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a celor osteoarticulare (chiar de la varsta de 6 ani).

INTRODUCERE

Fibroza chistica (FC) sau mucoviscidoza repre-
zinta cea mai frecventa afectiune monogenica auto-
somal recesiva a populatiei de origine caucaziana,
caracterizatd prin pleomorfism clinic si evolutie
cronica progresiva, potential letala (5).

Afectarea osteo-articulara a fost descrisa pentru
prima data in anul 1979, iar in prezent este consi-
deratd o complicatie comuna, in care cantitatea si
calitatea mineralelor osoase este scazuta. Preventia,
recunoasterea precoce si tratamentul corect efectuat
reprezinta strategiile cele mai eficiente pentru susti-
nerea sanatatii osoase la bolnavii cu FC (2).

OBIECTIVELE STUDIULUI

Identificarea, evaluarea clinica-paraclinica si ras-
punsul la tratamentul specific al manifestarilor osteo-
articulare care insotesc fibroza chistica.

— REZUMAT ]

Afectarea osteoarticulara din fibroza chistica (FC) este considerata o complicatie comuna a acestei patologii.
Preventia, recunoasterea precoce si tratamentul corect efectuat reprezinta strategiile cele mai eficiente pentru
sustinerea sanatatii osoase la bolnavii cu fibroza chistica. Scopul prezentului studiu a fost reprezentat de eva-
luarea clinico-paraclinica a bolnavilor diagnosticati cu FC aflati in evidenta Clinicii Ill Pediatrie din cadrul Spi-
talului Clinic de Urgenta pentru Copii ,Sf. Maria“ lasi care prezentau si simptome de afectare osteoarticulara.
Rezultatele studiului au condus la concluzia ca tratamentul cu vitamina D, calciu si suplimente cu multiminerale
asociat cu regim igieno-dietetic corespunzator si cu tratamentul de fond al maladiei poate contribui semnificativ
la imbunatatirea starii de sanatate, determinand si ameliorarea calitatii vietii. Totodata, lipsa compliantei la tra-
tament a pacientilor sau familiilor acestora contribuie semnificativ la instalarea precoce a complicatiilor, inclusiv

L Cuvinte cheie: fibroza chistica, afectare osteoarticulara, copil —

MATERIAL S| METODA

A fost efectuat un studiu retrospectiv, pe un lot de
43 de pacienti, cu varsta Intre 2 zile si 18 ani, diag-
nosticati cu FC in Clinica III Pediatrie — Spitalul
Clinic de Urgenta pentru Copii ,,Sf. Maria®, lasi.

Protocolul de studiu a cuprins:

* bilantul criteriilor care a stat la baza diagnos-
ticului de FC;

* anamneza, care a precizat: varsta, sexul, in-
dicii antropometrici — talia, greutatea;

* evolutia clinico-biologica rezultata din exa-
menele de control;

e cauzele afectarii osteoarticulare;

* simptomatologia clinica (severitatea malab-
sorbtiei, simptome respiratorii, semne de afec-
tare osteoarticulara si varsta de debut);

» relatia dintre manifestarile osteo-articulare si
frecventa infectiilor respiratorii.
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e explorarea afectarii osoase: dozare calciu,
fosfor, fosfataza alcalina, dozarea concentra-
tiei serice de 25-OH-vitamina D, osteodensi-
tometrie, radiografia oaselor lungi, coloanei
vertebrale toracale sau a pumnului;

e explorari necesare excluderii altor tipuri de
artrita;

e tratamentul efectuat (tratament de fond al FC,
corticoterapie, antiinflamatorii, antalgice, vi-
tamina D) si aderenta la acesta;

e evaluarea raspunsului la tratament printr-un
program de dispensarizare;

* educatia si consilierea bolnavilor si familiei.

REZULTATE

Repartitia pe grupe de varstd a bolnavilor din
lotul cercetat a aratat ca majoritatea bolnavilor cu
FC aveau varsta cuprinsa intre 9-18 ani (51%) si ca
numai 5% erau sugari. In privinta repartitiei pe
sexe, am observat o frecventd mai mare a bolii la
pacientii de sex masculin (67%).

