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DANE DEMOGRAFICZNE

KOD OŚRODKA MUKOWISCYDOZY

KOD PACJENTA

ROK OBSERWACJI

DATA URODZENIA

PŁEĆ

STAN PACJENTA

PRZYCZYNA ZGONU

DATA ZGONU

DIAGNOSTYKA

ROZPOZNANIE POTWIERDZONE                                                              

WIEK W MOMENCIE ROZPOZNANIA

RODZAJ TESTU POTOWEGO

ELEKTROLITY

WARTOŚĆ CHLORKÓW W POCIE

NIEDROŻNOŚĆ SMÓŁKOWA

BADANIE PRZESIEWOWE 

NOWORODKÓW

LECZENIE

LECZENIE SOLĄ HIPERTONICZNĄ

LECZENIE WZIEWNYM 

ANTYBIOTYKIEM

LECZENIE WZIEWNYM BETA -

MIMETYKIEM

(bronchodylatatorem)

LECZENIE TLENEM

STOSOWANIE rhDNasy

(Pulmozyme)

PRZEWLEKŁE STOSOWANIE 

AZYTROMYCYNY

(lub innego antybiotyku)

STOSOWANIE KWASU 

URSODEOKSYCHOLOWEGO 

STOSOWANIE ENZYMÓW

TRZUSTKOWYCH



GENOPTYP

PIERWSZA MUTACJA

DRUGA MUTACJA

DALSZE DZIAŁANIA

DATA NAJLEPSZEGO PARAMETRU 

FEV1

WARTOŚĆ NAJLEPSZEGO 

PARAMETRU FEV1

WARTOŚĆ NAJLEPSZEGO 

PARAMETRU FVC

WZROST W MOMENCIE ZMIERZENIA 

NAJLEPSZEGO PARAMETRU FEV1

MASA CIAŁA W MOMENCIE 

ZMIERZENIA NAJLEPSZEGO 

PARAMETRU FEV1

POWIKŁANIA  

ALERGICZNA ASPERGILLOZA 

OSKRZELOWO - PŁUCNA

CUKRZYCA, LECZENIE INSULINĄ

ODMA OPŁUCNOWA WYMAGAJĄCA 

DRENAŻU

CHOROBY WĄTROBY

KRWIOPLUCIE POWYŻEJ 250 ML

ELASTAZA W KALE

WYDALANIE TŁUSZCZU W KALE

WYSTĄPIENIE NOWOTWORU 

ZŁOŚLIWEGO



MIKROBIOLOGIA

BURKHOLDERIA CEPACIA COMPLEX

ZAKAŻENIE PRĄTKAMI NIEGRUŹLICZYMI

PSEUDOMONAS AERUGINOSA

STAPHYLOCOCCUS AUREUS

STENOTROPHOMONAS MALTOPHILIA 

PRZESZCZEPIENIE 

PRZESZCZEPIENIE WĄTROBY

DATA OSTATNIEGO PRZESZCZEIENIA  WĄTROBY (jeśli 

wystąpił przed lub w tym roku)

PRZESZCZEPIENIE PŁUC

DATA OSTATNIEGO PRZESZCZEPIENIA PŁUC

(jeśli wystąpił przed lub w tym roku)



Kryteria włączenia – pewne rozpoznanie CF
• 2-krotnie chlorki w pocie > 60 mmol/l

• 1-krotny test chlorkowy > 60 mmol/l i 2 mutacje patogenne

• w przypadku testu potowego ≤ 60 mmol/l, co najmniej 2 z poniższych:

– 2 mutacje patogenne

– TPD – wynik potencjałów typowy dla CF

– typowa manifestacja kliniczna.

• Możliwe  wycofanie chorego  z rejestru (z rozpoznania CF), jeśli:

– badania genetyczne nie potwierdzają  obecności 2 patogennych 
mutacji

– TPD – wynik potencjałów typowy nie jest typowy dla CF

– kilkukrotne prawidłowe testy potowe.



Testy potowe

• wskazane oznaczenie stężenie jonu chlorkowego (Cl-)

• wartość podana w mmol/l.

• Jeśli było wykonane podwójne oznaczenie, podajemy wartość najwyższą

• wartość akceptowalne 1-160 mmo/l. Jeśli wartości > 160, test musi 
zostać powtórzony.



Spirometria

• Badanie wykonywane zgodnie z wytycznymi ATS/ERS

• badanie wykonywane w odstępie min. 4 h od SABA i 12h LABA

• najwyższa wartość FEV1 i FVC w L

• FVC  > FEV1

• niezbędna data badania oraz wzrost w celu określenia wn.

• obecnie stosowane wartości GLI-2012



wskaźnik odżywienia (BMI)

• pomiar masy ciała: w bieliźnie, bez butów i skarpetek

• wzrost : bez butów i skarpetek

• pomiary w dniu wykonywania spirometrii

• z-score dla wzrostu, masy ciała i BMI według  wartości referencyjnych 
CDC 



AAOP - kryteria

• ostre lub podostre pogorszenie kliniczne (kaszel, świsty, nietolerancja 
wysiłku, astma wysiłkowa, pogorszenie PFT, zwiększona produkcja 
wydzieliny) bez innej uchwytnej przyczyny

• IgE całk. > 500 IU/ml

• (+)Prick Test Ag > 3 mm lub  (+) IgE sp. Asp. fumigatus

• 1 z poniższych

– precypityny A. fumigatus lub p/c IgG anty-Asp. fumigatus

– nowe  zmiany w RTG klp (nacieki, korki śluzowe) lub w CT klp., które 
nie stępują po antybiotykoterapii i fizjoterapii.



choroba wątroby

• marskość  z nadciśnieniem wrotnym: uszkodzenie wątroby przebiegające 
z włóknieniem, najczęściej w mechanizmie marskości żółciowej

• marskość bez nadciśnienia

• choroba wątroba bez marskości: stłuszczenie wątroby, ale nie marskość



status trzustkowy

• 2 oznaczenia obowiązkowe

• wydalanie tłuszczu w kale - dzieci młodsze > 4-5g/d, > 7g/d u dzieci 
powyżej 10rż i dorosłych lub elastaza-1 <200 ug/g



przewlekłe zakażenie ddo

• w > 50% posiewów, wykonywane w trakcie ost. 12 m-cy, min. 4 próbki

• i/lub istotny wzrost p/c przeciwko P. aeruginosa według normy dla 
danego laboratorium



ECFSTracker

• Dedykowane oprogramowanie dla mukowiscydozy

• nowa wersja oprogramowania w fazie testów

• Możliwość wprowadzania danych na  każdej wizycie

• Generowane raporty roczne

• 3-poziomowa kontrola jakość wprowadzanych danych:

– na etapie samego wprowadzania

– kontrola tuż przed wysłaniem

– kontrola przy  analizie danych.



ECFSTracker – identyfikacja, bezpieczeństwo danych

• numer PESEL (social security No), numer ID w systemie informatycznym

• indywidualny numer nadawany przez ECFSTracker

• dane osobowe  są połączone z indywidualnym numerem za pomocą 
pliku Lable File. Plik ten jest kodowany algorytmem Corrected Block TEA 
na poziomie protokołu HTTPS. Identyfikacja nazwiska możliwa jest tylko 
na poziomie danego ośrodka, a dostęp do pliku chroniony jest hasłem.

• dane osobowe są zakodowane

– Hash: 3f3ad691990c6fb74ebce9d3c00b7afa
String: Łukasz Woźniacki




