J/ \
¢
N N
(o g 4 <
SLovEHsKA ASOCIACIR

CYSTICKEJ
FIBROZY

Vazeni priatelia, priaznivel cystickej fibrozy,

dovolte mi, aby som sa vam prihovorila prostrednictvom nového casopisu, ktory sa venuje cystickej fibroze
a véetkému, do k Zivolu s fiou patri. Vdaka tsiliu a podpore mojich priatefov sa v novembri 2007 podarilo
lspesne zorganizovat daldiu Slovenski konferenciu cystickej fibrozy. Prvé islo nového casopisu CF
Dlus Motylik je venované préve tejto konferencii. CF Plus ¢ 1 je Zbornikom prednasok z CI' konferencie
a poskytne vam prednasky z tohoto podujatia.

Dakujem vietkym, ktori mi pri organizovani konferencie poméhali a podporovali ma. Moja Speciélna vdaka pat
MUDr: Brankovi Takécovi, Ivete a Lacovi Bajoveom, Tani Hlivkovej, Danke Pidanjovej a Adamovi Paulikovi.

Prajem vam prijemné citanie.

Katarina $t&pankova
predsedkyia Slovenskej CI Asocidcie
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ZIVOTNE KRiZY A ICH ULOHA PRI HLADANI
ZMYSLU SVOJHO ZIVOTA

Gejza M. Tim¢ak
SPJ a TU Kosice

Motto:
“Of course we (Africans) have suffering but unlike people’s perception there is also
happiness. Africa is full of singing, dancing and celebration.”
Kate Eshelby, BBC, 17.1.08

Uvod

Zivotné krizy sa v nasom Zivote mozu objavit v hociktory
okamih. Vacésina ludi je poCas svojho Zivota viackrat
konfrontovana s nejakou vacsou krizou. Kym v pripadoch,
ked'nas problém stretava pred ¢i hned po narodeni, nevieme
vedome vytvorit postoj, ktory ovplyvni chapanie svojej
situacie, v neskorsich etapéach Zivota uz krizy vyvolavaju rad
otazok a vedomych reakcii. Ak sa kriza stane vileklou alebo
nas sprevadza pocas celého nasho Zivota, skor ¢i neskor
sa v nas vybudia otazky o zmysle takéhoto Zivota.

Zivot je niedo, o vnimame ako samozrejmost. Ale v stave
krizy sme konfrontovani's otazkou pravdepodobnosti prezitia
a s otazkou o tarchach, ktoré my (aj nase okolie) budeme
musiet znasat.

Zmysel zivota je otazka, ktord moze zaujat nielen ¢loveka v krize, ale aj zdravého jedinca.
Ak pristupujeme k tejto otazke systematicky, hned prvou otdzkou, ktord nas moéze zaujat
je fenomén vedomia. Teda fenomén, ktory nas robi jedincami schopnymi pocitu ,ja“ a ,som*,
schopnymi akcie a reakcie vzhladom k nasim potrebam, schopnymi reflexie a dalSich funkcii
na zéklade vedomych rozhodnuti. Problém vedomia zamestnaval odpradavna rozmyslajlcich
l'udi aj filozofov. Hladali ako a kde vznika pocit ,ja“ resp. pocit bytia.

Vedomie

Na fenomén vedomia sa pocas registrovanej histérie l'udstva vytvorili dva nazory: idealisticky
a materialisticky (obr.1-2). Oba modely maji odliSné vychodiskové tézy a dospievaju
k roznym zaverom. Pre ¢loveka je tu zaujimavé najma to, ktory model ma vacsiu schopnost
zodpovedat na otazku vyznamu Zivota a ktory model mu poskytne vacsiu podporu nielen
pri zndSani tazkosti, ale vobec pri uskuto¢novani kvalitného, déstojného Zivota.

V predchadzajucom spolocenskom obdobijediny uplatnite/ny model bol model materialisticky.
Ten ale mal pre Cloveka v krize menej opornych bodov. Materialisticky hodnotovy systém totiz
predpoklada, Ze vedomie, Zivot a teda aj ¢lovek sa vyvinul evoluéne cez ndhodné procesy. Ak
predpokladdme nahodné procesy ako pri¢iny evoluénych zmien, potom aj naSa existencia
a priebeh nasho Zivota je vysledkom nahodnych procesov. V tom pripade ale vyznam
Zivota jednotlivca je vyjadreny iba pravdepodobnou hodnotou jeho prispevku k zmenam
na Zivotnom prostredi ako aj k zmenam v ramci ekonomickych ¢i socialnych procesov. Jeho
nahraditelnost je tu Gplna.

Nakolko dnes je uz mozné brat aj idealisticky model za uplatnitelny, uvedieme aj dopad
tohto modelu na vnem ludského Zivota. Idealisticky model predpoklada (obr.2), Ze vedomie
je nadradené hmote. Vedomie je delené na absolltne a individualne. Absolitne vedomie
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obsahuje v sebe aj koncept energie len tak ako koncept Struktiry sveta. Pri vzniku sveta teda
prebieha Strukturovanie a diferenciacia podla presného riadiaceho programu. Takto svet ma
vopred definovan( Struktdru a jednotky, ktoré sa v hom nachadzaji maju presné urcenie.
Individualne vedomie je podmnoZzinou vedomia univerzalneho.

» Informécia >
Forma & e Energia Inteligencia  vedomie
(H m ota) (Samoregulacia)
- Informécia «

Obr.1. Zjednoduseny materialisticky model prejavu vedomia

To pre Cloveka znamend, ze okrem spoloénych rysov s inymi lud'mi, kazdy ma nielen svoju
biologickl jedine¢nost, ale aj jedinecnu Glohu v Zivote. Jeho nahraditelnost je teda nelplna.
Toto nadoblda vyznam aj pri preZivani krizovych situacii.

Obr.2. Zjednoduseny idealisticky model vedomia

Nas obraz sveta
Energia Podobne zaujimavym je aj problém vnemovej uzavretosti
do nasho mozgu, resp. mysle. VSetko, o vnimame, vni-
mame cez mozog a v normalnych rezimoch prace mozgu
nevieme vygenerovat iny odraz skutoénosti ako ten, ktory
I nasmu vedomiu predklada mozog (obr.3). Odpradavna
APt sa ludia snazili prelomit tito bariéru a najst, ¢o je ,za
Struktura zavojom ¢i hradbou tajomstva“ (Obr.4). Vieme, Ze nas
! vnem sveta je silne modelovo orientovany a Ze nasa
mysel vnimané podnety zahniezd'uje do modelu sveta,
ktory je spolocny pre vSetkych. Niektoré filozofické mode-
ly hovoria aj o ,pracovnom priestore mysle“ - virtualnom
priestore, v ktorom sa odohravaju vSetky procesy, ktoré nase vedomie vnima.
Toto poznanie ,uzavretosti“ viedlo isté idealistické filozofie k modelu, Ze cely vonkajsi svet
jeiba ,iluziou“, vytvaranou nasou myslou. Tato téza ma dopad aj na spdsob spracovania kriz
- naznacuje moznost zmeny v zobrazeni stavu ktory vnimame ako krizovy.

Inteligencia

eIDRLLIOJUT

Informacia

Forma

Vieme aj to, Ze mozog v istych rezimoch prace vie mobilizovat prekvapujice mechanizmy,
ktoré robia Cloveka odolnym voci istym vplyvom, ktoré by inac¢ na telo posobili nicivo (bez-
bolestné narusenie integrity tela - prepichovanim, rezanim, Gderom, vystavenim Ziaru ai.
resp. fenomény popisané pri hypnotickych experimentoch). Ako keby sme mali k dispozicii
aj také funkcné rezimy, ktoré prekracujd bezné funkéné hranice.

Otazka vernosti odrazu , objektivnej reality” a jej interpretacie mozgom (6o ma obrovsky vplyv
na spdsob nasho vnimania a na reakcie) je tiez velmi zaujimava pri spracovavani krizovych
situdcii, lebo mdze menit spdsob vnimania objektivnych procesov.

Nase vnimanie je ovplyviované aj mnoZstvom dobovych, kultlrnych, a socialnych vzorcov,
ktoré posuvaji objektivne vnemy do réznych kategorii (mozné-nemozné, vhodné-nevhodné,
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spravne-nespravne, prijatelné-neprijatelné ai.). Takto v kultirach, kde schopnost znasat
bolest je vyzadovand, hranica (nosnej bolestivosti je vysoka alebo u socidlne znevyhod-
nenych segmentov spoloénosti je hranica tolerancie neprijemnosti vySSia, Ci stres spdsobeny
krizami je nizsi.

| Intrerocepéné 8 Ostatné
a propriocepiné zmyslové
signaly 9 Informacie

Vytvorenie

syntézy g

zmyslovych Subjekt
informacii uvedomujlici
= ! si vnemy
Primarne Wl
S Vo virtualnom
vizualne

N racovinom
centrum g Lt
- priestore

Rozpoznanie
obrazu

Ako vnimame svet

Obr.3. Schéma kdédovania, dekddovania a kontextualizacie informacie ktord vnimame zrakom. Zrak
vnima iba vybran( Cast svetelného spektra, o mozno chapat ako primarne filtrovanie. Zrak nevnima
ani prilis rychle procesy, ¢i Gtvary pod jeho prahom rozliSiteInosti. Trojrozmerny Gdaj (3D) sa na sietnici
prevedie na 2D a v optickom nerve sa pohybuje uz iba 1D signal. Vizualny obraz sa vytvara v synergii
s ostatnymi zmyslovymi vnemami v mozgu. Tento obraz vnimame ako 3D a uvedomuje si ho subjekt
(vedomie).

Obr.4. Vytvarny pohl'ad na nas vnemovy svet ako na uzavrety systém, do ktorého sa dostavajd informacie
iba po kddovani a filtrovani.
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Ciel Zivota

Vieme, Ze aj na kazdodennej Urovni ludia - vedomky ¢&i nevedomky - si vytyCuji kratko-
dobé aj dlhodobé ciele. Charakter tychto cielov je v podstatnej miere ovplyviiovany filozofiou,
z ktorej Clovek vychadza.

V pripade materialistickej filozofie Zivotné ciele su horizontalne orientované. Znamena to,
Ze ciele sa tykaju zdravia, vzdelania, rodiny, zamestnania, majetku, medziludskych vztahov.
Clovek svoje miesto v Zivote chape ako konkuren&né. Znamena to, 7e je v kaZdej oblasti
vystaveny konkurencii, a Ze ,silnejsi vyhrava“. Zivot je takto neustaly boj. Ak nastane krizova
situacia, Clovek sa zaéne obavat o svoj biologicky Zivot, ako aj o zhorSenie svojej konkurenénej
pozicie (v praci, v spoloénosti atd.). Ak by sme vypadli, plne nds nahradia ini. Pomoc odborni-
ka v oblasti, do ktorej kriza patri, je jedinou efektivnou podporou popri pochopeni zo strany
socialnych Struktur, do ktorych je élovek zabudovany (pracovisko, rodina, znami).

Nakolko materialisticky hodnotovy systém prakticky nadrad'uje koncept ,mat“ konceptu , byt*,
nasa hodnota v spolo¢nosti sa nezriedka urcuje na zaklade majetku ¢i vplyvu na pohyb zdro-
jov. Cely ekonomicko-socialny systém je dnes najcastejSie nastaveny na produkciu a odbyt.
Iné hodnoty sU hierarchicky nizsie postavené. Clovek sa tak ale stava pthym spoluvyrobcom
materialnych hodnot, akoby robotom. V beznom Zivote sU to obyéajne iba socialne vztahy,
ktoré mu poskytuji osobné nematerialne hodnoty a podporu. Kvalita Zivota je chapana skor
v rovine uspokojovania potrieb a ambicii ¢loveka.

Etika v materializme sa obmedzuje na Specializované oblasti (hlavne vyroba, obchod, odbyt,
spolo¢enska sféra) a chrani najma zaujmy v materiélnej a intelektualnej oblasti. Spravodlivost
je riadena zakonnymi normami, ktorych korene su sCasti v etike. Spravodlivost je ¢asovo
ohrani¢end - ak sa neporadi pocas Zivota dosiahnut spravodlivost, u poskodzujliceho
aj poSkodeného po ukonéeni Zivota to straca vyznam.

Ak krizové situacie spdsobuji utrpenie, toto utrpenie je chapané ako negativum, ktoré
je potrebné odstranit, lebo spdsobuje neprijemnost a nema zmysel.

V pripade idealistickej filozofie ciele su aj vertikalne orientované. Cize okrem vyssie uvedenych
Zivotnych cielov sa objavuji aj vertikalne ciele - t.j. napr. transcendentné poznanie absolUt-
neho vedomia resp. nejakého jeho aspektu, drzanie sa duchovnych hodnét, drzanie sa ide-
alistickych etickych principov. Nakolko princip ,bytia“ je tu nadradeny principu ,mat“, hod-
nota Cloveka sa poslva smerom k jeho vnitornym hodnotam (integrita, midrost, duchovné
dimenzie). Udalosti v Zivote sa chapu ako nendhodné - ako dosledky zjavnych ¢&i skrytych
pricin. Zivot nie je chapany ani tak konkurenéne ako synergicky - cely systém funguje dobre
ak kazdy zvlada svoju SpecifickU rolu a Ulohu. V krizovych situaciach okrem pocitu biologick-
ého ohrozenia sa objavuje aj snaha pochopit vyznam tejto situacie v kontexte Zivotnej role a
cesty jedinca: jedinecnej Zivotnej cesty, ktora bola pripravena jedincovi. Od pradavna ideali-
stické filozofie ucili ako objavovat v sebe ,mosty“ k transcendentnu, ktoré vedia byt velkou
podporou v ¢ase, ked' ,ni¢ uz nepomaha“.

Niektoré idealistické smery hovoria o tom, Ze ¢lovek je Strukturovany z viacerych zloZiek,
z ktorych iba niektoré podliehaji biologickej recyklacii po ukon&eni Zivota, iné - v ktorych sa
uchovavajl aj informacie o jednotlivcovi - st znovuintegrovatelné do dalSich tiel (metempsy-
chosis, reinkarnacia). Spravodlivost je v tomto pripade nadcasova, je vzdy latentne pritomna
a formuje dalSie osudy zlGéastnenych, pri dalSich pobytoch na zemi. Pre Cloveka v krizovej
situacii to moze byt velmi dolezity pocit, Ze jeho pritomna kriza (zdravotna ¢i ind) moze byt
spdsobena jeho nevhodnymi aktivitami v minulosti, ale Ze ma moznost to riesit aj v budic-
nosti a to aj po ukonéeni pritomného Zivota. V tomto modeli udalosti Zivota maji najmenej
dve roviny - globalnu: to, ¢o je spdsobené Strukturujicim dizajnom AbsolGtna a lokalnu:
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to ¢o je spodsobené rozhodnutiami ¢Eloveka samotného. Takto utrpenie nadoblda aj novy
rozmer - je to akoby ,Urok za spravodlivostny dlh, ¢i chybu“. Preto niektoré filozofické smery
v utrpeni vidia vyznamny faktor podporujuci rozvoj osobnosti ¢loveka.

Etika tu zahriuje aj meta-dimenziu. Hovori teda aj o vztahu ¢loveka s AbsolGtnom. Kvalitu
Zivota dava jednak jeho pozicia v horizontalnych dimenzidch danych vonkajSim prostredim
a osobnostnymi danostami, a jednak vytvorenie harmonickej pozicie v meta-dimenziach
ludského Zivota.

Je zaujimavé, Ze dnes sa objavuje rad modelov sveta, ktoré sa povazuji za idealistické
a zaroven akceptuju vedecko-vyskumné fakty (inteligentny dizajn, kreacionizmus).

Reakcie na krizu

Ako teda riesit problém, ked sa dostaneme do krizovej situacie, ktord nas bude pravdepo-
dobne sprevadzat celym nasim Zivotom a bude mat ur¢ujlci a utrpeniaplny vplyv na kvalitu
nasho Zzivota?

Je alebo nie je vhodné bojovat za svoj Zivot a oCakavat kvalifikovan( a dlhodobu lekarsku
aj socialnu podporu? Oba modely sa zhodn( v tom, Ze Zivot je cenny ale koncu Zivota nie je
mozné sa vyhnut. Otazkou je preco a ako bojovat za prezitie, ¢i znovuziskanie zdravia.

