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BEVEZETÉS – A cystás fibrosisban szenvedô
gyermekek közül egyre többen érik el a fel-
nôttkort. A betegség hosszú fennállásával
együtt növekszik a szövôdmények, így a lég-
mell elôfordulásának gyakorisága.
BETEGEK ÉS MÓDSZER – Az intézetünkben
gondozott és kezelt 10 serdülô, fiatal felnôtt
cystás fibrosisos betegnél 17 alkalommal ki-
alakult légmell kezelését vizsgáltuk retrospek-
tíven.
EREDMÉNYEK – A pneumothorax kiter-
jedésétôl és a beteg klinikai állapotától füg-
gôen az elsô terápia hat esetben pihenés,
megfigyelés, három betegnél pleuracan volt,
illetve nyolc esetben dréncsôt vezettünk a
mellkasba. Eredménytelen szívókezelés miatt
hat betegnél thoracotomia vált szükségessé,
közülük három betegnél mindkét oldalon.
KÖVETKEZTETÉS – A konzervatív kezelés
még a panaszmentes betegen, a kis kiterjedé-
sû pneumothorax esetén is túl kockázatos és
bizonytalan eredményû. Pleuracan behelye-
zése csak sürgôs, életveszélyes állapotban ja-
vasolt, végleges eredmény nem várható tôle.
Elsô választandó kezelési javaslat a mellkasi
drenázs. Öt-hét napos eredménytelen szívó-
kezelés után thoracotomia szükséges. Recidí-
va esetén várakozási idô nélkül mûtéti be-
avatkozás javasolt. Mind a drenázs, mind a
mûtét végzése célzott antibiotikus védelem-
ben javasolt.
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TREATMENT OF PNEUMOTHORAX
IN CYSTIC FIBROSIS

INTRODUCTION – More and more children
affected by cystic fibrosis reach adulthood.
The frequency of complications, such as
pneumothorax, increases parallel with the
long disease course.
PATIENTS AND METHODS – The treatment
of 17 manifestations of pneumothorax in 10
young adult cystic fibrosis patients in our
institute was analysed retrospectively.
RESULTS – Depending on the extension of
pneumothorax and the clinical state of the
patients the first choice of the treatment was
observation alone in 6 cases, insertion of
pleuracan in 3 cases and tube thoracostomy
in 8 cases. Due to ineffective suction, thora-
cotomy was necessary in 6 patients, bilateral-
ly in 3 cases.
CONCLUSION – The outcome of conserva-
tive treatment even in "small, circumscribed
pneumothorax" cases of symptom-free
patients is uncertain and risky. Insertion of a
pleuracan is recommended only in urgent,
life-threatening cases, but definitive result
should not be expected. If possible, chest
drainage should be chosen as the first proce-
dure. After 5-7 days of ineffective chest suc-
tion, thoracotomy is mandatory. Recurrence
of the pneumothorax is direct indication for
surgery. Antibiotic treatment is suggested for
the duration of drainage, as well as for the
surgical procedure.
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Acystás fibrosis vagy mucoviscidosis az egyik
leggyakoribb veleszületett anyagcsere-
betegség. Génhiba következtében visz-

kózus, nehezen expectorálható hörgôváladék ter-
melôdik, ez már korai életkorban felülfertôzôdik.
Eleinte Staphylococcus aureus, Haemophilus
influenzae kolonizálódik, majd a kor elôrehaladtá-
val Pseudomonas aeruginosa telepszik meg kiirtha-
tatlanul a légutakban (1). A progresszív, destruk-
tív gyulladásos folyamat fibrosist, bronchiectasiát
eredményez. A folyamat a légzôfelszín csökkené-
séhez, obstruktív légzési zavarhoz, majd korai lég-
zési elégtelenséghez vezet. Serdülô-, felnôttkor-
ban gyakorivá válik a spontán pneumothorax
(ptx). 

Betegek és módszer
1986 óta kezeljük és gondozzuk a cystás fibrosis-
ban szenvedô fiatal felnôtteket. A 15 év alatt
(1986. január 1.–2000. december 31.) 68 beteget
láttunk el, 27 esetben akutan kerültek tüdôbelgyó-
gyászati osztályunkra, hat esetben pneumothorax
okán. Összesen tíz betegnél 17 alkalommal észlel-
tünk pneumothoraxot (négy férfi és hat nôbeteg,
koruk 15–36 év közötti volt). 

