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Podstawy leczenia
Brak badan wykonanych wg EBM w PCD

Zasady leczenia proponowane wg
doswiadczen w innych schorzeniach — gtownie
w mukowiscydozie I rozstrzeniach oskrzeli o
Innej etiologii



Najwazniejsze: ewakuacja wydzieliny
« Wspomaganie kaszlu

— Rozne techniki drenazu / autodrenazu (znajdz
najbardziej odpowiednia); SYSTEMATYCZNOSC!

e CzestosC

« Czas trwania
— Wysitek fizyczny (dynamiczny!)
— Nie wstrzymywa¢ kaszlu!!!

— Nie stosowac lekow przeciwkaszlowych



ekl mukoaktywne
Dzialanie wspomagajace
* Dornaza (Pulmozyme) — wyprobu;j
* SOl hipertoniczna?

» Leki rozszerzajace oskrzela?

e Leki doustne:

— N-acetylocysteina , erdosteina: dziatanie
antyoksydacyjne 1 immunomodulujgce

— Ambroksol — bromhexyna ?



Oczyszczanie GDO

 Phlukanie nosa 1 zatok
* Inhalacje
— SOl hipertoniczna

— Rola oscylacji cisnienia?

* Ew. udraznienie ujs¢ zatok

» Donosowe glikokortykosteroidy u chorych z
alereia



Agresywne leczenie zaostrzen

« Antybiotyki (optymalnie wg antybiogramu)
— Wczesnie
— Duze dawki

— Dostateczny czas leczenia

* Intensyfikacja kinezyterapii



ekl przydatne u czesci chorych:

Rozszerzajace oskrzela — jesli co naymniej 1

— Wspotistniejaca astma (napadowe dusznosci 1 Swisty,
alergia, eozynofila, ...)

— Dodatnia proba rozkurczowa
— Subiektywna poprawa (latwiejsze odkrztuszanie, ...)

— Z1a tolerancja lekow wziewnych (np. soli
hipertonicznej) - przed ich inhalacja



ekl przydatne u czesci chorych:
wziewne glikokortykosteroidy — jesli:

— Wspolistniejaca astma
- napadowe dusznosci
- napadowe $wisty,
. alergia,

« Eozynofilia plwociny



ekl przydatne u czesci chorych:
wziewne antybiotyki — jesli:

— Pseudomonas aeruginosa

» Proba eradykacji pierwszego zakazenia

* Ew.leczenie przewlekle (tobramycyna, kolistyna, aztreonam)



ekl przydatne u czesci chorych:
azytromycyna przewlekle — jesli:

— czeste zaostrzenia

— nadprodukcja wydzieliny



eczenie PCD

. Ewakuacja wydzieliny z oskrzeli I nosa:

Fizjoterapia: stymulowanie kaszlu

Gimnastyka oddechowa / wysitek / autodrenaz
Sekretolityki (IH, PO) — stosunkowo male znaczenie

Plukanie nosa (np.Jala Neti)
. Lagodzenie nastepstw zakazenia
Antybiotyki
— Leczniczo w zaostrzeniach (10 — 14 dni)
— Profilaktycznie: IH /PO (AZM - przeciwzapalnie)
ekl wziewne (82, £ WGKS) — u cze$ci chorych (z BHR, atopia

cozynofilia, ...)
Leczenie chorob wspotistniejacych

Tlenoterapia — stany zaawansowane
Leczenie operacyjne: ORL (o.Caldwell - Luca? FESS??) / resekcja / transplantacja

Wsparcie psychologiczne



Progression of Lung Disease in Primary Ciliary

Czy spirometria jest wystarczajaco czulym narzedziem do Dyskinesia: Is Spirometry Less Accurate Than CT?

monitorowania funkcji ptuc u chorych z PCD? et W, o Aot Espoaio, s amd Franeaoca Samtrnai,w:
. N =20
. Poréwnano indeks zmian w CT ze wskaznikami czynno$ciowymi ptuc w okresie stabilnej choroby i zaostrzenia

TABLE 2— Spirometry and HRCT Results at the First (CT;) and the Second (CT,) Evaluation, and Change Between CT,
and CT, in the Study Population

Change between

Ty CT, 1st and 2nd evaluation P

Age 11.6 (6.5-27.5) 13.7 (9.4-29.4) - -
Spirometry (Z score)