Zivot &loveka je v kaZzdom filozofickom systéme povaZovany za vysoko hodnotny. Otézkou
je, preco zit ak nas Zivot je niecim oklieSteny ¢i obmedzeny alebo plny neistoty a utrpenia?
Jednym motivom mdZe byt strach zo smrti. Inym moéze byt pripGtanost k blizkym ludom,
profesijnej kariére, cielom, aktivitdm ¢i vlastnictvam. Ingym motivom méZe byt snaha objavit
priciny a psychologicky vyznam utrpenia spdsobeného kritickou situaciou. Dalsim motivom
moéze byt snaha pomoct druhym. Kritické situacie teda moézu Eloveka motivovat nielen
k sebazachove Ci sebaobjavovaniu, ale aj k altruizmu. Medzinarodne znamym prikladom
moZu byt napr. Jane Tomlinson (obr.5) ¢i Jorge Pérez (obr.6). Vstupuje tu teda eSte jeden
faktor - schopnost pozriet sa ,za“ svoje utrpenie, vS§imnut si utrpenie druhych a pomoct im.

Ako vsSak riesit kazdodenn( konfrontaciu so svojou krizou, so svojim problémom? Nie kazdy
sa vie mobilizovat ako uvedené priklady. Ale kazdy ma moznost objavit svoju - hoci aj malu
- Ulohu, ktor( zvladnut vie. K jej objaveniu mdzeme pouzit aj techniky pozitivneho myslenia
a psychohygieny. Profesor P. Popper, D. Goleman, a dalsi autori napisali vela uZitoénych rad
ako riesit takéto problémy a ako objavovat svoje nové Glohy. Mentalna hygiena, tréning mysle
k schopnosti odputat sa od negativnych emdcii a nachadzat rieSenia su len zlomky toho,
¢o je pre nas mozné.

Techniky relaxacie ¢i meditacie su dnes uz pouzivané v Sirokej miere nielen na odstresovanie
a zvySenie kreativity, ale aj na objavovanie svojich vnitornych dimenzii . Tieto techniky maju
nesmierne vela variantov a kazdy typ osobnosti si - v spolupraci s odbornikmi - méze néjst
td ,svoju“ metédu.

Kazdy typ tréningu ma svoje Specifické oblasti Uc¢inku. Napr. pocas relaxacie sa procesy
v ,pracovnom priestore mysle“ ukludnia, to sa prejavuje zmenou EEG aktivity mozgu,
zmenou Vv tvorbe endorfinov aj zmenou miery aktivity jednotlivych oblasti mozgu.
Vysledkom - pri vhodnom tréningu - je objavenie sa pocitu uvolnenosti. Existuje aj tech-
nika vedenej relaxacie, kde za pomoci cielenej vizualizacie ¢i vnimania pocitov z Casti tela ¢i
z okolia je mozné cielene zvySovat ¢i znizovat aktivitu jednotlivych ¢asti mozgu. Tym poskytu-
jeme mozgu tréning, ktory ulahcuje mobilizaciu alebo zniZenie aktivity zvolenych mozgovych
oblasti. To zas m6ze poméct pri zvladavani bolesti ¢i negativnych nalad, alebo pri mobilizacii
svojej vole zit.



Obr.5. Jane Tomlinson
mala rakovinu. Rozhod-
la sa nevzdat a nielen
bojovat s rakovinou, ale
obetovat zostavajlce
roky svojho Zivota aktiv-
itdm, ktoré zhromaZzdia
finanéné prostriedky pre
pomoc inym postihnutym.
Do konca svojho Zivota
ziskala skoro 2 miliény
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Cycle race named in Jane's honour

The organisers of a
professional cycle race have
paid tribute to fundraiser
Jane Tomlinson by naming
the Yorkshire stage in her
honour.

The Tour of Britain started on
Monday and race organisers
said the Yorkshire leg would be
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to celebrate Jane's life and as cycling was one of her keen
interests, it is fitting that we name the day's race after her."

'Great supporter'

+ In pictures: Jane fund-raising

SEE ALSO
The Tour of Britain arrives in Yorkshire on Thursday and will + Funds flood in after Jane's death

run from Rotherham to Bradford. 05 Sep 07 | West Yorkshire
RELATED BEC LINKS

Mr Roberts added: "Jane has been a great supporter of the +Jane Tomlinson

race, presenting prizes to the riders on a number of

occasions.

TOP WEST YORKSHIRE STORIES

»Teanage girl in court over murder

"We hope that people will come out and celebrate Jane's life E;:':&'s.”’ YT IO

on Thursday." + Biker dies in head-on road crash

EJ | News feeds

Book of condolence
MOST POPULAR STORIES NOW

The book of condolence for Mrs Tomlinson has been taken to | MoST E-MAILED || MoST READ L

her home town of Rothwell for residents to sign. =
B Day in pictures

B Democrats attack Iraq testimaony

Bl Facebook 'costs businesses dear’

@ Kenya wants Tsavo man-eaters
back

The book will be at Rothwell One-Stop Centre from Monday to
Wednesday this week, after which it will return to Leeds Civic
Hall.

Jorgeho

dar®

¢ prasan nis neodolatelne
 likal, a tak sme dlho nevihali.

CunisTorHER
MatTHews

4 Obr.6. Jorge Pérez je po
@g@ Uraze diplegik, ale naucil
sa lyZovat na $pecialnych
lyZiach a teraz to uéi drunym
diplegikom, aby zvysili kval-
et sl iR itu svojho Zivota (Vyber
n]rm.rkpau ‘mnohi 2dravi ludis. _ .
» - Reader"s Digest).
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Zaver

Hladanie zmyslu svojho Zivota je nieo, ¢o moze prospiet kazdému, avSak v krize je kfti¢om
k nachadzaniu rieseni. Clovek je velmi komplexny systém, ktorého potencial je este daleko
od vyéerpania. Mobilizacia svojich skrytych rezerv ndm ¢asto pomdze pri nachadzani vole,
sily a invencie k rieSeniu aj zdanlivo neriesitelnych situacii.

Ak zoberieme krizu ¢i utrpenie ako vyzvu k lepSiemu pochopeniu seba a svojej role v Zivote,
moze nam to pomdct radovo zvysit kvalitu Zivota tak na vonkajSej ako aj vnutornej Grovni.
Tym budeme zaroven schopni lepSie pochopit aj utrpenie ¢&i krizy druhych a byt im napo-
mocni pri tvorivom rieSeni problému.

Aj v pripadoch, ked radikalne rieSenie sa nezda byt mozné, zlepsena dusevna rovnovaha a in-
tegrita osobnosti ndm pomoze stat sa fokalnym bodom, z ktorého aj pre druhych prichadzaju
pozitivne impulzy, v ktorych kladné emdcie tvoria nosna energiu pre uchovanie chuti zit.
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WHAT IS NEW IN THE UN-RAVELING OF THE CF PATHOGENESIS
OTHER THEN CFTR GENE THERAPY.

Mariassy, Andrew .T (2007)
Nova Southeastern University College of Medical Sciences, Ft. Lauderdale, Florida 3328.

Burden of CF

» Most common “life-shortening”

recessive genetic disease in
Caucasians

— 1in 14,000 to 17,000 African
Americans
—1in 25,500 Asians

Esmeralda E. Morales, MD!

http://www.cff.org

Under the Microscope:
CF Lung Disease

Normal Airway CF Airway

Airway obstruction
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echlgride outside cell
ions, o °

delta F508
mutation

the protein is folded
incorrectly

homozygous for delta F508
mutation most severe

CFTR Sequence:
© Nucleotide ATC ATIC TT|T GGT GTT

Amino Acid I:e lies Hlu Gly \rlal m re nove 'by

s8 [ s 510 lining the'lu nd other organs. The
Deleted in AF508 sodium and loride ion imbalance creates a
e y that cannot be
ATNIREES3E DRgNence: removed by cilia and traps bacteria, resulting
Nucleotide ATC ATT GGT GTT |n
Amino Acid 1;@ lle Gly Vval
506
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Airway surface liquid low volume
hypothesis

« Optimal volume of ASL regulated by Na+
absorption and CI- secretion

Paradoxes in between CFTR Function & Pathophysiology of the CF

Cellular Function

Affected by CFTR
Epithelial sodium channel

Calciume-regulated
chloride channel

Outwardly rectifying
chloride channel

Glycoproteln progessing

Dircet Protein
Interactions in vitro

Down-regulated by CFTR

Down-redulated by CETR

Stinulated by CFTR

Inereased sulfation and

fucosvlation with
deercased sialvlation

In vivo Observations

Eithanced sodium adsorption in the
atirways and colon of CF patients but absent
in sweat dands

Aetivity intact in CF airways chloride
channel but defective in GF intestine

Activated in wikbtype eells but not
in CF cells. No correlation between
CETR mRNA levels with ORCC
activity fn numerous ecll types

Mtered dveosylation of seeretory
products of goblet eells, Undetectable levels
of CFTR gene expression in goblet eells

JE. Larson & J.C. Cohen

CETR = oystic fibrusts fransmembrane regubator; CF = oyt fibrosts; ORCC = outwardly rechifving chloriede chanwels
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Comparison of Proteins Thought to be Involved in the Development

Transforming Growth Factor-Beta-1

Temporal and tissue-specific
expression during development

Expression greater in the fetal
lung than in the adult lung

Regulates calcium-activated
potassium channels

Decreases intracellular pll and
modulates Na/ll+ exchange activity
Modulates protein glycosylation
Knockout animals appear grossly

normal at delivery but die within
several weeks of birth

Cystie Fibrosis Transmembrane Regulator

Temporal and tissue-specific
expression during development

Expression greater in the fetal
lung than in the adult lung

Regulates outwardly rectifving chloride channels,
epithelial sodium channels, and
calcium-regulated chloride channels

Decreases intracellular pll and modulates
Na/ll+ exchange activity

Modulates protein glveosylation

Knockout animals appear grossly
normal at delivery but die within
several weeks of birth

J.E. Larson & J.C. Cohen

Developmental Disease

»morphologically
 biochemically
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CFTR and its “other features”

—Cell development and modification

And yet additional players involved in
the pathogenic mechanisms of CF

( retions lysis ~LL-37 rebase
. CF microbial aspects not included here
« BMZ orEMTU
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Antimicrobial peptides

—Defensins

—Cathelicidins (bactenecins)




Galactosides expression /
modification

Endothelial perturbance

—|CA '
— E-selectins
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AKO VZNIKA KONCEPCIA STAROSTLIVOSTI
O CF PACIENTOV NA SLOVENSKU

MUDr. Katarina Stépénkova
Slovenska Asociacia Cystickej Fibrozy

Cysticka fibréza (CF) je dedicné multiorganové ochorenie,
ktoré skracuje dizku Zivota a ovplyviiuje jeho kvalitu. VyZzaduje
celoZivotnu, kazdodennu lieCbu a starostlivost, vdaka ktorej
je mozné predizit Zivot jedincov s CF a zlepsit jeho kvalitu.

K tomu, aby sa to podarilo, je potrebna spolupraca timu
odbornikov z rdéznych oblasti zdravotnickych a socialnych
sluzieb, a rodiny, ktora je hlavnym realizatorom kaZzdodennej
lieCby a starostlivosti.
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x I Socidlny
Psycholég pracovnik
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Dalsi Specialisti: 8. Genetik
9. Kardiol6g
1. Gastroenterolog 10. Gynekolég - pdrodnik
2. Hepatolog 11. Urolég
3. Diabetolog 12. Osteolog
4. Radiolog 13. Reumatolog
5. ORL 14. JIS a ARO lekar
6. Imunoalergolég 15. Transplantacné centrum
7. Farmakolog



Je nevyhnutné, aby cely tento komplex l'udi, sluzieb, doporuceni, liekov, proceddr, atd. nie-
kto koordinoval. Je dobré, ked je dohodnuté, kto je kontaktnou osobou pre pacienta a jeho
pribuznych v pripade akychkolvek otdzok, problémov, pripadne komplikacii.

K tomu, aby rodina bola schopna zvladnut a realizovat celi naroénu lieCbu a starostlivost,
je potrebné rodinu pripravit a désledne ju edukovat. Je vhodné, ked ma Centrum CF vypraco-
vany program podpory a edukacie rodiny CF pacienta - fyzioterapeuticky edukaény program,
edukacia o vyZive, edukacia o APATe, oxygenoterapii, atd'.

V Centrach CF sa osvedgilo, Ze koordinatorom CF timu je CF sestra, ktora je aj prvou kontaktnou
osobou pre CF pacienta a rodinu, pre ktorych poskytuje vhodnu formu edukéacie.

K tomu, aby vSetci Clenovia CF timu a osoby z(c¢astnujlce sa na starostlivosti a lieCbe
o CF pacienta mohli pracovat odborne, efektivne a dosledne, je potrebné, aby Stat vytvoril
systém a zabezpedil také podmienky pre zdravotnicke, socidlne, mimoviadne a dalsie
zariadenia, aby mohli tito lieCbu poskytovat do dosledkov.

SPOLOCNOST A JEJ INSTITUCIE

Zdravotnicke
zariadenia

UPSVaR SR I Lekarne

Socialna
poist'oviia

P AgIFENT Zdravotné
A JEHO poistovne

' RODINA
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Je preto potrebné, aby MZ SR uzakonilo Koncepciu starostlivosti o CF pacientov.

V marci 2004 ECFS (European Cystic Fibrosis Society) pod vedenim Prof. Gerda Doringa
zorganizovala 2-dnové stretnutie v talianskom Artemini, na ktorom sa z(cCastnilo
34 odbornikov z oblasti CF z Eurépy a z Ameriky. Vysledkom stretnutia bol dokument, ktory
bol publikovany v Journal of Cystic Fibrosis 4/2005 a v ¢asopise INFO CF €. 15 v roku 2005,
a ktorého preklad Klub CF publikoval v decembri 2006 v ¢asopise INFO CF ¢. 16:

“STANDARDS OF CARE FOR PATIENTS WITH CYSTIC FIBROSIS: A EUROPEAN

CONSENSUS”
Eitan Kerem, Steven Conway, Stuart Elborn, Harry Heijerman.

Skupina slovenskych odbornikov, profesionalov a dobrovolnikov, pod vedenim
MUDr. Katariny Stépénkovej, zakladatelky a dlhoroénej prezidentky Klubu CF a siéasnej
predsednicky Slovenskej Asociacie Cystickej Fibrdzy, prelozZila tento dokument. Na
zaklade jeho principov spracovala podrobny material adaptovany systému a podmienkam
na Slovensku, a predlozila ho MZ SR 29. marca 2006.

Metodické usmernenie MZ SR
Starostlivost o pacienta s cystickou fibrézou
Na dokumente spolupracovali: Klub cystickej fibrézy, MUDr. Katarina Stépankova,

Prof. MUDr. P. Kristifek, Doc. MUDr. M.Brezina, MUDr. H.Kayserova, Doc. MUDr. M. Hajkova,
MUDr. J. Orosova, MUDr. A. Feketeova, Doc. MUDr. V. Pohanka, MUDr. M. Miskovska, MVDr. J. Melter,
MUDr. B. Takac, MUDr. E. BéreSova, Mgr. M. Capova, MUDr. Z. Germanova, MUDr. A.Osuska,

L. Hapcova, I. Naglova, M. Heroutova, P. Kolcunova, A. Becikova, ,M. Manikova,

Mgr. D. Gurova, A. Dykova, M. Trungelova, L. Bajo

Material preSiel vnitrorezortnym pripomienkovacim konanim. Pripomienky tvorili 20 stran
a ku autorom dokumentu boli doruc¢ené v maji 2007. Po pracovnom stretnuti 29. maja 2007
na Odbore oSetrovatel'stva na MZ SR nadobudol tlto podobu:

Odborné usmernenie MZ SR o poskytovani zdravotnej starostlivosti
o pacienta s cystickou fibrézou
Histéria vzniku dokumentu:

15. oktéber 2005 - pracovné stretnutie u Statneho tajomnika MUDr.Petra Ottingera
- prvykrat sa hovorilo o tejto téme (St&pankova, Orosova, Bajo, Lexa).
22. november 2005 - Statny tajomnik zvolal lekarov z CF centier a zastupcov Klubu CF na stret-

nutie (Stépankova, Orosova, Kayserova, Hajkova, Lexa)
- je potrebné pripravit navrh dokumentu pre MZ SR

2. februar 2006 - Bratislava - stretnutie autorského kolektivu - 14 ludi

7. marec 2006 - Banska Bystrica - stretnutie autorského kolektivu - 12 ludi

29. marca 2006 - navrh koncepcie odoslany na MZ SR

september 2006 - na podnet MUDr. K. Stépénkovej z SACF bola. po zmene vlady praca na
dokumente obnovena

25. oktébra 2006 - Martin - stretnutie u hlavnej odbornicky MUDr. Evy Rozborilovej - 6 0sdb

29. maj 2007 - na podnet CF Asociacie sa konalo stretnutie u PhDr. Lubice Kontrovej

- riaditelky odboru oSetrovatelstva - konzultacia pripomienok (Orosova,
Stépankova, Bajo)

8. jun 2007 - dokument so zapracovanymi pripomienkami odoslany PhDr. Kontrovej na
konzultéciu

17. oktéber 2007 - dokument osobne konzultovany na MZ SR s PhDr. Kontrovou
a MUDr. Zbonéakom (Stépankova)

1. februar 2008 - konzultacia na odbore oSetrovatelstva MZ SR (Stépéankova, Orosova)

Dakujem vietkym, ktori sa na tvorbe tohoto dokumentu podielaju.
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KONCEPCIA STAROSTLIVOSTI O CF PACIENTOV NA SLOVENSKU:
ODBORNE USMERNENIE MZD SR O POSKYTOVANI ZDRAVOTNE)

STAROSTLIVOSTI O PACIENTOV S CYSTICKOU FIBROZOU

Orosova, J., orosova@ruzinov.fnspba.sk
Stépénkova, K.

