ, ɓŬɟɨŰɖŰŬ

Åȹɨɞ ŬɜŰɘɓɘɞŰɘəɎ: Ŭˊɞűɡɔɐ ŬɜŰɞɢɐɠ, ůɡɜŮɟɔɘəɐ ŭɟɎůɖ, Ůɡɟɨ űɎůɛŬ 
ˊŬɗɞɔɧɜɤɜ.

ÅȷɜŰɘɘəɎɛŮ ŰŮəɛɖɟɑɤůɖ ŭɘɎɔɜɤůɖɠ.

ÅȹɘɎɟəŮɘŬ 14 ɖɛɏɟŮɠ (10- 21).

Åɉɟɐůɖ ɓɘɞŭŮɘəŰɩɜɔɘŬ Űɖɜ ˊɞɟŮɑŬ ɜɧůɞɡ.



ŪŮɟŬˊŮɑŬ



DIOS (Distal Intestinal Obstruction Syndrome)

ÅɀŮɟɘəɐ ɐ ˊɚɐɟɖɠ ŮɜŰŮɟɘəɐ ŬˊɧűɟŬɝɖ.

ÅȸɚŮɜɜɩŭɖɠ əŬɘ əɞɚɚɩŭɖɠ ɛɎɕŬ ŮɜŰŮɟɘəɞɨ ˊŮɟɘŮɢɞɛɏɜɞɡ ˊɞɡ ůűɖɜɩɜŮŰŬɘ ůŰɞ 
ŭŮɝɑ əɎŰɤ ŰŮŰŬɟŰɖɛɧɟɘɞ Űɖɠ əɞɘɚɘɎɠ (ŰŮɚɘəɧɠ ŮɘɚŮɧɠ).

ÅCFTRɡˊɞŭɞɢŮɑɠůŰɞɜ ŮɜŰŮɟɘəɧ ůɤɚɐɜŬ əŬɘ ŰŬ əɞɘɚɘŬəɎ ɔɎɔɔɚɘŬ.

ÅɄɞɚɡˊŬɟŬɔɞɜŰɘəɐˊŬɗɞɔɏɜŮɘŬ: ɢŬɛɖɚɐ ˊŮɟɘŮəŰɘəɧŰɖŰŬ ůŮ ɜŮɟɧ, ɛɘəɟɞɨ 
ɓŬɗɛɞɨ ŮɜŰŮɟɘəɐ űɚŮɔɛɞɜɐ (ɡɣɖɚɐ əŬɚˊɟɞŰŮəŰɑɜɖ, ŭɘŬűɞɟŮŰɘəɐ ŮɜŰŮɟɘəɐ 
ɢɚɤɟɑŭŬ, ŭɘŬűɞɟŮŰɘəɧ pH), ɛŮɔŬɚɨŰŮɟɞɠ ɢɟɧɜɞɠ ˊŮɟɎůɛŬŰɞɠ ˊŮɟɘŮɢɞɛɏɜɞɡ 
Ŭˊɧ Űɞ ůŰɧɛŬ ůŰɞ ɞɟɗɧ/ŰŮɚɘəɧ ŮɘɚŮɧé 

ÅɇɡɛˊŬɜɘůɛɧɠ əŬɘ əɞɘɚɘŬəɧɠ ˊɧɜɞɠ, ɏɛŮŰɞɘ, ŮɚɎŰŰɤůɖ əŮɜɩůŮɤɜ əŬɘ ŬŮɟɑɤɜ.