A betegeket 18 éves korukig gyermekcentru-
mok kezelik, gondozzák; 18 éves kor felett gondo-
zásuk, kezelésük (elôre tervezett átirányítás-
sal vagy akut felvétellel) osztályunkon folyta-
tódik. Mellkassebészeti ellátás miatt azonban
már a serdülôkorúakat is intézetünk vette fel
vagy át.

A belgyógyászati osztályon a beteg klinikai álla-
pota és a mellkasátvilágítással vagy mellkasfelvéte-
len észlelt pneumothorax kiterjedése alapján dön-
töttünk a terápiáról. 

Különbözô mértékben valamennyi beteg pa-
naszkodott, dominálóan mellkasi fájdalmat, dysp-
noét, a terhelhetôség csökkenését, mellkasi disz-
komfortérzést. Stabil cardiorespiratoricus állapot,
kis kiterjedésû pneumothorax esetén ágynyuga-
lom, szoros megfigyelés mellett döntöttünk. A
pneumothorax növekedése esetén, vagy ha észle-
léskor már „köpeny pneumothoraxot” láttunk,
szívókezelés céljából pleuracant vezettünk a mell-
kasba, vagy a mellkassebészeten dréncsövet he-
lyeztek be. A szívókezelés belgyógyászati osztá-
lyon folytatódott tovább. Eredménytelen szívóke-
zelés után kerültek a betegek mûtét céljából a
mellkassebészetre.

Három beteget ptx-ügyeletben vett fel a
mellkassebészetünk. Azonnal dréncsövön keresz-
tüli szívókezelés kezdôdött. Egy beteget más
intézetbôl, eredménytelen szívókezelés után, mû-
téti megoldásra vettünk át. 

Eredmények
A mellkasfelvételen kis kiterjedésûnek ítélt pneu-
mothorax esetén, ha csak csúcsi, parciális pneu-
mothoraxot vagy kis légtasakot láttunk, és ha igen
enyhe tüneteket, stabil cardiorespiratoricus állapo-
tot észleltünk, konzervatív terápia mellett döntöt-
tünk. Ez történt négy betegnél, hat esetben. A hat
esetbôl ötször a tüdô kettô–négy hét alatt, doku-
mentáltan, kitágult. Egy esetben a várakozás alatti
progresszió miatt pleuracant kellett bevezetni. A
tüdô kitágulása után, egy esettôl eltekintve, két
hónap–két év közötti periódus során a korábbinál
súlyosabb tünetekkel recidíva lépett fel, így agresz-
szívabb beavatkozásra is kényszerültünk.

Pleuracant négy betegnél, négy esetben vezettünk
be. Egy esetben a már említett konzervatív terápia
melletti progresszió miatt, további három esetben a
pneumothorax kiterjedése okán eleve emellett dön-
töttünk. Egyikük életveszélyes állapota indokolta az
azonnali beavatkozást, még a mellkassebészeti osz-
tályra átszállítás is túl kockázatosnak tûnt. Három
betegnél 24–72 órás eredménytelen mellkasi szívás
után a klasszikus drenálásra kellett áttérni. Egy beteg-
nél a pleuracannel végzett szívókezelést a korábbi
események miatt tetraciklinnel végzett pleurodesissel
egészítettük ki. A pleuracant hat nap múlva tudtuk
eltávolítani, a késôbbiekben recidíva nem lépett fel.

Mellkasi drenálást valamennyi betegnél végez-
tünk (négynél recidíva, illetve ellenoldali pneu-
mothorax kialakulása kapcsán, ismételten is). Az öt-
hét napos szívókezelés vagy eredményesnek bizo-
nyult, vagy mûtétet kellett végezni a légáteresztés
végleges megoldása céljából. Egy beteget húsznapos
eredménytelen drenázs- és szívókezelés után más
intézetbôl vettünk át, mûtéti megoldás céljából. Hat
betegnél végeztünk thoracotomiát: háromnál az
eredménytelen szívókezelés indokolta, egy betegnél
a bilateralis pneumothorax és a szívókezelésre nem
gyógyuló pneumothorax együtt képezte a mûtéti
indikációt. Két betegnél a szívókezelés után
három–hat héttel kialakult recidíva miatt került sor
mûtéti megoldásra.

Axillaris thoracotomia során adhaesiolysist, csú-
csi bullareszekciót, csúcsi pleurectomiát, csúcsi atí-
pusos reszekciót, illetve pleurodesist célzó mecha-
nikus abrasiót végeztünk. Egy esetben sem követke-
zett be recidíva, tartós eredményt sikerült elérni.