Manifestarile osoase au fost prezente la 7 dintre
cei 43 bolnavi, fiind reprezentate initial de semne
de rahitism, demineralizare osoasa care a progresat
pana la osteoporoza in stadii avansate. Totodata, au
fost identificate defecte posturale de tipul cifozei
dorsale, toracelui astenic, lordoza si contracturi mus-
culare dureroase, monoartritd/oligoartrita si hipo-
cratism digital — Tabelul 1.

TABELUL 1. Manifestarile osteoarticulare in lotul studiat

Semne si simptome ale afectarii
osteoarticulare

Numar cazuri| Procente

12%
12%
2%
2%
8%
15%
13%
8%
5%
3%
5%

Cifoscolioza

Contracturi musculare dureroase
Monoartritd

Oligoartrita

Parestezii ale membrelor

Carii dentare
Matanii costale
Stern in carena

Torace evazat la baza

Micrognatism
Dismorfie craniofaciala
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Manifestarile articulare au variat de la artralgii
usoare (5 cazuri) la artrite (2 cazuri), de obicei cu
distributie simetrica (5 cazuri) care au interesat ur-
matoarele articulatii: glezne — 2 cazuri, genunchi —
3 cazuri, pumn — 1 caz, cot — 1 caz, metacarpofa-
langiene — 2 cazuri. Debutul a fost insidios, ca o
durere surda (5 cazuri) sau prin durere articulara
episodica, simptomele recidivand odata cu deterio-
rarea functiei respiratorii (2 cazuri). In aceste 2

cazuri am observat Inrdutdtirea simptomatologiei
in timpul exacerbarilor infectiei pulmonare cu
Pseudomonas aeruginosa.

Cinci pacienti din lotul studiat au prezentat hi-
pocratism digital, semn caracteristic OAHP.

Manifestarile osteoarticulare” au debutat dupa
un interval de timp de la diagnosticul FC cuprins
intre 5 si 10 ani.

Analiza statusului nutritional a evidentiat ca 14
bolnavi prezentau diferite grade de distrofie (3
cazuri — distrofie gradul I, 5 cazuri — distrofie gradul
11, 6 cazuri — distrofie gradul I11), iar 23 cazuri — hi-
potrofie ponderala. Toti cei 7 bolnavi cu FC si ma-
nifestari osteoarticulare prezentau afectarea statu-
sului nutritional, iar 4 dintre ei semne de malab-
sorbtie severa.

Cauzele deficitului vitaminei D au fost malab-
sorbtia, aportul insuficient si expunerea insuficienta
la soare.

TABELUL 2. Cauzele deficientei de vitamina D in lotul
studiat

Cauza deficitului vitaminei D Numar cazuri | Procente
Malabsorbtia 4 45%
Aport insuficient 3 33%
Expunere insuficientd la soare 2 22%

Dozarea calciului, fosforului si fosfatazei alca-
line la toti bolnavii cu FC a evidentiat: hipocalcemie
la 34% dintre bolnavi, hipofosforemie la 31% dintre
bolnavi si cresterea fosfatazei alcaline la 26% dintre
bolnavi.

Nivelul vitaminei D s-a dozat la 29 dintre cei 43
de bolnavi studiati (nivelul este considerat optim
daca concentratia serica a 25-OH-vitaminei D este
intre 30-50 ng/mL) (Tabelul 3).

TABELUL 3. Valorile 25-OH vitaminei D in lotul studiat

Nivelul 25-OH vitamina D Numar cazuri Procente
Sub 10 ng/mL 1 3%
10-20 ng/mL 8 28%
20-100 ng/mL 20 69%

Masurarea densitatii osoase s-a efectuat prin
osteodensitometrie, aceasta fiind o metoda precisa
pentru diagnosticarea osteoporozei, dar si un es-
timator precis al riscului de fractura. Rezultatele lo-
tului studiat sunt evidentiate in Tabelul 4.