ÅɄŬɟɎɔɞɜŰŮɠ əɘɜŭɨɜɞɡ: ŮɘɚŮɧɠ Ůə ɛɡəɤɜɑɞɡ, ŬűɡŭɎŰɤůɖ, ŬɚɚŬɔɐ ŭɘŬŰɟɞűɘəɩɜ 
ůɡɜɖɗŮɘɩɜ, ɢŬɛɖɚɐ Ŭˊɞɟɟɧűɖůɖ ɚɘˊɩɜ, ɡˊɞəɘɜɖůɑŬ ŮɜŰɏɟɞɡ, űɎɟɛŬəŬ, 
əɞɘɚɘŬəɎ ɢŮɘɟɞɡɟɔŮɑŬé



ȱɜůűɟə ɜů ɣɟɛəɚɨ ˋůɠəůɣɨɜůɝɟ

+ ɚɟɛəɚɟůəŮɑɏɛɕɗ

+ ɢɕɠŭůɠəɚɏůˋɒˋůŮŭ Űűɗɝ ŭ/ŭ ɚɟəɛɒŭɡ= DIOS

ȰɔəŬɘɟɖ əŬɘ ŮˊɘɗŮŰɘəɐ ŬɜŰɘɛŮŰɩˊɘůɖ

ȺɜɡŭɎŰɤůɖ

ɄɟɞɤɗɖŰɘəɎ ɛŮ ˊɞɚɡŬɘɗɡɚŮɜɞɔɚɡəɧɚɖ, ɔŬůŰɟɞɔɟŬűɑɜɖ, Ɂ-

ŬəŮŰɡɚɞəɡůŰŮɑɜɖ, əɚɨůɛŬŰŬ.

ɄɟɞűɡɚŬəŰɘəɎ ɛɘəɟɏɠ ŭɧůŮɘɠ əŬɗŬɟŰɘəɩɜ, əŬɚɐ 

ŮɜɡŭɎŰɤůɖ, ŮˊŬɜŬˊɟɞůŭɘɞɟɘůɛɧ ˊŬɔəɟŮŬŰɘəɩɜ 

Ůɜɕɨɛɤɜ, ŭɘűɞɟɞɨɛŮɜɞɠ ɟɧɚɞɠ ŭɘŬŰɟɞűɐɠ 

ˊɚɞɨůɘŬɠ ůŮ ɑɜŮɠ.





ÅȷűɞɟɎ ůŰɞ 32-57%

ÅɄɧɜɞɠ ɐ/əŬɘ ŭɘɎŰŬůɖ əŬŰɎ Űɖɜ ŬűɧŭŮɡůɖ

ÅȺɚŬŰŰɤɛɏɜɖ ŮɜŰŮɟɘəɐ əɘɜɖŰɘəɧŰɖŰŬ

ÅȷɜŬəɞɨűɘůɖ ɛŮ əŬɗŬɟŰɘəɎ 

ɄɞɚɡˊŬɟŬɔɞɜŰɘəɐˊŬɗɞɔɏɜŮɘŬ: əɞɚɚɩŭɖɠ ɓɚɏɜɜŬ, ɢŬɛɖɚɐ ˊŮɟɘŮəŰɘəɧŰɖŰŬ ůŮ ɜŮɟɧ,
ɛɘəɟɞɨ ɓŬɗɛɞɨ ŮɜŰŮɟɘəɐ űɚŮɔɛɞɜɐ (ɡɣɖɚɐ əŬɚˊɟɞŰŮəŰɑɜɖ, ŭɘŬűɞɟŮŰɘəɐ ŮɜŰŮɟɘəɐ 
ɢɚɤɟɑŭŬ, ŭɘŬűɞɟŮŰɘəɧ pH),ɛŮɔŬɚɨŰŮɟɞɠ ɢɟɧɜɞɠ ˊŮɟɎůɛŬŰɞɠ ˊŮɟɘŮɢɞɛɏɜɞɡ Ŭˊɧ Űɞ 
ůŰɧɛŬ ůŰɞ ɞɟɗɧ/ŰŮɚɘəɧ ŮɘɚŮɧé

ŪŮɟŬˊŮɑŬ: CFTR- modulators ɛŮɘɩɜɞɡɜ ŰŬ ŮˊɑˊŮŭŬ əŬɚˊɟɞŰŮəŰɑɜɖɠ,əŬɗŬɟŰɘəɎ, 
əɑɜɖůɖ əŬɘ ŮɜɡŭɎŰɤůɖ

Ⱥəɏɠɚůəŭ ůɔŮɟɜɏŮɥɝ ɑ 

ɜɗɝɪɝ, ˋŭɠɏ űɗɝ 

ŲɢŰəɟɛɟɕəɚɑ Űɢɣɝɨűɗűŭ 

ɚůɝɪŰůɥɝ



ȷɘɛɧˊŰɡůɖ

Å4% ůɞɓŬɟɐ ŬɘɛɧˊŰɡůɖ ůŰɖ 
ŭɘɎɟəŮɘŬ Űɖɠ ɕɤɐɠ.