1. KDPaF, Centrum lieCby CF - deti, FN Bratislava, pracovisko Podunajské Biskupice

2. Slovenska CF Asociacia, Park Angelinum 2, Kosice

V praci autori prezentuja histériu vzniku , Odborného us-
mernenia MZd SR o poskytovani zdravotnej starostlivosti
o pacientov s cystickou fibrézou,,. Material vznikol za Géelom
zosUladenia starostlivosti o CF pacientov v SR s Eurédpskymi
Standardami.

Uvadzaju tabulku ,Vyhodnotenia pripomienkového kona-
nia zo strany MZd” so zvyraznenim niektorych zavaznejSich
pripomienok, ktoré autorky po osobnej navsteve u zod-
povednej pracovniCky ministerstva a vzajomnej konzultacii
zapracovali do materialu.

Samotné odborné usmernenie ma 7 ¢lankov:

Q
O O¢ O
N

CLC.7:

Definicia a zakladny obraz ochorenia.

Definicia Centra CF (CCF).

Personalne zabezpeCenie multidisciplinarneho CF timu s navrhovanou
Struktdrou

personalneho zabezpecenia CCF (vedlci lekar, lekar so Specializaciou, CF ses-
tra so Specializaciou, fyzioterapeut CCF, nutri¢ny poradca, socidlna sestra CCF,
CF psycholég, klinicky farmakolég a farmaceut, mikrobiolég CCF).

Systém starostlivosti, ktory je rozdeleny na vSeobecnu starostlivost zvlast pre
detskych a pre dospelych pacientov s CF, Specializovanu v Centrach CF a to am-
bulantnu a Ustavnu, dlohy ADOS.

Uloha ostatnych Specialistov v starostlivosti o CF pacientov (iné vySetrenia
pri CF).

Finanéné a persondlne zabezpecenie starostlivosti o CF pacienta (aj s na-
vrhovanym minimalnym poctom zdravotnickych pracovnikov a ich pracovnych
Gvazkov na 50 CF pacientov)

Datum aginnosti OU.

Odborné usmernenie ma 2 prilohy:

1., Navrhovana Struktlra personalneho zabezpecenia“
2., Fyzioterapeutické Standardy ,,

Na spracovani navrhu dokumentu sa podielal tim slovenskych odbornikov.
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VYZNAM A ULOHA NEVLADNICH ORGANIZACI V SYSTEMU

KACABA |., Praha, Cesko

Kdyby neexistovaly nevladni organizace, které tvoii takzvany
neziskovy nebo chcete-li teti sektor, a které spoluvytvari
obéanskou spolecnost, pak bychom se mohli podilet na ja-
kémbkoliv déni ve staté pouze jednou za Ctyfi roky ve volbach
a v pribéhu téch Ctyf let pracovat v politickych stranach.
Mohli bychom realizovat pouze to, co stat povolil, o ¢em
rozhodl, Ze je spravné, (celné a osvédcené, a na co da
prostfedky vybrané z nasich dani.

Ne kazdému prostfedi politickych stran vyhovuje, a proto
je dobre, Ze zde existuji i jiné moZnosti.

Pravo spolcovaci a shromaZdovaci je jednim ze zaklad-
nich lidskych prav a svobod. Proto bylo toto pravo obno-
veno po listopadu 1989 jako jedno z prvnich. A ackoliv je
jesté federalni zakon o sdruZovani ob¢an( ¢.83 z roku 1990
z dnedniho pohledu nedokonaly, stale plati jak v Ceské re-
publice tak na Slovensku a umozZiuje desetitisiciim lidi realizovat jejich aktivity. Je to téz
dlvod, pro¢ kaZdy totalitni reZim uprel toto pravo ob¢anim jako jedno z prvnich. Existence
téchto organizaci a rozvinuta obc¢anska spole¢nost s bohatou Skalou spolkd, profesnich or-
ganizaci, oborovych asociaci, regiondlnich komunitnich spoleéenstvi atp. je pojistkou proti
totalitnimu systému (funkce prvni).

KaZzdy stat (i demokraticky) ma totiz v sobé urcitou tendenci k rozpinavosti vée kontrolovat,
urcovat co jediné je spravné a co nikoliv. Tato rozpinavost statu je v obéanské demokratické
spolecnosti kontrolovana nejen politickymi stranami, které jsou v opozici, ale i nevladnimi
organizacemi (mimochodem to je jeden ze zasadnich politickych sporll mezi minulym
a sougasnym prezidentem Ceské republiky).

Mezi mnoha specifickymi druhy nevladnich organizaci existuji takové, jejichz poslanim
je pravé “hlidani” statu a demokracie. Rikd se jim v Zargonu “watchdogové”
organizace - watchdog je hlidaci pes, jsou to tedy hlidaci psi demokracie. Je to napfiklad
Amnesty International v oblasti lidskych prav, Transparency International v oblasti korupce,
spolek Salamoun v oblasti fungovani soudnictvi, Greenpeace v oblasti Zivotniho prostfedi,
Obcanské hlidky a RGZovy panter v oblasti fungovani policie a bezpec¢nostnich sloZek, atd.
Dalsim specifickym druhem nevladnich organizaci jsou sdruzeni hajici prava uréité skupiny
obCanu - napt. Svaz pacientu, Svaz spotfebiteld, Bily kruh bezpedi (obéti trestnych ¢in(), atp.
které jsou schopny v zajmu ochrany prav téchto specifickych skupin vyvijet Géinny tlak na stat
napf. ke zméné zakon(. Do této skupiny samoziejmeé patfi pfinejmensim polovinou svého
poslani i Klub cystickej fibrozy, ktery sdruzuje pacienty s cystickou fibrézou a jejich rodinné
prislusniky a haji jejich zajmy.

Dalsi funkci nevladnich organizaci je politicka socializace a S$kola demokracie
v praxi (funkce druhd). To znamena, Ze lidé aktivné pracujici v nevladnich sdruZenich
jsou obecné angaZovanéjSimi obéany a maji snahu podilet se v oblasti svého zajmu na
celospolecenském déni, tedy véci ménit, posouvat, komentovat, atd.

Prace uvnitf sdruzeni v rlznych volenych a velmi Casto neplacenych funkcich je uci
velmi konkrétné jak funguji demokratické principy v praxi véetné vSech jejich slabin
a nedostatkd.
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| uvnitf téchto sdruzeni jako ve velkych politickych stranach obéas vznikaji riizné frakce a zaj-
moveé skupiny, dochazi ke Stépeni a vznikaji nové subjekty pracujici ve stejné oblasti zajmu.
| zde na Slovensku jsme svédky pohybu v tomto ohledu: na poc¢atku pfed dvanacti lety vznikl
Klub cystickej fibrézy. Dnes v této oblasti pracuje dale Klub cystickej fibrézy, ale vznikly dva
dal$i nevladni subjekty, a to Priatelia slanych deti a Slovenskéa Asociacia Cystickéj Fibrozy. | to
je demokracie, Ze nemUZete nikomu zakéazat aby délal totéz co délate vy.

V prostfedi nevladnich organizaci se formuluji poZadavky ob¢anil, které se potom dalSimi
cestami transformuji na politické pozadavky - (to je funkce treti). Postupy pfi artikulaci
pozadavkl a reprezentaci zajmu jsou jiné, nez pouZivaji politické strany. Jako priklad mGze
slouzit vyjednani podminek pro poskytovani €kl pacientim s cystickou fibrézou po reformé
zdravotnictvi v roce 2004, kdy Klub cystickej fibrozy, jako nevladni organizace, ved! intenzivni
jednani s Ministerstvem zdravotnictvi a VSeobecnou zdravotni pojistovnou.

Prostfedi nevladnich organizaci, neboli tfeti sektor, je svého druhu pokusnou laboratofi
piimo v terénu pro socialni inovace a experimenty, je mozné tam vyzkouSet to,
co v prostredi trhu nebo statu neni mozné (funkce ¢tvrta). Nevladni organizace zapliuji bila
mista tam, kde to nezajima stat ani podnikatele, pfipadné Ize fici, Ze to, co nemUze délat
stat, mohou délat nevladni organizace. Jako typicky pfiklad Ize uvést organizace dodavajici
humanitarni pomoc do oblasti napéti a lokalnich valeénych konfliktl, napfiklad spoleénost
Clovék v tisni a jeji humanitarni pomoc na Balkédné nebo v Cegensku. Slovensky Klub cyst-
ické fibrézy ma vlastni program individuaini pomoci pacientlim s cystickou fibrézou, v rdmci
kterého pomaha v oblasti rehabilitacnich a zdravotnich pomdcek, ozdravnych pobytl, atd.
Urcité umi posoudit a zacilit potfebnou pomoc Iépe, nez kdyby to délalo ministerstvo.

Dalsi roli nevladnich organizaci je poskytovani sluzeb, které nejsou pro soukromy sektor
zajimavé a stat je neumi nebo nechce z riiznych diavodii poskytovat - (funkce patd).
Typickym pfikladem je sit zdravotné sociélnich sluzeb pro nealkoholové zavislosti, kterou
v Ceské republice tvofi ze 70% nevladni organizace. Pro pacienty s cystickou fibrézou na
Slovensku to jsou socidlni a zdravotni programy, které pro né realizuje Klub cystické fibrozy.
Vaci  Siroké vefejnosti maji  nevladni organizace duleZitou funkeci informacni
a vzdélavaci, postaru bychom fekli osvétovou v tom dobrém slova smyslu - (funkce Sestd).
Existuje mnoho odbornych publikaci, studii, pfekladd, odbornych textd, atd., které by nevznikly,
nebyt nevladnich organizaci. Jako pfiklad mdzZzeme uvést publikace vydavané Klubem cystické
fibrézy na toto téma. Nejde ale jenom o texty a publikace, jde téZ o0 mnoha odborna setkani,
seminare, vzdélavaci aktivity. Pfikladem miZe byt tato konference, kterou pofada Slovenska
Asociacia Cystickej Fibrozy jako nevladni organizace, a ktera je jiz sedmou v poradi.

Jsou to téZ kulturné osvétové aktivity, jako je vystava vytvarnych dél déti s cystickou fibrézou

“n

“Slané deti maluju” nebo “Moj slany kamarat” a tradi¢ni benefiéni koncert “Dihovy most”,
ktery pro rok 2007 poradajici organizace “Priatelia slanych deti” pfejmenovala na “Slané
mosty”.

Dalsi dllezitou oblasti ¢innosti nevladnich organizaci je mezinarodni spoluprace
a aplikace zahraniénich programi a projekti do domaciho prostiedi - (funkce sedma).
Napfiklad televizni program “Hodina detom”, ktery porada Nadacia pre deti Slovenska,
je aplikaci mezinarodniho programu zastfeSovaného International Youth Foundation
(Mezinarodni nadace pro déti a mladez). Obdobnym pfikladem na poli mezinarodnispoluprace
muZe byt preklad a publikovani “Evropskych standard( péce o pacienty s cystickou fibrézou”,
které publikoval Klub cystické fibrézy v INFO CF ¢.15, a je potieba je aplikovat v prostfedi
Slovenska, pfipadné dale diky spolupraci s ceskym Klubem cystické fibrozy publikovani knihy
“Cysticka fibroza, pfirucka pro nemocné, jejich rodice a pratele”. Samoziejmeé tam patfi prace
zastupcu Slovenska v evropskych a svétovych organizacich.

23



Ackoliv jsem pfi popisu jednotlivych funkci (nebo chcete-li roli) nevladnich organizaci
uvadeél priklady ze Slovenska v oblasti péce o pacienty s CF, pfesto jsem pfipravil s pomoci
MUDr. Stépankové prehled aktivit a Gspé&chil v oblasti pomoci a prosazovani prav pacient(i
s cystickou fibrézou na Slovensku za téch 12 let:

1. Zdravotnictvi - |éky a jejich Ghrada pojistovnami

- vytvofeni dalSich Center CF na Slovensku (KE, BB)

- rehabilitaéni pobyty v Dolnim Smokovci

- moznost ambulantniho podavani ATB podavanych do Zzily

- koncepce péce o CF pacienty na Slovensku

- jsme partnefi pro instituce (MZ SR, zdravotni pojistovny, nemocnice,...)
2. Socialni oblast - Zakon o socialni pomoci - podnéty, pfipominky, navrhy zmén zakon(

- socialni poradenstvi CF rodinam

- osvéta na na Gfadech

- jsme partnefi pro instituce (MPSVaR SR, Gfady, socialni pojistovna,...)

3. Vzdélavani - CF konference (7-krat)
- organizovani kurz( a rtiznych vzdélavacich akci pro zdravotniky a rodice
4. Publikace - jediny na Slovensku - ¢asopis INFO CF - 17 Cisel

- jeho soucasti byly i Sborniky prfednasek z CF konferenci
- letaky, plakaty, brozury, knihy - jediné na Slovensku

5. Medializace CF - mnozstvi relaci, élank(, rozhovord,....
6. Benefiéni koncert - “Duhovy most”

- 7-krét, z toho jednou odvysilany v STV
7.Vystavy - “Slané déti maluji”

-v 11 méstech Slovenska
8. Webové stranky - informace, odkazy, poradenstvi
9. Finanéni pomoc - CF rodinam

10. Materialni pomoc - CF rodinam
- zdravotnickym zafizenim
11. Zahrani¢ni vztahy - CFW -svétova organizace
- Clen 5-Clenné rady za SR od roku 2005
- CFE - evropska organizace - ¢len vyboru za SR - 2 roky

Vazené damy a vazeni panove,

pokusil jsem se vam struéné a srozumitelné pfibliZit vyznam a roli nevladnich organizaci
v systému i s uvedenim konkrétnich pfikladi z oblasti pé¢e o pacienty s cystickou
fibrozou na Slovensku. Je zcela zfejmé, Zze nevladni organizace nemohou a ani nechtéji
nahradit odbornou Iékaiskou a zdravotni péci a roli statu v socialni sféfe, ale pokud
by v poslednich trinacti letech nepracoval Klub cystické fibrozy, Pratelé slanych déti
a Slovenska asociace cystické fibrozy, byl by Zivot nejen pacienti s cystickou fibrézou,
ale nas vsech, mnohem chudsi.
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THE PROBLEM OF CYSTIC FIBROSIS IN TRANSCARPATHIA,

UKRAINE

Prof., Olesya M.Horlenko, M.D., DrSc

Head of the department of pediatrics and children’s infectious diseases, Medical Faculty, Uzhgorod

National University,

Associate prof. Nelli Kishko, M.D., PhD

Andriyana O.Yankovska, M.D.

Cystic fibrosis (CF) is an inherited disease caused by mu-
tations in the CFTR gene. Each mutation has a number
of effects on the cells of lungs. New evidence generated
in vitro by group of the researches at the University of New
Mexico, School of Medicine, Albuguerque, has provided in-
sight into the mechanisms by which one of these changes
impacts both CF and the complications of CF. These data
provide support for ongoing clinical trials and raise the pos-
sibility of new targets for the development of drugs to treat
individuals with CF.

Typical for CF is:

1. A faulty gene, which normally controls the transmem-
bral transport of salt into and out of cells which controls
the movement of water, too.

2. Too little salt and water on the outside of cells lining the airways.
3. Change in protective function of mucus, which becomes thick and very difficult to move.

We use clinical criteria for CF according the Brown Medical School in our clinical practice

General Description

Cystic fibrosis (CF; mucoviscidosis) is the most common in-
herited metabolic disorder in children and young adults. It
primarily disrupts epithelial transport of fluid in respiratory
and digestive systems. It also affects sweat glands and
the reproductive system. Currently, the life expectancy of
an individual suffering from CF is about 30 years.