TABELUL 4. Modificarile osteodensitometriei la lotul
studiat

Rezultat osteodensitometrie | Numar cazuri | Procente
Normal 10 56%
Osteopenie (scor Z cuprins 6 33%
intre -1 si -2,5)

Osteoporoza (scor Z 2-2,5) 3 11%
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Toti cei 7 bolnavi cu afectare osteoarticulara au
prezentat valori scazute ale scorului Z: 4 bolnavi —
osteopenie, 3 bolnavi — osteoporoza. Cei 3 bolnavi
cu osteoporoza au prezentat simptomatologie osteo-
articulard mai severa, iar la bilantul biologic valori
mai crescute al fosfatazei alcaline si mai scazute ale
calcemiei si fosforemiei comparativ cu bolnavii cu
osteopenie.

Modificarile radiologice la lotul studiat sunt
prezentate in Tabelul 5.

TABELUL 5. Modificarile radiologice identificate in lotul
studiat

Modificare radiologica Numar cazuri | Procente
Periostoza capetelor distale ale 5 18%
oaselor lungi

Largirea metafizei oaselor lungi, 6 22%
aspect dilatat, in cupa

Linie metafizara concava cu 6 21%
margine neregulata

Spiculi laterali 4 14%
intarziere in osificarea nucleilor 4 14%
Cifoza 3 11%

Cele 2 cazuri cu artritd au prezentat modificari
radiologice multiple: largirea metafizei oaselor
lungi, aspect dilatat, In cupa, intarziere in osificarea
nucleilor si spiculi laterali. Am remarcat prezenta
modificarilor radiologice inclusiv la bolnavi cu FC
aparent normali, fara manifestari clinice osteo-arti-
culare evidente.

Tratamentul afectarii osoase a vizat in primul
rand corectarea malabsorbtiei si malnutritiei, admi-
nistrarea suplimentelor cu vitamine, minerale si
oligoelemente. (4,16,17)

Tratamentul medicamentos a cuprins:

1. tratament de substitutie cu enzime pancreatice
(Kreon®).

2. tratamentul infectiilor pulmonare conform
antibiogramei.

3. tratamentul deficitului de vitamina D, respec-
tiv al rahitismului, osteopeniei sau osteoporozei prin:

e administrarea suplimentelor cu vitamina D,
sub forma de picaturi/tablete continand cole-
calciferol sau sub forma injectabila la cei cu
malabsorbtie severa.

* administrarea suplimentelor pe baza de calciu
in asociere cu vitamina D sau sub forma unor
complexe de multiminerale (Ca + Mg + Zn +
Vitamina D) 5-10 ml x 2-3 ori pe zi.

Tratamentul OAHP la pacientii din lotul studiat
a constat in repaus la pat, administrarea de antalgice
si antiinflamatorii nesteroidiene/steroidiene (Aceta-
minophen, Ibuprofen 20-40 mg/kg/zi, corticotera-

pie, 7 zile) concomitent cu tratamentul suferintei
respiratorii (18).

Dupa stabilirea diagnosticului si instituirea ma-
surilor terapeutice, evolutia pacientilor cu afectare
osteoarticulara din lotul studiat a fost urmatoarea:

e persistenta unor grade variabile de osteopenie

mergand pana la osteoporoza severa in cazu-
rile cu malabsorbtie persistenta;

» acutizari ale AFC si OAHP asociate cu dete-

riorarea functiei pulmonare intr-un caz.

Totodata, s-a facut si profilaxia agravarilor si re-
caderilor.

DISCUTII

Atrtrita din FC a fost prima data descrisa de Ansell
si Newman. Principalele tipuri de artrita care apar
in FC sunt artropatia din FC (AFC) si osteoartropatia
pulmonara hipertroficd (OAHP), acestea reprezen-
tand o importanta cauzad de morbiditate odata insta-
lata (13,14).