Három betegnél az elbocsátást követôen tíz nap,
valamint kettô és öt hónap
múlva az ellenoldalon ala-
kult ki pneumothorax. Az
intézetünkbe került bete-
geknél két-három nap múlva
végeztük a rethoracotomiát,
míg más intézetbôl tíznapos
eredménytelen szívókezelés
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után vettük át a harmadik beteget mûtét céljából.
Valamennyi esetben bullarepedés okozta a pneu-
mothoraxot, így bullareszekciót alkalmaztunk.

Az egyoldali mûtét óta egy beteg 27 hónapja él,
ketten öt, illetve hat hónap elteltével exitáltak.

A bilateralis thoracotomiát követôen ugyancsak
egy beteg él 30 hónapja, a másik két beteg 19 nap-
pal, illetve öt hónappal élte túl a mûtétet (1. táblá-
zat).

Megbeszélés
Cystás fibrosisban pneumothorax elsôsorban spon-
tán módon keletkezik. Néha orvosi beavatkozás,
például centrális vénakanülálás kapcsán is kialakul-
hat (2). Spontán pneumothorax keletkezését fôleg a
subpleuralis bulla megrepedése idézi elô, ezek létre-
jöttében az alapbetegség progressziója játszhat sze-
repet. A progrediáló fibrosis és a légúti obstrukció
kedvezô feltételeket teremtenek bronchiectasia, pe-
rifériás bullák kialakulására (3). Az intenzív és ál-
landó köhögés elôsegíti az intrapulmonalis nyomás-
fokozódást, ami növeli a pneumothorax kialakulásá-
nak lehetôségét.

A pneumothorax gyakrabban fordul elô a cystás
fibrosisban szenvedô betegek életkorának növeke-
désével és a betegség súlyosbodásával. Évente a nyil-
vántartott betegek 1%-ánál lép fel, a felnôttek 20%-
ánál keletkezik életük során pneumothorax (2, 4).

A subpleuralis cysták, az emphysemás bullák és
az elôrehaladott bronchiectasia a beteggondozás so-
rán végzett CT-felvételeken, de olykor már a jó
minôségû mellkasfelvételeken is látszik, elôre prog-
nosztizálható (5, 6). 

Saját eseteinknél is kerestük a pneumothorax ki-
alakulásának okait. Hét betegnél készült a pneu-
mothoraxot megelôzô fél évben mellkasi CT. Mind-

egyiken csúcsi bullákat vagy cysticus bronchiec-
tasiát írtak le. Egy betegnél az átnézeti mellkas-
felvételen láttak csúcsi bullákat. 

A cystás fibrosisban szenvedô betegnél kialakult
pneumothorax tünetei megegyeznek az ismert
tüdôbetegség nélküli, elsôsorban pubertás- vagy fi-
atal felnôttkorú, astheniás alkatú férfiaknál fellépô
spontán pneumothorax tüneteivel, de súlyosabb
formában jelentkeznek (7). Ez azzal magyarázható,
hogy a betegek légzési tartalékai beszûkültek. Ebbôl
adódóan a kezelés is agresszívabb kell hogy legyen.

Megfigyelésünk és tevékenységünk elsô tíz évé-
ben saját tapasztalatunk alakította a kezelési straté-
giánkat, az irodalomban is csak az utóbbi években
jelentek meg a pneumothorax kezelésének irányel-
vei cystás fibrosis esetén (2). Eszerint panaszmen-
tes betegnél, és akinél a pneumothorax mértéke ki-
csi, azaz az érintett mellkasfél térfogatának legfel-
jebb 20%-a, megengedhetô a pihentetés, a várako-
zás (8). A gyakorlatban ez parciális, csúcsi pneu-
mothoraxot, 1-2 harántujjnyi csúcsi levegôsávot
vagy légtasakot jelent. Beavatkozás akkor szüksé-
ges, ha a pneumothorax mértéke nô, a betegnek pa-
naszai vannak. Eleinte mi is ezt tettük, illetve, ha a
beteg nem egyezett bele az aktív beavatkozásba, ak-
kor várakozásra kényszerültünk. De ez nem bizo-
nyult eredményesnek, hiszen a hat beteg közül csak
egy esetben tágult ki a tüdô maradéktalanul. A reci-
díva pedig súlyos tünetekkel járt. Véleményünk sze-
rint a pneumothorax spontán felszívódásának esélye
cystás fibrosisban szenvedô betegnél csekély, a vára-
kozás kockázatos, s különösen nagy kockázatot rejt
magában az ambuláns ellenôrzés.