Incidence

1in 2000 births.

1 in 20 Americans is an unaffected carrier of defective
CF gene.

It occurs mostly in case of whites whose ancestors came
from northern Europe Less common in African Americans,
Native Americans, and Asian Americans

Clinical Signs

Poor growth

Frequent respiratory infections
Breathing difficulties

Persistent diarrhea

Bulky foul-smelling and greasy stools
Chronic cough with thick mucus
Salty skin

25



Pathophysiology Autosomal recessive

Defect in CFTR (cystic fibrosis transmembrane conduct-
ance regulator), a gene encoding a sodium and chloride
channel protein on the surface of epithelial cells.

Several hundred mutations in CFTR have been identified.
In sweat duct, the defective chloride channel causes de-
crease in sodium chloride reabsorption from the lumen.
Loss of excessive amounts of salt in sweat disrupts the
balance of minerals in blood, which may result in abnor-
mal heart rhythms.

In the airway, chloride channel defect leads to decrease
in chloride secretion into the airways. Concurrently, there
is increased water reabsorption and sodium absorption,
which leads to dehydration of the mucous layer coating
epithelial cells.

Because of defective mucociliary action, thick mucus ac-
cumulates in the intestines and lungs that can hinder nor-
mal function of epithelial cells. Consequences of such dis-
ruption are malnutrition, poor growth, and lung damage

Histopathology Histopathology shows total atrophy of exocrine glands of
pancreas due to enzymatic digestion.

Islets of Langerhans are intact (basophilic nests of cells.)

Fibrosis is evident.

Dilation of ducts, some containing mucus plugs, are unfor-
tunately not immediately apparent.

CFTR mutations that cause CF make a compartment of the cell known as the TGN more
acidic than it is in cells from healthy individuals. In this study, in vitro analysis revealed
that hyperacidification of the TGN causes increased activity of a protein known as furin.
Through increased production of a soluble factor known as TGF-beta the production
of collagen was augmented (which in situ is associated with tissue fibrosis, a characteristic of
damaged lungin case of individuals with CF) and suppressed the ability of human macrophages
to kill the bacterium Pseudomonas aeruginosa, infection which is a major complication for indi-
viduals with CF. This study provides strong supportforthe use of chloroquine (which counteracts
with high levels of TGN acidity) to treat CF, something that is currently being tested in clinical tri-
als,andidentifiesfurininhibitors as potential new therapeutics for the treatment of CF. Although
the airway glands of healthy individuals produce mucus when stimulated with either acetyl-
choline (ACh) or vasoactive peptide (VIP), the airway glands of individuals with CF produce
mucus only when stimulated with ACh. The authors found that low levels of VIP and ACh
were synergistic in their ability to induce the airway glands of healthy individuals to produce
mucus; no synergy was observed for airway glands from individuals with CF. These data pro-
vide support for the hypothesis that low levels of VIP and ACh stimulate background levels
of mucus secretion and that this is an important component of airway immune defense
against bacterial and fungal infection that is absent in individuals with CF.
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The findings confirmed those of previous studies and demonstrated that modern
management of CF is increasingly effective in prolonging life. About 250-300 children
in the UK are born with CF annually, of whom all but about three survive the first decade and
fewer than 20 fail to reach young adulthood. Each successive birth cohort since 1968 had
an improving outlook and there is nothing that suggest leasing of this process. Even if no
“breakthrough” in treatment occurs, on average a baby with CF born since 2000 could expect
to survive for 50 years or more, a ten-fold increase since 1940.

The Investigation now includes new data from a large Canadian multi-centre study, which
doubled the number of participants of the study.The results now show that high-dose
ibuprofen may slow down the rate at which the lung function of a child with CF deteriorates.
By slowing the rate of deterioration, high-dose ibuprofen can contribute to longer and
healthier lives of children with Cystic Fibrosis. Understanding the role of IL.-23 plays in the
inflammatory pathway of CF patients is a major step forward that could lead to the development
of new therapies to block this inflammation. For patients with chronic infections associated
with CF, this eventually could mean a prolonged life span and an improved quality of life.

CF statistics in Zacarpathia, Ukraine.

Age Form of iliness Molecular | mutation | mutation
(year) . diagnos-|is con- | not con-
Pulm Abdom Mixed tics firmed firmed
1-5 - 1 - - - -
6-10 3 3 - - -
11-15 1 3 8 2 - 2
16-20 1 2 2 2 - 2
>20 - - 1 1 1* -

* Mutation in delF508.

Our typical treatment strategy in patients with CF is:

1. Diet

Daily diet consists of 35-45% of fats, 15% - albumins, 45-50% - carbohydrates. General
amount of albumins (fat mainly vegetable origin) fat in a daily ration must make 100%.
Additionally taking salt (NaCl): under age 3 is 2-3 g/day, more than 3 years - a 3-5 g/day.
Features of the food mode - products must not be fat free; reception of meal must be regular
with intervals. Also, night reception of food is recommended.

2. Replacement therapy

This therapy accompanies every reception of meal, with the use of microgranulated form
of enzymes of pancreas in enterosoluble capsules (kreon). A day dose is calculated taking
into account the level of lipase - 10 000 units/kg/day depending on the degree of excretory
insufficiency of pancreas and distributed on every reception of meal with regard to content
of fat in meal. The correction of dose is conducted after coproscopy examinations on neutral
fat in 72 hours collections of excrement. Application of high concentration of enzymes is not
recommended for the children before 6.
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3. Special medical mixtures

The reception of the special medical mixtures (Pregestimil, Pepti Junior etc) for the children
of early age - as basic or auxiliary food stuff, for the children of senior age and adults - as
an additional product, is desirable during the nightly feeding. A dose depends on age and
degree of body mass deficiency. In the case of the reception of mixtures pancreatic enzymes
are not needed.

4, Cholekinetic treatment

Cholekinetic treatment consist of combined preparations of vegetable origin (Cholagogum,
Cholefluces), mixture of herbs, with a cholekinetic effect etc. For children with cholestasis,
cholelithiasis we recommend ursodesoxycholic acid derivates in the dose of 10 mg/kg/day
during 6 - 24 months in order to diminish concrement. In case of clinical and ultrasound
signs of hepatic cirrhosis s-adenosil-L-metionin (geptral) is usually recommended in dose of
20 mg/day; initial course of i/v injections for 10 - 14 days, after that oral treatment for 10 - 20
days. A course is repeated 2-3 times per year.

5. Mucolytic therapy

Mucolytics are indicated constantly, or intermittently for a few days, but not more than seven.
Acetylcystein - in children under age of 2 - up to 150 mg/day, 2 - 6 - up to 300 mg/day;
6 - 10 up to 450 mg/day; 10 years and older - 600 mg/day.

Carbocystein - in children of age 2 - 6 years 750 mg/day, 6 years and older - 1500 mg/day.
Ambroxol hydrochloride - in children under age of 2 - 15 mg/day, 2 - 5 - 22 mg/day,
5-12 - 45 mg/day, 12 years and anymore - 150 mg/day.

The combination of ambroxol hydrochloride with acetylcystein or with carbocystein is
recommended. Ambroxol hydrochloride strengthens the action of antibiotics, that is why they
should be taken simultaneously.

Mucolytics are taken orally, in inhalations or parenterally. We use 3% or 6% saline solution
for inhalations. Each patient has a personal inhaler (nebuliser). In the case of meconium
ileus 30 ml of 20% solution of acetylcystein on days for 3 - 4 receptions, in an enema - to
50 ml of a 20% solution, disolved in 50 ml of water.

6. Physical methods.

Physical methods of deletion of mucus are:

vibration massage, percussion, contact breathing in drainage position; technique of cleaning
of respiratory tracts, active cycle of respiratory technique, autogenic drainage, positive
pressure on exhalation, breathing from flutter, prolonged exhalation with resistance by lips,
special physical exercises, jumps on a trampoline.

The physical methods of mobilization and elimination of mucus are conducted daily by pa-
tient or by his parents with participation of specialists. According to the necessity - 2 - 3 times
per days after clinical observation.

7. Antibiotic therapy.

The result of microbiological examination of mucus from respiratory tract is taken into account
in order to choose the proper antibiotics.

In case of S. aureus combination of amoxicillin with clavulonic acid, cefuroxim, aminoglyko-
side , and also sulfametoxazol are preferred. In case of presence of P. Aeruginosa the most
effective are ciprofloxacin, ceftazidim, tobramicin (inhalation or parenterally), colimicin, imi-
penem etc. In case of S. aureus or P. aeruginosa infection the courses of ciprofloxacine or
aminoglycoside, combination of cefalosporines of the Ill generation with aminoglycoside
may be useful.

28



8. Vitamin therapy
Complexes of polyvitamins which contain hydro- and liposoluble vitamins and minerals
(Se, Mo, Zn), Carnitine hydrochloride.

Prophylaxis of Cystic Fibrosis

While planning a birth of child in the family, where alredy is or was CF child, it is necessary
to conduct a molecular analysis with determination of the type of mutations in gene for both
members of matrimonial pair. Prenatal or preimplantation diagnostic is possible for geno-
type of future child. In case of determination of to mutations of patient’s gene it is possible
to give birth to healthy homozygote child on normal alely and heterozygote transmitters of
mutation.
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NEONATALNY SKRINING CYSTICKEJ FIBROZY NA SLOVENSKU

S. Dluholucky, M. Knapkova
DFNsP Bansk8 Bystrica

Novorodenecky  skrining je  preventivny  program,
zamerany na aktivne vyhladavanie zavaznych ochoreni
v novorodeneckom veku. Skriningové centrum novorodencov
SR pri DFNsP Banskéa Bystrica je centralne laboratérium
pre novorodenecky skrining kongenitalnej hypotyredzy,
fenylketondrie a kongenitalnej adrenalnej hyperplazie pre
Slovensk republiku. Uvahy o zavedeni plodného skriningu CF
na Slovensku viedli ku spusteniu pilotnej Stldie skriningu CF
v tomto laboratériu.

Vysetrenie imunoreaktivneho trypsinu zo suchej kvapky
krvi je prvym krokom v skriningu CF. Diagnostickym krokom
je stanovenie hladiny chloridov v pote v centrach CF a DNA
mutacéna analyza na genetickych pracoviskach.

SCN SR vysetrilo v pilotnej Stadii hladinu IRT metodikou neo IRT ILMA firmy Immunotech
u 18.718 novorodencov od méja do oktobra roku 2007. Pilotnad Stidia mala za ciel uréit
skuto¢né referenéné hodnoty IRT u novorodencov vo veku 72 - 96 hodin Zivota a stanovenie
rozhodujlceho limitu (cut - off point) pre odliSenie zdravych jedincov a pacientov s podozrenim
na CF.

Cut off point nasho suboru bol Statisticky uréeny na hladine 90 ng/mL.
Za velmi podozrivé povazujeme hodnoty nad 130 ng/mL.

Pocet negativnych, suspektnych a zachytenych je nasledovny:
18.684 deti bolo negativnych
61 suspektnych v prvej vzorke
30 suspektnych v druhej vzorke
4 zachytené pripady CF
Frekvencia CF v nasom siibore je 1 : 4 679 Zivonarodenych.

Prvé vysledky nas opraviuju ku predpokladu Gspesného plosného zavedenia novorodeneck-
ého skriningu CF na Slovensku nami zvolenym modelom vySetrenia IRT/IRT.

Zakladom zostava organizacia skriningu CF - skriningové centrum robi skrining a Centra
CF robia diagnézu suspektnych CF.
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NOVOROZENECKY SCREENING CYSTICKE FIBROZY - NSCF
VYSLEDKY PILOTNI STUDIE V REGIONU CECH 11/2005 - XI/2006

M. Macek, M. Balas¢akova, V. Skalicka, A. Holubova, F. Votava, V. Vavrova a kol.
CF Centrum Praha - Molekularné geneticka laborator
UBLG UK 2.LF a FN Motol Praha
Milan.Macek.Jr@LFmotol.cuni.cz

Novorozenecky screening (NS)
= aktivni celoplosné vyhledavani choroby v jejim
preklinickém stadiu

Je zaloZen na analyze specifické latky
ze suché kapky krve na filtraénim pa-
pirku odebrané mezi 72. az 96. hodi-
nou Zivota standardnim zplsobem
z patiCky vSem novorozencim

Kritéria pro provadéni NS:

Wilson JMC., Jungner G.: Principles
and practise of screening for dis-
ease. Publ. Health Pop. WHO, 34, 1968

Novorozenecky screening CF

* vicestupnovy

¢ dosud nebyla pfijata jednotna strategie
 protokoly: IRT/IRT, IRT/DNA, IRT/DNA/IRT, IRT/PAP

Pravidelny celoplosny NS CF: Francie, Rakousko, ¢ast USA

48774
mnoveasl.o UL- -y

V fadé zemi pilotni regionalni studie: Italie, Némecko, Velka
Britanie, Nizozemi,...

Potiebnost NS CF v CR
Vcéasnost diagnostiky CF je pokladana za priikaz dobfe fungujici zdravotni péce a za
jednoznacné pfiznivy prognosticky faktor.

Pacienti s CF Do roku 1998 1999-2005
(N= 357) (N=89)

Vék pfi stanoveni dg. 0,58 1,2
(median, roky)

Podil pacientl dg. 59,2 471

do 1 roku véku

Podil pacient( dg. 16,5 27,6
mezi 1.- 6. rokem véku (%)

Data z Centra pro diagnostiku a IéEbu cystické fibrozy ve FN Motol v Praze; Doc. MUDr. V. Vavrova , RNDr.
D. Zemkova a kol.
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Protokol (IRT/DNA)
méfeni koncentrace IRT ze suché kapky krve
Nastaveni selekéni ,cut off‘ koncentrace IRT:
v jednotlivych studiich se znacéné lisi (nad 90 - 99,5 percentil)
v naSem modelu: nad 98,95 percentil ~ 75 ng/ml

l

DNA analyza mutaci genu CFTR u pozitivnich vzorku
Izolace DNA ze suché kapky krve
Vybér panelu mutaci specifickych pro danou populaci

IRT (imunoreaktivni trypsinogen)

« specificky produkt bunék acinll pankreatu; netvofi se na Z&dném jiném misté v organizmu

 vzestup IRT je zplsoben jeho Unikem do cirkulace pfi blokadé duktll v pankreatu hyper-
viskdznim sekretem

* s atrofii bunék pankreatu a s vékem IRT v krvi CF pacient(l klesa

« faleSna negativita (nizké IRT u CF): mekoniovy ileus, nedonoSenost

« falesna pozitivita (vysoké IRT u zdravych): heterozygoti CF, hypoxie, afro-americké etnikum,
vrozené virové onemocnéni, trisomie 13 a 18, spina bifida, renalni insuficience, nefrogenni
diabetes insipidus

« stanoveni koncentrace IRT: Fluoroimunoesej - komerénim kitem Delfia® Neonatal IRT

Diagnostika mutaci genu CFTR ze suchych kapek

Problémy:

¢ limitované mnozstvi DNA zachycené v kapkach krve (3mm primér vyfezu ~ 3ul krve)

¢ pfitomnost inhibitor( PCR pIné krve (proteiny, t&zké kovy, hem a hem degradacni produkty)

Izolace DNA:
* hemolyza erytrocyti a nasledna extrakce DNA pomoci Chelex 100 Resin, metoda prevzata
od Fitness et al.,1999 (J Clin Endocrinol Metab, Vol.84, 960-966)

Diagnostika mutaci genu CFTR
ze suchych kapek - DNA analyza

IRT 75 - 150ng/ml
mutace:F508del,CFTRdele2.3/
21kb/N1303K, G551D/R553X
(83,8% patologickych alel v CR)

IRT > 150ng/ml nebo zachyt
1 mutace u novorozencl s IRT
mezi 75 - 150ng/ml:
38 mutaci genu CFTR - CF (Array)
#6 souprava fy. Roche (90,8% pa-
tologickych alel v CR)
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Algoritmus ‘
NSCF L 76 438 novorozenci

Koncentrace IRT

DNA analyza >75 <75
[ng/mi]

ze suché kapky krve
800 novorozenci

<200

m 1.IRT [ng/ml]
[ng/ml]

>200
m A8 et o
v | NEGATIVNI/NEJASNY" |
] | genetické poradenstvi, [
| Dg. CF | > 60 <60, <30 | dispenzarizace
. mmol/1] =S

Vysledky I. prehled

VySetreno: 76 438 (11.2005 - X1.2006)
Pozitivni IRT: 799 (1,05%)
Pocet diagnostikovanych pacientll s CF: 12

Incidence CF v souboru: 1 : 6369

Vysledky Il - prehled zachycenych pacientii s CF

Pozitivni IRT + 2 mutace genu CFTR - nalezeny 12 x

F508del/R117H-TT
F508del3849+10kbC>T
F508del336K
F508del/N1303K
F508deli2143delT
F508delCFTRdele2,3
F508deliG551D
F508del/F508del

o 05 1 15 2 25 3 s 1 45
potet mutac

« statisticky vyznamny je rozdil koncentrace IRT pacientl s CF (median 149,2 ng/ml) oproti
ostatnim novorozenclm s IRT 75 ng/ml a vice (median 95,7 ng/ml).
 vék pfi stanoveni diagndzy: 26-54 dni, median: 37 dni
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Vysledky Il - prehled zachycenych “heterozygoti“

Pozitivni IRT + 1 mutace CFTR genu nalezeny 52 x
Potni test dokoncen : 47x (46x PT<30mmol/I, 1x PT 30-40mmol/I)
Genetické poradenstvi: rodice 45 déti

1507del [ 1
G551D [ 1
CFTRdele2,3 2

N1303K 3

F508del

0 10 20 30 40 50

pocet novorozenci s 1 mutaci

V kohorté novorozencu s ,pozitivnim IRT“ byla zjiSténa témér 2x vysSsi incidence hetrozygoti
(1: 15,4 novorozencii), nez je jejich frekvence v populaci (1: 26 novorozencu).