ÅȷɘŰɘɞɚɞɔɑŬ:
ÅɆɞɓŬɟɐ ɜɧůɞɠ/ ˊŬɟɧɝɡɜůɖ.

ÅȰɚɚŮɘɣɖ ɓɘŰŬɛɑɜɖɠ Ⱦ.

ÅȼˊŬŰɘəɐ ɜɧůɞɠ.

ɰɮʄʇʆɶʆɮ

ÅɀɏŰɟɘŬ<240ml: ŮəŰɑɛɖůɖ, 
ŬɜŰɘɓɘɞŰɘəɎ, ˊŮɟɘɞɟɘůɛɧɠ DNAse, 
ű/ɗ, ɡˊɏɟŰɞɜɞɡ, ɀɆȷū.

ÅɀŬɕɘəɐ>240ml: ɜɞůɖɚŮɑŬ/ 
Ůɛɓɞɚɘůɛɧɠ.



Åʃˈˍʶ ʶˉʽˁˇʽ˄˖˄ʶʾ ˃ʶ ʶʽʵʽˁˈΚ

Åʃˈˍʶ ʶʽˋʱʴʶˍʰʽ ˋˍˇ ˄ˇˋˇˁˇ˃ʶʾˇΚ

Åɮ˄ˍʽʲʾ˖ˋʹΚ

Åʃˈˍʶ ˉʰˊʰˉʷ˃ˉˇˎ˃ʶ ʴʽʰ ʶ˃ʲˇ˂ʽˋ˃ˈΚ

Åɲʽʰˁˈˉˍˇˎ˃ʶ ˒κʻ ˁʰʽ ʲ˂ʶ˄˄ˇ˂ˎˍʽˁʱ
ˁʰʽ ʶʽˋˉ˄ʶˈ˃ʶ˄ʰΚ

ʂˍʰ˄ ʹ ˉˇˋˈˍʹˍʰ ʶʾ˄ʰʽ Ҕрml ̋  ʶʾ˄ʰʽ 
ˉˊ˗ˍʹ ˒ˇˊʱ ʺ ʶˉʽ˃ʷ˄ʶʽ

10-60ml

ɼʱʻʶ ʰʽ˃ˈˉˍˎˋʹ Ҕслml

ʅʶ ˁʱʻʶ ˃ʰʸʽˁʺκ ʶ˃˃ʷ˄ˇˎˋʰ ʰʽ˃ˈˉˍˎˋʹ

ɿʰʽΣ ˋʶ ˃ʷˍˊʽʰκ ˃ʰʸʽˁʺ ʰʽ˃ˈˉˍˎˋʹΣ ʴʽʰˍʾ 
ˉˊˇˁʰ˂ˇˏ˄ ʲʺ˔ʰ ˁʰʽ ʲˊˇʴ˔ˈˋˉʰˋ˃ˇ.



Å63% ŮɑɢŬɜ ŮˊŮɘůɧŭɘɞ ŬɘɛɧˊŰɡůɖɠ

Å50% əɎɚŮůŬɜ ɔɘŬŰɟɧ

Å25% ɖɟɏɛɖůŬɜ ɛŮ Űɖɜ ŮˊɘəɞɘɜɤɜɑŬ

Å77% ́ ŮɟɘɔɟɎűɞɡɜ çŰɟɞɛŬəŰɘəɐ, 
ŰɟŬɡɛŬŰɘəɐ, ŬɔɢɤŰɘəɐè Űɖɜ ŮɛˊŮɘɟɑŬ 
Űɖɠ ˊɟɩŰɖɠ ŬɘɛɧˊŰɡůɖɠ.