Artropatia din FC (AFC) — cea mai frecventa
forma de artritd din FC, se manifesta clinic ca o
mono- sau o poliartritd recurentd, asimetrica, care
afecteaza in special genunchii (3). Prevalenta AFC
este estimata a fi intre 2-8,5%, cu o varsta medie la
instalare de aproximativ 13,6 ani, Insd aceasta ar
putea fi supraestimatd intrucat exista posibilitatea
existentei unor cazuri la care este prezenta, dar nu a
fost diagnosticata de-a lungul mai multor ani (6).
Nu existd o definitie formala a artritei din FC, dar
ea se manifesta printr-o serie de simptome distincte
precum: episoade recurente de durere si tumefactie
articulara, predominanta la nivelul articulatiilor ge-
nunchilor si gleznelor, sensibilitate si limitarea
miscarilor care sunt dizabilitante pentru bolnav.
Durerea se dezvolta in decursul a 12-24 ore si du-
reaza intre 5-7 zile, iar simptomele pot disparea
complet intre acutizari (8).

Osteoartropatia hipertrofica pulmonara (OAHP)
sau osteoartropatia Bamberger-Marie este mai
putin frecventad decat AFC, avand o prevalenta intre
2-7%, cu afectarea predominanta a sexului mascu-
line (12). Tabloul clinic al OAHP cuprinde: hipo-
cratismul digital (deformare in,,degete de tobosar®),
manifestari osoase si articulare si manifestari cu-
tanate (15,22).

In studiul nostru, prevalenta manifestarilor arti-
culare a fost de 16,27%. Boala a fost mai frecventa
la sexul masculin (67%), rezultatele obtinute con-
firmand datele din literatura. insa in literatura me-
dicala de specialitate sexul masculin este considerat
un factor de prognostic mai favorabil decat sexul
feminin (19).
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Diferite studii sustin ca bolnavii cu FC au un
risc crescut de afectare a balantei calciului care, la
randul ei, afecteaza sanatatea osoasa, fapt confirmat
si de prezentul studiu (34%) (1). Pentru cresterea
absorbtiei calciului, aportul de calciu recomandat
variaza intre 500 mg/zi pentru bolnavii cu varsta
1-3 ani, 800 mg/zi pentru copiii cu véarsta intre 4-8
ani si 1.300 mg/zi pentru cei intre 9-18 ani (7,9).

Dozarea concentratiilor de vitamina D si de cal-
ciu se recomanda sa fie efectuata cel putin o data pe
an, ideal la sfarsitul iernii, intrucat valorile vitaminei
D variaza in functie de anotimp (20,11). Daca acest
lucru nu este posibil, se recomanda ca valorile ob-
tinute sa fie interpretate in contextul anotimpului
din momentul determinarii, gradului de expunere la
soare a pacientului si utilizarii produselor topice cu
factor de protectie UV (10).

Radiografia a avut un rol important in evaluarea
afectarii osteoarticulare Intrucat este cunoscut fap-
tul ca semnele radiologice apar precoce, sunt pre-
zente 1n stadiul in care semnele clinice sunt rare sau
absente si sunt considerate patognomonice (21).

Exacerbarile infectiilor pulmonare trebuie tra-
tate prompt pentru a minimaliza efectele adverse
ale inflamatiei asupra osului.

CONCLUZII

Tratamentul cu vitamina D, calciu si suplimente
cu multiminerale asociat cu regim igieno-dietetic
corespunzator si tratamentul de fond al maladiei a
contribuit semnificativ in unele cazuri la imbuna-
tatirea starii de sanatate, determindnd ameliorarea
suferintei osteoarticulare si a calitatii vietii.

Totodata, in unele cazuri lipsa compliantei la
tratament a pacientilor sau familiilor acestora sau
intreruperea schemei terapeutice, cat si nerespec-
tarea recomadarilor privind revenirea la control in
vederea reevaluarii clinico-biologice au contribuit
semnificativ la instalarea precoce a complicatiilor,
indeosebi a celor osteoarticulare (chiar de la varsta
de 6 ani).

Se impune ca toti pacientii cu FC sa efectueze
osteodensitometrie Incepand cu varsta de 10 ani, o
data pe an sau la intervale de timp cuprinse intre
1-3 ani, dar mécar o testare pana la 18 ani (23).