Zaveéry z dosavadniho pribéhu NSCF
Soucasné byli diagnostikovani 3 starsi sourozenci s CF.

V souboru vySetfovanych novorozencl byla zjisténa 2,3x niz8i incidence CF
(1 : 6369 novorozencii) nez je jejich frekvence v populaci (1 : 2736 novorozencii).

1. maly pocet vySetfenych novorozenct (76 438)

2. fale$na negativita screeningu (novorozenci s mekoniovym ileem, etnicita novorozenct ...)

3. prenatalni diagnostika (geneticky indikované UPT, pfi zohlednéni je incidence v nasem
souboru vyrazné nizsi ~ 1:3821)

4. nekontinualni méreni IRT s moznosti vyskytu CF v tomto obdobi

Cile/ Vystupy

1. Ovéreni hypotézy o skutecné potfebnosti NS pfi selhavani ¢asné klinické diagnostiky.

2. Ovéreni efektivnosti NS v dané populaci (staté) tzn., zda budou pacienti zachyceni pred
stanovenim klinické diagnézy a zda véasné zahajena terapie je pro né pfinosem; ovéreni
faleSné negativity screeningu.

Potvrdili jsme efektivnost a proveditelnost screeningu CF v podminkach CR.

Tato pilotni studie bude slouzit jako podklad pro navrh na zafazeni do celoploSného pravidel-
ného provadéni.

V soucéasné dobé probihaji jednani na Grovni odbornych spolecnosti
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Morbidity and Mortality Weekly Report

Recommendations and Reports October 15, 2004 / Vol. 53 / No. RR-13

Newborn Screening for Cystic Fibrosis

Evaluation of Benefits and Risks and Recommendations
for State Newborn Screening Programs

Image courtesy of Notus Medicol Incorporated

INSIDE: Continuing Education Examination

DEPARTMENT OF HEALTH AND HUMAN SERVICES
CENTERS FOR DISEASE CONTROL AND PREVENTION

“The net balance of benefits and risks is contingent on how
newborn screening for CF is implemented.”

“Newborn screening for CF should be accompanied by rigorous infection control
practices...”

Excellent Implementation is the Key to Ensuring More Good than Harm!
INBS CF is basic human right!

Farrell and Farrell, J Pediatr 2003;143:707-712
See also, “10 Steps to Success” (Adv Pediatr 47,79-115, 2000)
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NOVOROZENECKY SCREENING

Skalicka Veronika
Praha, Cesko

Komplexnidiagnosticka a léGebna péce zahdjena v momenté
stanoveni diagnézy ma zasadni vliv na dalSi vyvoj nemoc-
nych CF.

Dité s pozitivnim IRT a detekovanou 1 CFTR mutaci

¢ pozvani k potnimu testu do Centra CF FNM

« dopisem rodi¢im optimalné pres praktického Iékafe pro
déti a dorost (PLDD)

* nebylo-li znamo, kdo je PLDD, pak dopis pfimo rodi¢m

e pred potnim testem rozhovor - struéné o podstaté CF,
vysvétleni pribéhu potniho trestu

* potni test negativni -> nabidka MG dovySetfeni rodic(
vzhledem k nosiéstvi CFTR mutace- genetické poradenstvi

* potni test pozitivni -> opakovani potniho testu

* opétna pozitivita -> pfijem pacienta na 10Zko k edukacnimu a diagnosticko-lééebnému po-

bytu, podrobné;jSi DNA analyza k odhaleni 2. CFTR mutace

Dité s pozitivnim IRT a detekovanymi 2 CFTR mutacemi

¢ pozvano k edukaénimu a diagnosticko-lééebnému pobytu do Centra CF FNM
¢ dopisem rodiclim optimalné pres PLDD

Edukacni a diagnosticko - IéGebny pobyt

vétSinou 5-denni (pondéli-patek)

Dukladna edukace rodicu:

¢ 0 povaze onemocnéni, prognéze

* 0 moZnostech IéCby s dlrazem kladenym na techniky udrZovani dobré prdchodnosti
dychacich cest, na vyZivu a na hygienicka pravidla

¢ pfedani edukacni literatury

Vysetfovaci program:

 doplnéni potniho testu u pacientd se zjiSténymi 2 CFTR mutacemi

elastaza 1 ve stolici

krevni obraz, koagulaéni vySetfeni, iontogram, biochemie jater, ledvin, celkova bilkovina,
albumin,

imunologie humoralni: IgG, IgA, 1gM, celk IgE, ANA, ANCA, ENA, bunééna: lymfocytarni sub-
populace

odpady iontd v modi

sono brficha (pankreas, jatra, slezina, ledviny)

kultivaéni vySetfeni - sekret HCD

antropometrie

RTG hrudniku, pokud dité bez klinickych obtizi, jsme neprovadéli
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Okamzité zahajeni intenzivni lIéchy:

¢ péce o dychaci cesty - inhalace, dechova fyzioterapie, odsavani

« dle vysledku kultivace z HCD antibiotika - nej¢asté&ji protistafylokokova

¢ pankreaticka substituce

* vitaminy rozpustné v tucich

* probiotika

« vyziva - pokracovani kojeni nebo jiz zavedené adaptované miéko (kalor. obohaceni nebylo
nutné)

Podpora rodiny celym CF tymem:

« |ékaF: rozhovory s rodici, odpovédi na VSECHNY jimi kladené otazky

¢ sestry: edukace obsluhy inhalatoru, odsavacky, podavani 1€k0, zvl. pantreatické sub-
stituce

fytioterapeut: zacvik v inhalaénich technikach a metodach dechové fyzioterapie
specializovany klinicky psycholog: pomoc rodiné vyrovnat se s diagnézou

socialni pracovnik: informace o moznostech socialni podpory rodiné s chronicky nemoc-
nym ditétem

koordinator CF klubu: informace o existenci klubu, psychologicka podpora

genetik: genetické poradenstvi - dovySetfeni nosiéstvi CFTR mutaci u pokrevnich
pfibuznych

Dalsi péce

sledovani v ambulanci CF centra (CCF) FN Motol, kontroly zprvu & 6-8 tydn(, pfi stabili-
zovaném stavu & 2-3 mésice

v pfipadé prani rodi¢l pfedani do regionalniho centra - snazsi dostupnost mistu bydlisté,
moznost kontroly v CCF FNM 1-2 x ro¢né

Kombinace ,klasické“ a ,mirné“ ¢i ,potencialné patogenni“ mutace

3 pacienti:
- 1x F508del / R117H IVS-8T(n) - ,7T/9T
- 2x F508del / IVS8-5T

vySetreni pouze ambulantné
- informace rodi¢im o moznosti objeveni se pfiznak
- sledujeme: kontroly 1x roéné v ambulanci CCF FNM
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VYZNAM ANTROPOMETRICKYCH MERENiI PRO POSUZOVANI
STAVU VYZIVY CF PACIENTU

D. Zemkova, V. Skalicka, V. Vavrova
Pediatricka klinika FN Motol a 2.LékaFské fakulty , Praha, Ceska republika

Progndza onemocnéni a délka Zivota pacienta s cystickou
fibrézou zavisi predevSsim na rozvoji plicniho onemocnéni.
Pfesto musime v praxi nemensi pozornost vénovat stavu
vyZivy. Obousmérny vztah mezi stavem vyZivy a plicnim
postizenim byl opakované prokazan v bezpoctu zahraniénich
i nasich studii. Na zakladé vyzkumu i klinické zkuSenosti
Ize Fici, Ze stav vyZivy rychle reaguje na zhorSeni stavu
plic, napf. i na akutni vzplanuti plicni infekce. Naopak vliv
dobrého stavu vyZivy nebo jeho zlepSeni ma spiSe preven-
tivni charakter. UdrZeni dobrého stavu vyZivy, samozfejmé
pfi soubézné IéCbé respiracniho onemocnéni mize oddalit
vznik éasnych zmén, totiZz obstrukce perifernich dychacich
cest. Spatny stav vyZivy pfedstavuje naopak rizikovy faktor
pro chronickou infekci. V pokrocilejSim stadiu onemocnéni
a v dospélosti hraje dominantni roli stav respiraéniho onemocnéni UdrZet prijatelny stav
vyZivy v tomto obdobi je velice naro¢né. ZlepSeni stavu vyZivy téchto nemocnych jiz nemdze
zmeénit nezvratné zmény plic, nicméné mdzZe zpomalit jejich dalSi progresi a dat nemocnym
nadéji, ze budou schopni podstoupit transplantaci plic (Vavrova et al. 2006).

Prilomem v IéEbé cystické fibrozy bylo zdokonaleni pankreatické substituce, které umoznilo
zasadni zménu diety. Crozier v Torontu zaved!| vysokokalorickou dietu s vysokym obsahem
tuku a pfi vysokych davkach pankreatické substituce se mu podafilo vyrazné zlepsit stav
vyZivy kanadskych nemocnych. Centrum CF v Torontu dosahovalo jiZ na konci 70. let toho,
Ze polovina nemocnych pfezivala 30let, zatimco ve vétSiné zapadnich center to bylo kolem
18 let. (Crozier 1974, Corey et al 88 ). Zména |éCebné strategie s dlirazem na stav vyZivy se
pak v 80. letech rozsifila po celém zapadnim svété. U nas vSak tato IéCba, spolu s vybérem
modernich antibiotik, byla dostupna az po roce 1989.

NasSe zkuSenosti vychazeji ze souboru 639 nemocnych, diagnostikovanych a vySetfenych ve
fakultni nemocnici v Motole od roku 1960 do éervna 2007. Z nich 274 zemfelo, dlouhodobé
se zde 1€Ci 275 pacientd, z toho 182 v détské Casti na Pediatrické klinice a 93 v centru pro
dospélé na klinice TRN. Zbyvajicich 90 nemocnych pacientl je vySetfovano superkonsiliarné
nebo byli po stanoveni diagndzy pfedani do jinych center.

Diagnoza byla stanovena na zakladé klinickych pfiznakd, pfipadné screeningu a zvySené kon-
centrace chlorid(l v potu, od 90. let je u kaZzdého pacienta provedeno molekularné genetické
vySetreni genu CF, kterému se fika CFTR gen.

Priblizné 85% pacientd ma klinické projevy insuficience exokrinniho pankreatu (nedostatec¢nou
¢innost slinivky brisni), a to vétSinou jiz pfi stanoveni diagndzy. U mensi ¢asti pacientl se
rozviji postupné. Vhodnym nepfimym a velmi spolehlivym testem v diagnostice pankreatické
insuficience je vySetfeni pankreatické elastazy 1 ve stolici, které se provadi u vSech pacientl
pfi stanoveni diagndzy. Za normalni hodnotu se povazuje vice nez 200 ug elastazy 1 na gram
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stolice.Vpfipadéprikazupankreatickéinsuficiencejeihnednasazenapankreatickasubstituce,
tedy Iéky, které chybéjici enzymy dodavaji.. Pokud jsou vysledky v normé, je vhodné tento test
pravidelné opakovat. Pokud se jedna o nositele dvou tzv. tézkych mutaci I. - Ill. tfidy mdZzeme
ocekavat, Ze se pankreaticka insuficience dfive nebo pozdéji projevi. Elastaza by méla byt
vySetfena 1xzaroka pankreatickdsubstituce nasazenavcas, jeSté dfive nezse zhorsistavvyzivy.

Soucasti edukace rodicll je i seznameni s dietnimi opatfenimi. Je tfeba stanovit poZadavky
na vyzivu pacienta a porovnat je s jeho kalorickym pfijmem z pacientova jidelni¢ku.
U nemocnych se doporuéuje dosadhnout kalorického pfijmu na drovni 130-150%
doporuéenych dennich davek pro zdravé jedince, minimainé vSak 120%. Ve vyspélych
zemich byva konzultace s nutricnim terapeutem soucéasti kazdé ambulantni navstévy. U nas
provadime podrobné antropometrické vySetfeni a konzultaci s dietni sestrou doporuc¢ime
v pfipadé neuspokojivého stavu vyzivy nebo jeho zhorSeni. Prvnim krokem v nutriéniintervenci
je zvyseni poctu jidel v pribéhu dne a navySeni jejich kalorické hodnoty. Stravu je mozno
obohacovat, maltodextrinem, kaseinem, MTC oleji. S vyhodou se pouzivaji preparaty tekuté
vyZivy vhodné k popijeni (,sipping“) mezi jidly. Drunym krokem k v nutriéni podpofre je pfivod
tekuté vyzZivy nazogastrickou sondou (sondou, kterou si nemocny veéer zavadi nosem do
Zaludku), gastrostomii nebo vyjimeéné vyzivovou jejunostomii, pfi kterych se pres sténu bfisni
zavadi sonda do Zaludku nebo do tenkého stfeva. Poslednim krokem, k némuz se pristupuje
u pacientu se specifickymi problémy, je parenteralni vyZiva (vyziva podavana do Zzily). UzZiva se
napf. v pfipadé syndromu kratkého stfeva a pankreatitidy, specialni indikaci je zlepSeni stavu
vyZivy pacientd s téZkym plicnim postizenim, ktefi se pfipravuji na transplantaci plic.

V antropologické laboratofi méfime télesnou vySku a hmotnost, z nichZ vypocitame body mass
index (BMI), dale obvod hlavy, paZe a bficha. Ty porovnavame s normou pomoci poéitacového
programu a vyjadfujeme pomoci SD skore (o kolik smérodatnych odchylek se liSi od normy).
Daéle sledujeme tloustku koZnich fas nad trojhlavym svalem a lopatkou (v mm) a transversalni
a sagitalni prdmér hrudniku, z néhoz vypocitdme torakalni index (sagitalni prdmér hrudniku
x 100/transversalni priimér). Tyto parametry jsou shromazdovany v komplexni longitudinalni
databazi a vyhodnocovéany ve véku 1 a 3 leta dale v 8, 10, 12, 14, 16 a v18 letech. Databaze
obsahuje i vysledky spirometrického vySetfeni: vitalni kapacity plic (FVC), jednovtefinové vital-
ni kapacity (FEV1), vrcholové vydechové rychlosti (PEF) a dle maximalini vydechové rychlosti
v poloze 25%, 50% a 75% vitalni kapacity (MEF25, MEF50, MEF75). V soucasné dobé se
provadi u déti od 5 let, srovnatelné vysledky z minulych desetileti mame k dispozici ve dvou-
letych intervalech od 8 let. Vysledky spirometrického vySetfeni jsou vyjadfeny v % nalezitych
hodnot podle Zapletala. U 440 nemocnych mame k dispozici antropometrické Udaje pro
semilongitudinalni studii, u 356 nad 8 let i vysledky spirometrického vySetfeni.