A cystás fibrosisban súlyosan károsodott tüdô-
parenchyma kitágulása csak folyamatos szívókeze-
léssel oldható meg, s ehhez a pleuracan sem ele-
gendô, dréncsô bevezetése szükséges (9, 10). Az
egyszer használatos pleuracan bevezetése kímélete-
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1. táblázat. A beavatkozások betegenkénti módja, száma és a követési idô. A követés során az elsô pneumothorax észlelésétôl
a 2001. január 1-jéig eltelt idôt hónapban adtuk meg

Nem Életkor Pihenés Pleuracan Drén Mûtét Követés (hónap)
(év) él meghalt

1. nô 22 +++ + + – 60
2. nô 17 – – + – 58
3. férfi 17 + + + – 36
4. nô 16 – – + – 58
5. nô 36 + + ++ ++ 4
6. férfi 20 – – ++ ++ 30
7. férfi 17 – – ++ ++ 8
8. férfi 18 – – + + 6
9. nô 15 + + + + 5

10. férfi 16 – – + + 27

+ jel: az események száma;
– jel: az adott beavatkozást nem végezték
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sebb ugyan, mint a trokár melletti dréncsô mellkas-
ba vezetése, de csak ott megengedett, ahol gyors be-
avatkozás szükséges az életveszély elhárítására.
Mindenképpen átmeneti megoldásnak kell tekinte-
ni! Ugyanis nem tudunk kellô szívóerôt kifejteni a
merev, fibroticus tüdôre, a csô vékony lumene gyor-
san eldugul. A klasszikus mellkasi drénen keresztü-
li folyamatos, kellô intenzitású szívókezeléstôl vár-
ható csak eredmény (1, 11). 

Önmagában a szívókezeléssel is elérhetô, hogy a
pleuralemezek összetapadva zárják a subpleuralis
bullarepedést, ha annak nagysága kicsi (8). A legfel-
jebb öt-hét napos eredménytelen szívókezelés a lég-
áteresztés végleges megoldását teszi szükségessé
(2). Ez viszont csak mûtéttôl várható. Pleurodesis
megkísérelhetô, elsôsorban fokozott rizikójú bete-
geknél, de ez sem vezet minden esetben eredmény-
hez. 

A mellhártyalemezek között elôidézett steril
gyulladás provokálására korábban a tetraciklint al-
kalmazták (12–14), ma inkább a talkumot használ-
ják (15–19). Saját eseteink közül egy betegnél vé-
geztünk sikeres pleurodesist tetraciklinnel. Talku-
mos instillációval egy betegnél próbálkoztunk tho-
racotomia elôtt, eredmény nélkül. Ma már a sikeres
tüdôtranszplantáció reményében a pleurodesis
lehetôség szerinti kerülése ajánlott, mert megnehe-
zíti a mûtéti beavatkozást (20). 

A várakozási idô, a mûtéti indikáció szükségessé-
géig eltelt idô hosszában nem egységes a vélemény.
Ezért fordulhatott elô, hogy 14–20 napos, ered-
ménytelen szívókezelés után is küldtek beteget in-
tézetünkbe. A visszatérôen köhögô betegnél tartós
eredmény nem várható öt, esetleg hét napon túli
szívókezeléstôl. Ekkor javasolt és szükséges végle-
ges, mûtéti megoldás mellett dönteni (2, 4).

A sebészi technikák fejlôdésével felcsillant a re-
mény, hogy a videothoracoscopia is megfelelô mû-
téti megoldást fog jelenteni (16, 21). A rigid tüdô-
parenchyma miatt a cystás fibrosisban kialakult
pneumothorax mûtéti megoldásához thoracotomiás
feltárás ajánlott (8, 22). Az egyoldali lélegeztetés
thoracoscopia során gyakran nem is oldható meg.
Megnyugtatóan csak thoracotomiás feltáráson ke-
resztül tekinthetô át a pneumothorax leggyakoribb
helyéül szolgáló tüdôcsúcs, s végezhetô szükség
szerint bullectomia, csúcsi pleurectomia, körülírt
mechanikus pleuraabrasio, az egyébként rigid tüdô-
parenchyma reszekciója (8). A fokozott rizikójú
cystás fibrosisos beteg végleges, sikeres ellátása
ezen a mûtéti behatoláson keresztül a legbiztonsá-
gosabb. A mûtét végleges megoldást jelenthet,
95–100%-os eredményû, recidíva igen ritkán fordul
elô. Mindenfajta sebészi megoldásnál szem elôtt
kell tartani, hogy ne gátolja az esetleges késôbbi
tüdôtranszplantációt. Ez különösen a pleurodesisre
és a pleurectomiára vonatkozik (8, 23).