FVC —0.125 (-2.91-1.97) —0.420 (—4.22-1.87) —0.380 (—2.49-2.36)

FEV, —1.005 (—5.08-1.03) —1.380 (—4.80-1.18) 0(—3.22-3.79)

FEV,/FVC —1.570 (—3.43-0.64) —1.44 (-3.10-0.20) —0.065 (—2.76-1.94)

FEF,5_75 —2.150 (—4.99-0.49) —2.090 (—4.99-0.29) 0(—3.07-3.41)
HRCT scores (%)

Bronchiectasis score 8.3 (0-28.1) 17 (043.1) 9.5 (0-22.3)

Mucus plugging score 5.6 (0-30) 25 (0-53.3) 16.6 (—2.8-47.2)

Peribronchial thickening score 9.3 (0-28.9) 15 (0-32.2) 2.7 (0-25.4)

Parenchyma score 5.6 (0-22.2) 7.4 (0-31.5) 1.8 (—1.8-9.3)

Mosaic perfusion pattern score 0 (0-80) 10 (0-80) 0 (0-33.3)
Total score 7.7 (0-25.5) 17.4 (1.9-37.4) 7.2 (0-24.8)

Whiosek: spirometria moze nie by¢ wystarczajaco
czulym narze¢dziem do monitorowania tempa spadku
funkcji phuc



Postepowanie wg wieku

Dziecko bez Mate dziecko: Objawy Zaostrzenie
objawow lagodne objawy umiarkowane /
ciezkie
Fizjoterapia + ++ ++ +7?
WGKS + + + Ew. 4X
dawka
GKS ogdblnie - - - + (cigzki
stan)
Mukolityki PO - + + +
Antybiotyki: IH - - + (Ps.aeruginosa) +
AZM przewlekle - - + ?
Antybiotyki w Wg objawow i | Wg objawow i | Wg objawow i AV
zaostrzeniu posiewu posiewu posiewu
3-mimetyki + + + +
SABA na LABA LABA SABA/LAB
zadanie A
Szczepienia + + + -
(grypa, pneumokok)
Unikanie ++ ++ ++ +++

cz.szkodliwych




Sugerowane postepowanie

 Stala opieka (co 3-4 m-ce) pediatry / pulmonologa
[spirometria, posiew plwociny, techniki
fizjoterapll, antybiotyki przy infekcji, szczepienia (+grypa,

pneumokok)]

« Okresowa (1 -2 x/rok) kontrola specjalisty (Jw.+
audiogram, ew. gazometria, rtg / HRCT, ...)

* Wskazany udziat fizykoterapeuty (drenaz, ew.inhalacje,
gimnastyka oddechowa)



Dzickuje za uwage



Diagnostyka I leczenie — wytyczne ERS

1/-\:18m B Recommendations for diagnosis and management of primary ciliary dyskinesia (PCD)

A) Centralised care
1) Patients with PCD should be seen for either full or shared care in a centre specialising in the condition
B) Diagnosis
2) Nasal NO levels can be used as a screening test for PCD in children, while the saccharine test is unreliable
3) Diagnosis is confirmed by analysis of ciliated epithelial cells derived from nasal brushings or bronchoscopic samples
4) Ciliary beat pattern and frequency analyses using high-speed video recording and electron microscopy are the key diagnostic techniques; other techniques (cel
culture, analysis of dynein protein localisation by immunofluorescence and genetic analyses) might help in selected patients
C) Treatment
5) Airway clearance by physiotherapy and exercise, and prompt antibiotic treatment (oral, intravenous if needed) are the cornerstones of treatment
6) Prophylactic oral antibiotics and long-term use of nebulised anti-Pseudomonas antibiotics should be considered in specific patients
7) Inhaled bronchodilators and topical or inhaled steroids have no routine place in PCD treatment except for patients with concurrent asthma; rhDNase and
hypertonic saline might possibly be considered in very selected patients
8) The use of tympanostomic ventilation tubes should be avoided for PCD patients whenever possible
9) All PCD patients should receive all childhood immunisations including pneumococcal and influenza immunisation
D) Follow-up

10) A protocolised shared-care system is recommended to ensure specialist follow-up and prevent eventual lung damage; regular sputum or cough-swab cultures
should be performed

NO: nitric oxide; rhDNase: recombinant human deoxyribonuclease. Summarised from the consensus statement of the European Respiratory Society Task Force on PCD
in children [7].

ERS Task Force on PCD Report 2009