Potvrdili jsme vzajemny vztah mezi stavem vyzivy a funkci plic, ktery se s vékem, respektive
s progresi onemocnéni stava tésnéjsi. Pokud jsou veliciny nezavislé, korelaéni koeficient se
blizi nule, pfi plné zavislosti se blizi 1. Podle naSich UGdaju je v 8 letech korelaéni koeficient
mezi obvodem paze (SDS) a FEV1 (%) pouze r = 0,3 (p<0,01), zatimco v 16 letech jiz
stoupl na r = 0,6. Samotny korelacni koeficient nam nefikd nic o tom, co je pfi¢inou
a co nasledkem. Hodnotili jsme vSak i vztah mezi obvodem paze v 8 letech a funkci plic
v 16 letech. | zde jsme prokazali vyznamnou zavislost : r = 0,46 (p<0,01). Obrazek 1 nam
ukazuje, Ze pacienti, ktefi méli v 8 letech silnéjsi obvod paze, maji v 16 letech lepSi funkci
plic a naopak ti, ktefi byli v 8 letech hubeni, ¢astéji maji v 16 letech snizené hodnoty.
Také mnohorozmérnd analyza prokazala, Ze stav vyZivy je nezavislym faktorem, ktery

spolu s bakterialni infekci ovliviuje funkci plic a jeji zhorSeni ve véku od 12 do 18 let.
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Obr.1. Stav vyzivy ovliviuje funkci plic. Vztah mezi obvodem pazZe v 8 letech a funkci plic (FEV1)
v 16 letech.

FEVA (%) v 16 letech

Le=]

-3 -25 -2 -1,5 -1 -0,5 0 0,5 1 15 2
0. paze (SDS) v 8 letech

Dulezitym faktorem, ktery ovliviiuje klinicky stav pacient( a jejich prezivani je celkova Groven
IéCby, na nizZ se vyrazné podili pravé dostupnost G¢inné pankreatické substituce a podplrné
doplnkové vyZivy a vybér Géinnych antibiotik. U nas byla do roku 1989 situace neuspokojiva.
Proto jsme rozdélili pacienty podle roku narozeni do 3 kohort. V prvni je ... pacient naro-
zenych do roku 1975, ktefi byli odkazani nedostateénou IéCbu a na dietu s nizkym obsahem
tuku. Druha kohorta narozena od ledna 1876 do prosince 1985 mohla profitovat z moderni
|éCby ve Skolnim véku nebo v puberté a treti kohorta narozena od roku 1886 byla IéCena
modernimi postupy jiZ od détstvi, pfitom v podskupiné narozené od roku 1996 byl kladen
zvlastni ddraz na kontrolu infekce a intensivni Ié¢bu od kojeneckého obdobi. Srovnani jednot-
livych kohort pomoci t-testu ukazalo zlepSeni stavu vyZivy a obstrukce centralnich dychacich
cest jiz za kratkou dobu po zavedeni moderni l1éGby. K vyznamnému zlepSeni obstrukce
perifernich dychacich cest vSak doslo az u kohorty IéGené modernimi metodami od ¢asného
détstvi, stejné tak se v této skupiné u vétSiny nemocnych normalizoval pribéh puberty.
U soucéasnych pacientd jiZ v puberté nedochazi k vyrazné rlstové retardaci a zhorSeni stavu
vyZivy (obr.2). Také analyza prezivani pomoci Kaplan-Mayerovy funkce vykazuje vyznam-
né zlepSeni mezi jednotlivymi kohortami (Zemkova et al 2008). Porovname-li je s Gdaiji
z vyspélych zemi, zjistime, Ze pfi intensivni IéCbé od kojeneckého véku jiz v posledni kohorté
dosahujeme srovnatelnych hodnot. Nasi pacienti tedy maji srovnatelné Sance s nemocnymi
vrstevniky ostatnich vyspélych evropskych zemi.
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Obr.2 Zlepseni télesné hmotnosti ¢eskych nemocnych s CF pfi zlepSenych moznostech 1€Cby

Hmotsnost
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VYZIVA PRI CYSTICKE)J FIBROZE

MUDr. Maria Volekova
Prezidentka SSPEV

Cysticka fibr6za (CF) je zavaziné autosomalne recesivne
ochorenie zapri¢inené mutaciami v géne CFTR (cystic fibro-
sis transmembrane conductance regulator), ktory ucinkuje
ako membranovy funkény protein regulujici pohyb soli
a vody cez membrany buniek. Ovplyviuje transport chloridov
zo sekrecnych buniek epitelu a ovplyviuje transportné cesty
vody, bikarbonatov, elektrolytov a glutatiéonu. Je popisanych
viac ako 1200 mutéacii s rozlicnym stupfiom defektu. Defekt-
ny CFTR je predéasne odburany, alebo nereaguje na pod-
nety, alebo reakcia na podnety je zmenena. NajvaznejSim
defektom je chybanie CFTR v membranach buniek.

. CFTR reguluje vydaj soli (NaCl) do potu a vydaj vody a soli
= pri tvorbe hlienu sekrecnym epitelom. Pri defektnom CFTR

je 4 - 5 nasobne vyssi vydaj NaCl do potu a porucha tvorby hlienu, ktory je husty a leplavy,
sliznice sl suché. Postihnuté si vSetky organové systémy s hlienovym epitelom ako s plica,
pankreas, ZICové cesty, urogenitalny systém.

Pri fyzickej zataZi a teple, v dosledku zvySenych strat NaCl potenim objavuje sa hypotenzia
(znizeny tlak krvi) aZ Sok.

Suché sliznice a mazlavy hlien v plicach sa tazko vykasSliava, stagnuje v pltcach a je Zivnou
pbédou pre trvalé osidlenie baktériami, ktoré spdsobuji opakované zapaly s postupnou
deStrukciou Struktir. Akatna zapalova obStrukcia moéZe vyvolat akitne respiracné
zlyhanie, opakované zapaly s postupnou destrukciou sl podkladom chronickej obStrukénej
bronchopulmonélnej choroby. Casté st recidivujice zépaly dutin s empyémom (dutiny si
vyplnené hnisom).

CF sa mdZe hned po narodeni manifestovat mekdniovym ileom (upchatie ¢riev hlienovou
zatkou). Hlienova obStrukcia pankreatickych vyvodov vyvolava vznik akitnej pankreatitidy,
Gasté recidivy vedul k rozvoju chronickej pankreatitidy s exosekre¢nou a endokrinnou insufi-
cienciou, s objavenim sa malabsorbcie a cukrovky.

Vysledkom upchavania ZlGovych ciest sU recidivujice cholangitidy, s rozvojom biliarnej
cirh6zy, zmenené zloZenie ZIce spdsobuje vznik ZIGovych kamenov.

Metabolické poruchy pri CF

Stresovy metabolizmus

Porucha transportnych funkcii buniek spdsobuje generalizovani poruchu vodnosolnej,
energetickej, acidobazickej rovnovahy, osmolarity a antioxidacnej ochrany. V organizme
sU vyblokované prirodzené mechanizmy, ktoré zaistuji stalost vnutorného prostredia
a vyrovnavaju odchylky, na ¢o organizmus reaguje mobilizaénou poplasnou reakciou -
stresom a stresovym metabolizmom (obr. 1).
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STRESOVY METABOLIZMUS ™ 7MENENE INTRACELULARNE PROSTREDIE

ZAPALOVE BUNKY

MEDIATORY ZAPALOVE] REAKCIE {—l

OXIDACNY STRESS p~ KVSLIKOVE RADIKALY

LIPOPEROXIDACIA BUNKOVYCH MEMBRAN
ZMENY STRUKTURY A FUNKCIE ENZYMOV
Obr. 1.: Metabolizmus pri CF

Zmenené vnultorné prostredie v bunkach pri membranovych transportnych poruchach
a produkcia cytokinov zapalovymi bunkami stimuluji metabolizmus a spdsobuju trvalo
zvySeny energeticky vydaj. lde o podobny metabolizmus, aky sa objavuje pri zvySenej fyzickej
zatazi, alebo pri teplote. Pacient s cystickou fibr6zou ma metabolizmus, ako keby stale bezal
maratén.

Oxidacny stres

Reaktivne formy kyslika st chemicky agresivne molekuly kyslika s volnym - nesparenym
elektronom, ktory sa snazi ziskat z inej zlGCeniny chybajlci elektron, ¢im vytvara d'alsi radikal
a takto prebieha retazova reakcia. Kyslikové radikaly s vodikom tvoria peroxidy. ZvySena tvor-
ba kyslikovych radikalov je pri zapale. UCinkujd s nenasytenymi vySSimi mastnymi kyselinami
a tvoria peroxidy. ZvySena lipoperoxidacia fosfolipidov bunkovych membran spdsobuje ich
poskodenie. Peroxidacia enzymov vedie k zmenam funkcie a Struktiry enzymov. V organizme
sa nachadzaju latky, ktoré kyslikové radikaly deaktivuji. Predstavuji antioxidaén( ochranu.

Poruchy pri pankreatickej insuficiencii

Malabsorbcia pri pankreatickej insuficiencii zvySuje straty Zivin i vitaminov, nedostatok
inzulinu pri diabete, potencovany inzulinovou rezistenciou pri zapale, prehlbujd katabolizmus
s vyCerpanim metabolickej rezervy a nastupuje autokatabolizmus, kedy organizmus ako
zdroj energie vyuziva vlastné Struktdry. Vysledkom je tazka malnutricia s poruchami rastu
a poklesom fyzickej kondicie (obr.2). Pokles svalovej sily zhorSuje expektoraciu, antiinfekénu
ochranu a spdsobuje progresiu destrukénych procesov a kruh sa uzatvara.

) PANKREATICKA INSUFICIENCIA
INZULINORESISTENCIA
DIABETES _
AUTOKANIBALIZMUS (KOLISAVY)

MALNUTRICIA r I STRATY o

PORUCHY RASTU P —— I ZLCOVE KYSELINY

VITAMINY
Obr. 2 .: Poruchy pri pankreatickej insuficiencii

; MALABSORBCIA

Zvyseny katabolizmus, perzistujlci oxidacny stres a malnutricia zhorsuji priebeh ochore-
nia, skracujui dobu preZivania a zhorsuju kvalitu Zivota.
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Liecha

Nakolko CF je spdsobena genetickou poruchou, o kauzalnej lieCbe mdzme hovorit iba v pri-
pade opravy defektného génu. Ostatna lieCba je zamerana na zmiernenie porich medio-
vanych defektnym génom, alebo vzniknutych ako désledok chybania génu a predovsetkym
na prevenciu a lieCbu nasadajlcich komplikacii.

V sUcasnosti existujlce a v klinickej praxi pouZivané lieCebné postupy sl zamerané prevazne
na prevenciu a lieCbu nasadajlcich komplikacii, menej sa pouZivaju postupy zamerané na
zmiernenie chronickych pordch vnitorného prostredia a prave v tejto oblasti existujd moznosti
ovplyvnit priebeh ochorenia a skvalitnit Zivot pacienta.

Geneticky defekt podmienuje poruchu transportu Cl, vody i dalSich elektrolytov, so stra-
tou regulaénych mechanizmov prakticky vo vSetkych bunkach. Bunky musia pracovat
s ochromenymi funkciami a k tomu potrebuji vela energie, jednak na vlastnud ¢innost, jed-
nak na boj s poruchou. Pokial sa nezabezpeéi dostatoény privod energetickych substra-
tov, bunky nemajl k dispozicii energetické zdroje, dochadza k ich vycerpaniu a destrukcii.
Rovnako potrebuji stavebné substraty na vlastnu Strukturalnu obnovu. Preto kardinalnou
podmienkou Uspesnej lieCby je vyziva, prisposobend individudlnym poZiadavkdm kazdého
jedinca. Rovnako sU dobleZité postupy, ktorymi sa koriguju, resp. zmierduju poruchy, éim sa
bunky aspon Ciastocne odbremenia od zataze.

Vyziva

Pri vyZive musime ratat s trvalymi zvySenymi poZiadavkami, o znamena zvysit bezny nutriény
prijem o 20 - 50 %, primeranost vyZivy kontrolujeme pravidelnym sledovanim hmotnosti.
Hmotnost sa hodnoti v % z idedlnej hmotnosti podl'a pohlavia, veku a vySky ako

>90 % Dobra vyZiva

85 -89 % Lahkéa podvyziva

80 - 84 % Stredne tazka podvyZiva
75 -79% Tazka podvyZiva

<75% Extrémne tazka podvyziva
KOJENCI 0-0, 5 2,2
0,5-1,0 1,6 94
DETI 1-3 1,2 100
4-6 1,2 20
7-10 1 7i

Qbr. 3.: Nutriéné potreby



Tuky by mali tvorit 40 % kalorického prijmu. Maju respiraény kvocient 0,7, ¢ize nizSiu zataz
C02, ¢o je vyhodné pri respiracnej insuficiencii. Nutricné potreby u zdravej populécie podla
veku a pohlavia si zachytené v tab. 3.

U CF denné davky Zivin zvySujeme o0 20 - 50 %.
Substitiucia pankreatickych enzymov

Pri chronickej pankreatickej insuficiencii zabezpe€ujeme substitlciu pankreatickych enzy-
mov, v odporuéenom davkovani:

4 000 U LIPAZY NA 1 G TUKOV
PRI DENNOM PRiJME 100 G TUKOV
400 000 U LIPAZY
16 TBL KREONU
Prehlad u nas dostupnych enzymovych pripravkov dokumentuje obr. 4. Pridavajd sa H2

MIKROPELETY PANCREATIN MG LiPAzau  JAaMyLAZAU JPROTEAZAU

KREON 10000 150 10 000 8 000 600
KREON 25000 300 25000 18 000 1000
PANCREOLAN FORTE 220 8 000 6 000 400
PANGROL 20000 200 20 000 12 000 900
PANZYNORM FORTE 333 20 000 12 000 900
PANZYTRAT 25000 282 25000 22 500 1250
COMBIZYM COMP. 400 13 500 13 000 50

Qbr. 4.: Prehl'ad pripravkov s pankreatickymi enzymami

blokatory alebo blokatory proténovej pumpy.

Antioxidanty

Trvaly oxidacny stres, vystupnovany opakovanymi zapalmi, zvySuje naroky na antioxidaénu
ochranu a vyZaduje jej neustalu obnovu. Prirodzenymi latkami, ktoré ucinkujd ako ,zametace*“
reaktivnych radikalov st niektoré vitaminy, stopové prvky a kratkoretazcové proteiny.

Vitamin E je G¢innym pohlcovaéom volnych nespéarenych elektronov pri lipoperoxidacii,
antioxidaéna ochrana sa zaistuje pri dennej davke 200 - 500 IU. Jeho G¢innG formu obnovu-
je vitamin A, ktory volné nesparené elektrony z vitaminu E odobera. Zo stopovych prvkov je to
predovSetkym selén a z proteinov tripeptid - glutation, ktory sa sklada z glycinu, cysteinu a
kyseliny glutdmovej. Prevenciu oxidaéného stresu zabezpecujl tieZ nukleové kyseliny, ktoré
sU stavebnymi substratmi flavinovych enzymov.

Antioxidanty sU najacinnejsie v prirodzenej forme. Pri malabsorbcii sa musi zvysit davka
ich denného prijmu. Pri vystupfiovanom oxidaCnom strese je mozné zaistit ich prijem
i parenteralne. Prehlad potravin s antioxidantami dokumenuje obr. 5.

Pri malabsorbcii sa vyskytuje deficit vSetkych liposolubilnych vitaminov, ktoré by pri CF sa
mali substituovat.
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Antioxidanty _|Poraviny ________________________________

Vit. C ovocie, Spendt, Zerucha, pazitka

Beta karotén mrkva, tekvica, Spenat, Salat, melon, marhule, suSené slivky

Vitamin E mandle, lieskové arechy, obilné klicky

Flavonoidy cibula, jablka, éucoriedky, hrozno, iermne ribezle, tanin z éerveného vina,

zeleny &aj, alat, pohanka
Obr. 5.: Vyskyt antioxidant

Vitamin K je normalne produkovany ¢revnou mikroflorou. Po ATB liecbe, ktorou sa potlaci jej
rast, je potrebna exogénna substitlcia v davke 5 mg 2 x v tyZdni. Ako prevencia osteopordzy
je potrebna substitlcia vitaminu D v dennej davke 400 IU.

Liecha diabetu

Diabetes mellitus u CF je inzulin dependentny, od klasického diabetu I. typu sa odliSuje
chybanim makrovaskularnych komplikacii a intermitentnou manifestaciou. Chronické
destrukéné postihnutie pankreasu pri opakovanych pankreatitidach postihuje i endokrinné
tkanivo, Co sa prejavuje nespdsobilostou zvysit produkciu a vydaj hormoénov pri zatazi. Tyka
sa to predovSetkym inzulinu, ale aj glukagénu, pankreatického polypeptidu, somatostatinu.
Je spojeny s inzulinovou rezistenciou.

Inzulinova rezistencia znamena, Ze receptory buniek nereaguju na inzulin, o sa prejavuje
poruchou vstupu glukdézy do bunky a hyperglykémiou. Objavuje sa pi floridnom infekte,
kortikoterapii, pri gravidite. PoSkodeny pankreas na hyperglykémiu nevie reagovat zvySenym
vydajom inzulinu a manifestuje sa diabetes.