Magyar beteg számára még csak külföldön
nyílt/nyílik lehetôség a tüdôtranszplantáció elvég-
zésére, de bízunk a hazai kezdeményezések mielôb-
bi beindulásában, ami betegeink számára újabb terá-
piás beavatkozást jelentene. Ezáltal gyökeres élet-
minôség-javulást és élettartam-hosszabbodást tud-
nánk betegeinknél elérni. 

Recidív pneumothorax esetén egyre valószínûbb,
hogy mûtéti megoldás szükséges, a várakozási idô is
rövidül. Saját operált betegeinknél recidíva nem lé-
pett fel.

A cystás fibrosisos betegeket bakteriális koloni-
zálódásuknak megfelelôen mind a mellkasi drenázs,
mind a thoracotomia ideje alatt ajánlatos célzott an-
tibiotikus kezelésben részesíteni. Ez az együtt járó
váladékretenció, a fizioterápia egyidejû hanyagolása,
az empyema veszélye miatt szükséges. Amint a be-
teg kooperációja lehetôvé teszi, erôltetni kell az
expectorációt elôsegítô mellkasi fizioterápia elkez-
dését, gyógytornász segítségével.

A tüdôparenchyma elôrehaladott károsodása ma-
gában hordja az ellenoldali tüdôben kialakuló pneu-
mothorax veszélyét is (7). Ez elôfordulhat egy
idôben, de gyakoribb szekvenciálisan. Egy bete-
günknél egyidejû bilateralis pneumothorax alakult
ki, ami az egyik oldalon mûtéti megoldást igényelt,
míg a másik oldalon a pneumothorax átmeneti nö-
vekedés után spontán felszívódott, recidíva sem ala-
kult ki. Három betegnél pedig az elsô mûtétet
követôen tíz nappal, kettô, illetve öt hónappal ke-
letkezett az ellenoldali pneumothorax.

Minden bizonnyal a betegség progressziója
tehetô felelôssé a pneumothorax kialakulásáért. Ez
prognosztikailag is meghatározó. A betegség prog-
ressziója a légzésfunkciós értékekben, elsôsorban a
FEV1-értékben fejezôdik ki. Többségében végstádi-
umú betegekrôl van szó, az ô mûtéti teherbírásuk
erôsen korlátozott. A szükséges mûtét eredményét
a túlélési idô jelzi. 

A nagyon rossz légzésfunkciós értékeket mutató
hat betegünk közül, akiknek FEV1-értéke 20–25%
között mozgott, a mûtét utáni idô csak kettô beteg-
nél haladja meg az egy évet. A 16 éves, gyors növé-
sû, kifejezetten astheniás fiú 27 hónapja él a thora-
cotomia óta, míg a 20 éves fiatalember bilateralis
thoracotomia után 30 hónapja, s a tüdôtranszplan-
táció elfogadásán gondolkodik. A többieket a mûtét
után 19 nap és 6 hónap közötti periódusban veszí-
tettük el. A hosszabb ideig túlélôknél serdülôkorban,
a gyors növekedés idôszakában, viszonylag jó funkci-
onális állapotban alakult ki pneumothorax. Ôk a
40–50% közötti FEV1-értékük miatt a jobb prognó-
zisúak közé tartoztak, mint az elôbb említettek. 

Tekintettel arra, hogy a betegek átlagéletkora
emelkedik, évrôl évre növekszik a felnôtt korú cys-
tás fibrosisos betegek száma, várható, hogy a pneu-
mothorax elôfordulása is emelkedni fog, sôt, már a
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serdülôkorúakat is érintheti (24). Intenzív osztá-
lyok, ptx-ügyeletet adó sebészeti osztályok is talál-
kozhatnak a problémával az ebben a nem közismert
betegségben szenvedô betegeknél. Ezért tartottuk

összefoglalásra érdemesnek a saját eseteinkkel kap-
csolatos megfigyeléseinket, következtetéseinket,
amelyek megfelelnek az utóbbi évek nemzetközi
közléseinek.
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