Diabetes u CF je velmi labilny, labilitu podmienuje jednak uvedena inzulinova rezistencia,
ktora po vymiznuti vyvolavajlcej pri€iny ustlpi, jednak chyba pohotova kontra regulacia
vydaja glukagdnu pri hypoglykémii. Preto lieCba musi byt opatrna, uprednostiuji sa CastejSie
davky kratkodobo ucinkujucich inzulinov.

Ostatna liecba

Standardna lieéba je zamerana na ddslednu liebu infektov a na ich prevenciu, na pod-
poru imunity, fyzikdlnymi postupmi sa zabezpecuje odstranovanie hlienu a vihkost sliznic,
nespecifickymi protizapalovymi pripravkami sa zmiernuja desStruktivne procesy.

Nutriéné postupy

Pokial pacient nie je schopny skonzumovat potrebné kalérie vo forme prirodzenej stravy,
zvolime kombinaciu s enteralnou vyzivou vo forme sipping. Ak pacient nie je schopny
skonzumovat potrebn( davku pocéas dna, indikujeme no¢ni vyzivu cez PEG alebo PES.
Inzulin, alebo davku pankreatickych enzymov prispésobujeme nutricnym potrebam

v kombinacii so Specidlnou vyZivou pre diabetikov, alebo oligomérnou vyzivou, ktora
nepotrebuje digesciu.

Dnes mame k dispozicii Siroké spektrum Standardnych a Specidlnych enteralnych diét,
s réznym stupnom hydrolyzy molekil, s orgdnovo a substratovo Specifickym zloZzenim,
s vlakninou i bez vlakniny. SG dokumentované na obr. 6 - 12, s prepocitanou dennou davkou
Zivin. Oznacenie i a s dokumentuje sposob Ghrady.
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STANDARDNE POLYMERNE DIETY TEKUTE S VYSOKYM OBSAHOM PROTEINOV A ENERGIE

Maju vyvazeny obsah Zivin. V tabulke je prehlad dostupnych pripravkou a davka plnej vyzivy
na den. Su bez vlakniny, alebo s vlakninou.

mm——

I- ENSURE PLUS, s 8x200 ml 2400 102 320

I- ENSURE PLUS, JOGUIE, cooeve 8x220 ml 2400 99 320 78
I~ NUTRIDRINK, .eee 8x200 ml 2400 96 203 03
§ - NUTRIDRINK YOGHURT, ... 8x200 ml 2400 96 299 03
S - FRESUBIN ENERGY DRINK, . ..ns 8x200 ml 2400 90 301 03
§ - NUTRISON ENERGY 2x1000 ml 3000 120 370 116
§ - OSMERAL HC Coffee cream 3x500 ml 2250 72 321 75
S - FRESUBIN PROTEIN ENERGY DRINK, ...  6x200 ml 1800 120 150 78
[ Bg | co
I- FRESUBIN ENERGY FIBRE DRINK, ,..... 8200 ml 2400 90 301 93 32
I- NUTRIDRINK MULTIFIBRE, ... 8200 ml 2400 96 294 93 37
5 - NUTRISON PROTEIN Plus Multifibre 500 ml 2250 84 212 74 23
S - OSMERAL complete tetra 4x470 ml 2440 123 302 83 28
S - ENSURE PLUS FIBER, ;00 8x200 ml 2400 104 320 80 20
S - ENSURE PLUS FIBER, prichut’ vanilka 8x200 ml 2400 104 320 80 20

OLIGOPEPTIDICKE DIETY

Nutriéne vyvazené diéty s natravenymi zivinami s vhodné pri malabsorbcii, nepotrebujd di-
gesciu, oligomérne molekuly sa rychlo rezorbuji. Vyrabaju sa v tekutej i praskovej forme.

_E-

I- PEPFTISORB plv 500 g 2010 355
I- PEFTAMEN VANILLA plv 430 g 2000 68 12 2
S - ELEMENTAL 028 EXTRA phv 100 g 382 12 46
I- PEFTAMEN JUMIOR VANILLA plv 400 g 1830 55 252
priPRavok _Joavka | kaal | Bg ] co | mcrg
§ - SURVIMED OPD 4x500 ml 2000 a0 300 60
5 - PEPTISORB 4x500 ml 2000 80 352 34
5 - PEPTISORB 2x1000 ml 2000 80 352 34
5 - ELEMENTAL 028 EXTRA ..... 0%x250 ml 1958 54 317 ]

245
71
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DOPLNKOVA VYZIVA
SIGzi na energetickié obohatenie prirodzenej vyzZivy, pridava sa do mlieka.

SCANDISHAKE MIOX plv 6x85 g 2621 24 347 126
SCANDISHAKE MIX plv 1x85 g 437 4 58 21

SPECIALNE DIETY

Ako zdroj Zivin majl nutri€ny vyznam, zloZenie je prispdsobené metabolickym zmenam pri
ochoreniach.

DIETY PRE DIABETIKOV
SuU bohaté na proteiny, maja nizSi obsah glukdzy, nahradeny fruktézou.

___

I- DIASON 4%500 ml 2000 226

I- DIBEN..... 4%500 ml 1800 80 166 90 40
I- DIBEN DRINK...... 11x200 ml 1980 88 183 99 44
DIBEN DRINK, kapucino 11x200 ml 1980 88 183 99 44
5 — DIASIP.... 10x200 ml 2000 80 176 108 a0
5 — GLUCERNA.... 4%500 ml 1800 B4 164 108 30
OSMERAL DS tetra 4x500 ml 1880 68 188 84 56

DIETY PRI RESPIRAGNEJ INSUFICIENCII

Majl znizeny obsah cukrov, hlavnym energetickym substratom sua tuky, ktorych metaboliz-
mus zataZuje dychaci trakt mensou produkciou CO2. Diéty st vhodné i pri diabete.

PRIPRAVOK DAVKA m Cg

I- PULMOCARE 3x500 ml 2250 156 138
5 - PULMOCARE ox250 ml 2250 96 156 138

HEPATALNE DIETY

Obsahuju vetvené aminokyseliny a maji znizeny obsah aromatickych AK. Znizeny obsah
aromatickych AK zlepSuje encefalopatiu, vetvené AK sU potrebné pre stavbu a obnovu kos-
trového svalstva a na nastartovanie anabolizmu.

mm

I- FRESUBIN HEPA 3x500 ml 1950 60 270
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IMUNOMODULAGCNE DIETY

Siroké spektrum diét, v ktorych substratmi sa ovplyviiuje priebeh metabolickych procesov,
alebo obsahuji substraty, ktoré sl esencialne pre obnovu a rast buniek.

PRIPRAVOK m-m-m-

I— PROSURE... 5%240 ml 1500 80 233 3 |

3. SUPPORTAN 3x500 ml 1950 88 156 108 20
§ - RECONVAN ax500 ml 1500 83 180 50 0
S - FORTI CARE.... 7x125 ml 1400 79 167 46 18
S - FORTI CARE 3x500 ml 2250 105 278 81 23
S - FORTI CARE 1x1000 ml 1500 70 185 54 15
S - FORTI CARE 5%200 ml 1500 70 185 54 15
Zavery

Cysticka fibréza je geneticky podmienena generalizovana porucha transportu Cl, soli a vody
cez membrany buniek, ktorad sa prejavuje zvySenou stratou soli potenim a tvorbou hustého
leplavého hlienu hlienovym epitelom, s poruchami vnitorného prostredia, s celym radom
vaznych komplikacii. Zmeny vnitorného prostredia so stratou regulaénych mechanizmov su
pri¢inou trvalého energeticky naro¢nej stresovej zataze, ktord bez dostatocnej vyzivy vedie
k autokanibalizmu, Gize na krytie energetickych narokov sa vyuziva rozklad vlastnych
Struktdr.

Primerana vyziva je kardinalnym predpokladom tcéinnej liecby, malnutricia potencuje
destruktivne procesy.
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IMUNOMODULACGNE VLASTNOSTI VITAMINU D
U SKANDINAVSKYCH PACIENTOV S CYSTICKOU FIBROZOU

Pincikova T, Nilsson K, Hjelte L.
Stockholm Cystic Fibrosis Center, Univerzitna nemocnica Karolinska Huddinge, Karolinska Institutet,
Stokholm, Svédsko.
theressia@gmail.com
Pre Scandinavian Study Consortium.

UVOD: Progredujiice plicne ochorenie, korelujice s hladi-
nami IgG, je vyznamnou pri¢inou morbidity a mortality
u pacientov s CF. Nedavno bol popisany imunosupresivny
vplyv vitaminu D a potencialna Gloha deficiencie vitaminu D
v patofyziol6gii autoimunuitnych chordb. My sme vySetrovali,
¢i by deficiencia vitaminu D mohla prispievat k chronickému
prozapalovému stavu charakterizujicemu CF a k vy$Siemu
vyskytu chordb sprostredkovanych mechanizmami imunit-
nej hyperreaktivity u pacientov s CF.

METODY: Viacpremenna linearna regresna analyza, korigu-
jlca pre zavadzajlci faktor veku, bola pouzita na postdenie
vztahu medzi prierezovo stanovenymi premennymi vitaminu
D a: pldcnymi funkénymi parametrami, zapalovymi param-
etrami a markermi imunitnej hyperreaktivity u 898 pacientov sledovanych v CF centrach vo
Svédsku, Nérsku a Dansku. Prijem vitaminu D bol stanoveny na zéklade 7-dfiového predké-
dovaného zaznamu prijatej stravy a vstupnych informacii o vitaminovej suplementacii.

VYSLEDKY: V populécii v3etkych pacientov zahrnutych do Stidie (n=898), sérovy vitamin D
vykazal pozitivnu korelaciu s FEV1 (p<0.01) ako aj s FVC (p<0.01). Negativna korelacia bola
najdena medzi sérovym vitaminom D a IgG (p<0.001), suplementovanym vitaminom D per
kg BW a IgG (p<0.001), celkovym prijmom vitaminu D per kg BW a IgG (p<0.05). TaktieZ,
nizSie hladiny sérového vitaminu D mali signifikantny vztah k pritomnosti patologického OGTT
(p<0.05) a k vyskytu CFRDM (p<0.05). KoreSpondujlco s tymto nalezom, potravovy vitamin
D (p<0.05), potravovy vitamin D per kg BW (p<0.05), suplementovany vitamin D (p<0.05),
suplementovany vitamin D per kg BW (p<0.001), celkovy prijem vitaminu D (p<0.01) a celkovy
prijem vitaminu D per kg BW (p<0.01) korelovali vSetky signifikantne negativne s hodnotami
HbA1C. Vacsina zo Studovanych parametrov vitaminu D boli niZSie u pacientov s pozitivitou
na endomyzialne protilatky (n=14) a vysSie u pacientov s ABPA (n=4) v porovnani so zvySkom
Studovanej populacie pacientov s CF (ns). Zaujimavo, u deti (n=442) koreloval sérovy
vitamin D signifikantne negativne s hladinami transglutaminazy (p<0.05), a bola najdena
taktieZ signifikantna negativna korelacia medzi HbA1C a prijmom vitaminu D. Prekvapujico,
u dospelych pacientov s CF (n=456) korelovalo IgA signifikantne pozitivne s celkovym prijmom
vitaminu D (p<0.05) a s celkovym prijmom vitaminu D per kg BW (p<0.05). V populacii
pacientov Stokholmského CF centra (n=165), u ktorych bolo moZné korigovat pre zavadzajdci
vplyv nielen veku ale aj spoluprace pacienta, bola najdena signifikantne negativna korelacia
medzi sérovym vitaminom D a IgG (p<0.01). Po korekcii pre vek, spolupraca pacienta vykazala
signifikatne negativnu korelaciu len s IgG (p<0.001) a sedimentaciou (p<0.05), a so Ziadnou
z ostatnych Studovanych premennych.
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INTERPRETACIA: Deficiencia vitaminu D by mohla prispievat k pretrvavajicemu posunu imu-
nitnej balancie smerom ku zapalu, ako aj k vySSej prevalencii DM a celiakie u pacientov s CF.
Nové doporucenia pre suplementéaciu vitaminu D a monitorovanie hladiny vitaminu D v krvi
sU potrebné, aby sa zlepSila imunologicka rovnovaha a znizila potreba protizapalovej terapie
u pacientov s CF.

Podporené zo Swedish Heart Lung Foundation, Stiftelsen Frimurare-Barnhuset i Stockholm, Norwegian
and Swedish Cystic Fibrosis Associations, a neobmedzenym grantom od Solvay Pharma.

IMMUNOMODULATORY PROPERTIES OF VITAMIN D
IN SCANDINAVIAN CYSTIC FIBROSIS PATIENTS.

Pincikova T, Nilsson K, Hjelte L.
Stockholm Cystic Fibrosis Center, Karolinska University Hospital Huddinge, Karolinska Institutet, Stock-
holm, Sweden.
theressia@gmail.com
For the Scandinavian Study Consortium.

BACKGROUND: Progressive pulmonary disease, correlating with IgG levels, is a major cause
of morbidity and mortality in CF patients. Recently, immunosuppressive effects of vitamin D
and a potential role of vitamin D deficiency in the pathophysiology of autoimmune diseases
have been described. We investigated whether vitamin D deficiency could contribute to the
chronic proinflammatory state characterizing CF and the higher occurrence of immune-hyper-
reactivity-related conditions in CF patients.

METHODS: Multiple linear regression analysis, taking the confounding factor of age into ac-
count, was used to evaluate the relationship between cross-sectionally determined vitamin D
variables and: lung function parameters, inflammatory parameters and immune hyperreac-
tivity markers in 898 patients followed at the CF centers in Sweden, Norway and Denmark. Vi-
tamin D intake was based on a 7-day precoded dietary food record, calculated in the national
food databases, and intake data on vitamin supplementation.

FINDINGS: In the population of all patients included in the study (n=898), blood vitamin D
positively correlated with FEV1 (p<0.01) as well as with FVC (p<0.01). Negative correlation
was found between blood vitamin D and IgG (p<0.001), supplemented vitamin D per kg BW
and 1gG (p<0.001), total vitamin D intake per kg BW and IgG (p<0.05). Additionally, lower
blood vitamin D levels were related to both presence of pathological OGTT (p<0.05) and
occurrence of CFRDM (p<0.05). Correspondingly, food vitamin D (p<0.05), food vitamin D
per kg BW (p<0.05), supplemented vitamin D (p<0.05), supplemented vitamin D per kg BW
(p<0.001), total vitamin D intake (p<0.01) and total vitamin D intake per kg BW (p<0.01)
all correlated negatively with HbA1C values. Most of the studied vitamin D variables were
lower in patients with endomysial antibodies positivity (n=14) and higher in patients with
ABPA (n=4) than in the rest of CF population studied (ns). Interestingly, in children (n=442)
blood vitamin D correlated negatively with transglutaminase levels (p<0.05) and there was
also a significant negative correlation between HbA1C and vitamin D intake. Surprisingly, in
adult CF patients (n=456) IgA positively correlated with total vitamin D intake (p<0.05) and
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total vitamin D intake per kg BW (p<0.05). In the population of Stockholm CF-center patients
(n=165), where it was possible to allow for the influence of both age and compliance, nega-
tive correlation between blood vitamin D and IgG (p<0.01) was found. After allowing for age,
compliance showed significant correlation only with 1gG (p<0.001) and ESR (p<0.05), and
with none of the rest of the studied variables.

INTERPRETATION: Vitamin D deficiency might contribute to the continuous shift towards in-
flammation as well as to the higher prevalence of DM and celiac disease in CF patients. New
recommendations for vitamin D supplementation and monitoring of blood vitamin D levels
are needed, in order to improve immunological balance and decrease the need for anti-in-
flammatory therapy in CF patients.

Supported by Swedish Heart Lung Foundation, Stiftelsen Frimurare-Barnhuset i Stockholm, Norwegian
and Swedish Cystic Fibrosis Associations, and by an unrestricted grant from Solvay Pharma.
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HISTORIE A SOUCASNOST PECE O DOSPELE PACIENTY
S CYSTICKOU FIBROZOU V CESKE REPUBLICE

Fila L.1, Jakubec P.2, Polak J.3, Bittenglova R.4, Binkova 1.5, Musil J.1
1Pneumologicka klinika UK 2. LF a FN Motol
2Klinika plicnich nemoci a tuberkulézy UP LF a FN Olomouc
3Plicni klinika UK LF a FN Hradec Kralové
4Klinika TRN UK LF a FN Plzen
5Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy MU LF a FN Brno

Historie péce o nemocné s cystickou fibrézou (CF) je sice
relativné kratka, ale za to bohata. Prvni védecky popis to-
hoto onemocnéni pochazi od americké patolozky D.H. An-
dersonové z roku 1938. V ¢eskych zemich byl prvni pacient
s CF diagnostikovan v roce 1946 na Il. détské klinice UK
v Praze a od roku 1960 se tomto pracovisti datuje system-
atickd péce o tyto nemocné (doc. Vavrova). S rostoucimi
|IéCebnymi moZnosti se prezivani nemocnych zlepSovalo
a tak v byl prosinci 1987 predan prvni dospély nemocny s CF
na TRN oddéleni FN Motol (doc. Musil). Pocet sledovanych
nemocnych pomalu nardstal, pfehledné sdéleni publikoval
doc. Musil a spolupracovnici v roce 1997, kdy byla zhodno-
cena desetileta ¢innost této ordinace.

Od druhé poloviny 80. let minulého stoleti u nas doslo k
fadé vyznamnych pokrok(l v péCi o pacienty s CF: pravidelna i.v. antibioticka 1écba chron-
ické infekce pseudomonadou (1985), moderni pankreatickd substituce spolu s dietou
s vysokym obsahem tuk( (1987), pfima molekularné geneticka diagnostika mutaci CFTR
a moderni respiracni fyzioterapie (1990), inhala¢ni 1éEba milimolarnim roztokem ami-
loridu a domaci i.v. antibiotickd lécba (1993), inhalaéni |écba alfa dornazou (1995),
prvni transplantace pacientky s CF na lll. chirurgické klinice FN Motol (1998). Jako hlavni
problém je vSak nutno uvést pfitomnost epidemického kmene Burkholderia cepacia,
s jejiz cilenou diagnostikou bylo zapoc¢ato v roce 1994 a ktera si z dlvodu stoupajici preva-
lence vynutila zavedeni striktni separace pacientd s odliSnou kolonizaci v roce 1999.
Motolské pracovisté zlstavalo v pééi o dospélé nemocné s CF dlouho osamocené, teprve
v poslednich letech vznikly ordinace i pfi dalSich plicnich klinikdch fakultnich nemocnic:
v Brné a Hradci Kralové v roce 2000 a v Olomouci a Plzni v roce 2001.

| po roce 2000 u nas dochazelo k pokrokiim v pééi o nemocné s CF. Stale Castéji se dafi di-
agnostikovat CF i v dospélosti (atypické a pankreaticky suficientni formy nemoci), byl zaveden
komplexni screening komplikaci dospélého véku (pfedevsim diabetes mellitus a metabolicka
kostni nemoc) a dale komplikaci, se kterymi se u pediatrickych nemocnych setkdvame méné
Gasto (napf. netuberkuldézni mykobakteridzy). K dispozici jsou genetické metody (PCR) di-
agnostiky kolonizace baktériemi patficimi do komplexu Burkholderia cepacia (od 2001)
a podrobné testovani synergii antibiotik u multi- a panrezistentnich kmend pseudomonad
a burkholderii (od 2004).V 1écbé chronické pseudomonadové infekce se zacal uplathnovat

cin (od 2002). A stale ¢astéji dohlizime nad téhotenstvimi Zzen s CF. V roce 2006 byla téz
ustavena Sekce pro dospélé nemocné cystickou fibrézou CPFS CSL JEP. Pediatriéti kolegové
zalozili obdobnou pracovni skupinu pfi CPS CLS JEP o rok pozdéii.
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pacientll v systému pauSalnich plateb. Tento problém pediatrickd pracovisté prakticky
neznaji, nebot pocet déti s CF jiz dosahl uréitého platd. Pocet dospélych s CF vSak neustale
stoupa. ReSenim by bylo uznani statutu center 16Sby CF (v Ghradové vyhlasce zmifiovany
naposledy v roce 2002) s vyjmutim nakladnych medikamentd z Iékovych pausall. Stoupajici
pocet dospélych nemocnych s CF Ize snadno dolozit, podrobné databaze se vedou jiz od roku
1985.

Poéet dispenzarizovanych
dospélych s CF
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Do konce roku 2006 bylo na zminovanych pracovistich sledovano celkem 184 dospélych
nemocnych s CF, z nich 54 zemfelo nebo bylo ztraceno z evidence. Soucasny soubor ¢ita
130 pacientd, 68 muzl a 62 Zen v primérném véku (+ SD) 27,5 (+ 6,3) roku. 50,8 % nemoc-
nych je kolonizovano Pseudomonas aeruginosa a 30,5 % komplexem Burkholderia cepa-
cia. 31,5 % nemocnych ma normalini hodnoty FEV1, 24,6 % lehkou, 23,1 % stfedné tézkou
a 20,8 % tézkou obstrukéni ventilaéni poruchu. 6,2 % pacientu je 1é6eno DDOT, 6 jiz podstou-
pilo transplantaci plic a dalsi 4 jsou na ¢ekaci listiné. 5,4 % nemocnych prodélalo pneumo-
torax a 4,6 % masivni hemoptyzu. V |éébé se uplatiuje u 72,3 % nemocnych alfa dornaza,
40 % nemocnych ma nutriéni podporu. Z mimoplicnich komplikaci byla diagnostikovana
fibr6za ¢i cirh6za jater u 23,8 % nemocnych (1 pacientka postoupila transplantaci jater),
u 29,2 % diabetes mellitus nebo porusena glukézova tolerance s nutnosti I1éCby insulinem
a u 41,4 metabolicka kostni nemoc v pasmu osteopordzy nebo osteopénie, 18,5 % nemocnych
je v malnutrici. 21 % Zen ma déti.

Zavérem je treba uvést dalsi cile do budoucna. Na prvnim misté jde o prosazovanistandardui
péce European Cystic Fibrosis Society, které byly publikovany v lednu 2005, do praxe. To
znamena piedevsim dalsizlepsenispoluprace s pediatrickymi ¢astmicenter, mezioborovou
spolupraci u mimoplicnich komplikaci CF a zapojeni se do evropskych aktivit v oblasti péce
o CF (napf. planovany celoevropsky registr pacientil). Jen tak Ize dosahnout dalsSiho
zlepsovani preziti a kvality Zivota nemocnych CF.
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JE DIAGNOSTIKA CYSTICKEJ FIBROZY AKTUALNA
AJ V DOSPELOSTI?

Kopcova Lenka, Somos Andrej, Tkacova RuZena
Klinika pneumoldgie a ftizeoldgie, FN L. Pasteura, Rastislavova 43, KoSice

Cysticka fibr6za je zavazné autozomalne recesivne dediéné
ochorenie s multiorganovym postihnutim.
Diagnostikuju sa maximalne 2/3 pacientov, 1/3 nie je vobec
diagnostikovana a je vedena pod inymi diagnézami:

- chronicky zapal priedusiek

- sinobronchialny syndrém

- nosova polypdza

- celiakia

- opakované zapaly pankreasu

- muzska neplodnost

-iné
Stretdvame sa s neskorou diagnostikou i u typickych fo-
riem ochorenia. Pri menej typickom priebehu sa na cysticku
fibrézu vacsinou vobec nemysili.

Diagn6za CF: - vac¢Sinou sa stanovi v detskom veku
- 8-10% pacientov sa diagnostikuje az v dospelom veku.

U nas je 1/3 pacientov s CF starSich ako 18 rokov a aj napriek tomu sa dospely CF pacient
poklada za vynimku.

CF centrum pre dospelych pacientov na Klinike PaF v KoSiciach poskytuje starostlivost
pre dospelych pacientov :
- ktori po dovrseni 18 roku Zivota presli do nasej starostlivosti z CF centra pre deti
- pacientom, u ktorych bola CF diagnostikovana az v dospelom veku a dovtedy boli
sledovani pre iné tazkosti.

Zo suboru dospelych pacientov sledovanych v naSom centre, u ktorych bola diagnéza stano-
vena v dospelosti, boli v popredi gastrointestinalne tazkosti. Tie upozornili na moznu diag-
nézu cystickej fibrézy.

Radi by sme prezentovali kazuistiku mladej Zeny, u ktorej bola diagnéza stanovena vo
veku 34 rokov na zaklade odporiicania gastroenterologa aj napriek typickému klinické-
mu obrazu od ranného detstva.

Anamnéza:
RA: - matka mala opakovane zapaly DC, lieéi sa na DM, arteriovd hypertenziu
- otec zdravy
- sestra zomrela 2 roéna na zapal pltc
- brat zomrel 2 tyzdnovy (dajne na zapal mozgovych blan
- traja d'alSi strodenci zdravi
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OA: - od detstva Gasté zapaly priedusiek a neprospievanie, opakovane hospitalizovana pre

infekty DC a zapal pluc

- 2 ro¢na prolaps recta, od ranného detstva hlienovita, zapachajlca stolica

- 13 ro¢na trepanacia prinosovych dutin pre sinusitidu, dg. nosové polypy bilat.

-odr. 1995 /od 18 r. Zivota/ je na invalidnom déchodku pre astmu bronchiale

-ajvdospelostiopakovane hospitalizovana pre zapal plic, CHOCHP GOLD IVaastmu bron-
chiale, bronchiektazie v lavom dolnom laloku, na internom oddelenti, pldcnom oddeleni
a opakovane v Tatranskej Kotline

- od r. 2003 sledovana nefrolégom pre nefropatiu a sekundarnu hypertenziu

- v r. 2004 opakované subumbilikalne hernie

-vr. 2005 prolaps recta a hlien v stolici, odvtedy sledovana gastroenterol6gom, dg. polypy
na hrubom Creve, opakovane realizovana polypectomia v lavom kolone /histologicky tu-
bulovil6zny adeném/, chronickéa sekundarna pankteatitida, pankreaticka insuficiencia,
chronickéa esofagitida, cholecystlithiaza

LA: Singulair, Seretide, Berotec, Theoplus, Tanapril, Lacipil, Lorista, Lomac, Pangrol,
Nutridrink

AA: alergiu na lieky neudava, sledovana alergolégom, alergia na perie a prach
GA: menstruacia od 13 r., P: O, Ab.: O, UPT: O, poruchy menstruacného cyklu

SA: invalidnd dochodkyna od r. 1995 pre astmu bronchiale /od 18 r. Zivota/, vydata,
bezdetna, vyucena krajcirka, nefajciarka

Dg. CF geneticky potvrdenad 3.4.2007 : vySetreny CFTR gén na pritomnost 30 mutacii,
identifikovana mutacia F 508 del v homozygotnom stave.

Uvodné vyetrenie v ambulancii CF 8.6.2007:

Subjektivne:
Vyrazné zahlienenie, staZend expektoracia zeleného sputa, kasel, tazky dych, v klude,
aj pri namabhe, intolerancia fyzickej zataze, celkova slabost, nechutenstvo.

Objektivne:

vySka: 161 cm vaha: 52 kg

kludové dyspnoe, astenického habitu, hrudnik v inspiracnom postaveni, hypotrofia svalstva
DK, naznacena cyandza pier, anemicky kolorit, opuch tvare, vyrazné palickovité prsty

Cor: AS pravidelna, ozvy ohrani¢ené, fr. 100/min., TK: 120/70

Pulmo: dychanie vezikularne, podetné vrzoty a rachoty obojstranne, predizené expirium
Abdomen: volné, priechmatné palp.citlivost pod PRO, hepar a lien nehmatny

DK: perimaleolarne presiaknutie bilat.

ASTRUP: 14.06.07 ph: 7.402, pCO2: 7.16 kPa, p0O2: 5.94 kPa, cHCO3 32.70 mmol/I,
BE 6.30, cHCO3st. 29.60 mmol/I, s02: 79.80%

KO: hypochrémnu anémia lahkého stupna Hgb: 109 g/I, MCH 26.70 pg, MCHC 289.20 g/I
Biochémie: Abl.: 23.70 g/I, ALP: 1.73 ukat/I, FE 2.40 umol/I, Sat. FE 3.71%, CRP: 7.27 mg/I,
18G“ 21.75 g/I, IgA: 4.24, HbA1c 4.50%, DVIT3 11.0pg/ml,

Kultivaéné vySetrenie spita: - Pseudomonas aeruginosa 10 na 3
- Burkholderia complex : negat.
- Kvasinky, plesne negat.
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Funkéné vySetrenie plic 14.06.07:

FVCEX woveereeeeeeeeeresneeeee 1,19 35%

FEVL/FVCEX .o 60 72%

FEVL oo 10,7 24 %

MEF75 ... 1,33 23 %

MEF50 ... 0,35 8%

MEF25 ........ 0,16 8%

MEF25-75 0,33 9%

T 2,81 42 %

MEF (75-50/50-25) ... 284

TLC-B 6,21 128 %
TGV-B 5,06 191 %
VA S 4,86 334 %
TGVITLCB oo 81 161 %
RVITLC-B oo 78 258 %
VOMAX-B ovveeerereerreeees 1,23 36 %
CO-Difuzia: TLCO ......... 415 47 %

Aplikovany Medociprin 500mg 2x1 tbl.

Prva hospitalizacia na nasej klinike od 25.06.2007 do 09.07.2007
- za Géelom ATB liecby kultivaéne potvrdenej pseudomonadovej infekcie
- zahajenia dychovej rehabilitacie
- Gpravy komplexnej terapie a rezimu pacienta s CF.

RTG PA snimka:- dokumentuje v oboch pltcnych kridlach zmnozena pruhovito - Skvrnita
kresba s pocetnymi cystoidnymi prejasneniami, branice nizko uloZené, adhezivne zmenené,
vonkajSie uhly volné, tief srdca kvapkovitého tvaru, hily apikalizované, cievne akcentované.

HRCT vysSetrenie plic a mediastina: V oboch pl. kridlach difizne pritomné fibrotické zmeny
spOsobujice vyrazné vakovité bronchiektdzie a bronchioloektazie s maximom zmien
v hornych lalokoch /viac vpravo/, kde taktiez najviac vyznacena opacifikacia pl'icneho pa-
renchymu charakteru mlieéneho skla. Pritomné cipovité povytiahnutia pleury /prevazne
vrcholovej/, perikardu, oboch klenieb branice. ZvacSenie mediastinalnych LU s maximom
paratrachealne do cca 2 cm.

FW=53/ 84

KO: Le: 14.46 x109, Ery: 4.69 x1012, Hgb: 117 g/I, Hct: 0.39, Tr: 421 x109,

Vnutorné prostredie: alb.: 32,1..24,2 g/I, CRP: 10.03.. pod 5 mg/I, HbAlc: 3.8%,

GF : 1.26 ml/s, TR: 98.99, proteinuria: 4.88 g/24 hod., Diureza: 1100

ASTRUP: pH= 7.383..7476 , pCO2= 4.95.4.85 kPa, p0O2= 7.28..7.54 KkPa,
HCO3 = 21,60..26.20 , ABE=-2.9..2.90 , SBC= 21.80..26.90 , sat.= 88.20..91.40 %.

Spdtum na NF: - Pseudomonas aeruginosa 103
- kvasinky, plesne : negat.

FRO: - zaradena do respiracnej fyzioterapie, kompletnej pulmonainej rehabilitacie.

Kardiologické vys. a ECHOkg.: zaver: LK bez hypertrofie a dilatacie so zachovanou systolickou
frakciou, EF /60%,/ zo zhorSenou diastolickou funkciou, porucha relaxacie bez evidentnej
poruchy kinetiky stien. Stopova tr. regurgitacia, nepriame znamky lahkej plicnej hypertenzie.
Hyperechogenny perikard, t.¢. bez evidentného vypotku.
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Nefrologické vySetrenie: Chronicka glomerulopatia s velkou preoteindriou a hypalbuminé-
miou. sekundarna hypertenzia v lieCbe. GF: 1.26 ml/s TR: 98.99 , protein(ria: 4.88 g/24
hod., Diureza: 1100 ml

USG abdomenu: Dif(izne zrnita Struktdra a mierne zvySena echogenita pecene - p.p. fibréza.
Cholecystolithiasis.

Aplikovana: - parenteralna ATB lieéba v dvojkombinacii /Imipenem + GMC/
- inhalacna lieGba /mukolytika/
- substitlcia pankreatickych enzymov
- inhalaéné kortikoidy
- bronchodilatancia
- vitaminy C, AD, E

Po lieCbe doSlo k Gstupu: - subjektivnych tazkosti
- Gprave auskultacného nalezu
- normalizacii laboratérnych parametrov
- zlepSeniu funkénych parametrov plic
- hodnét krvnych plynov.

Kontrolné vySetrenie z 9.10.2007:
Subj.: Celkové zlepSenie klinického stavu, bez dychavice, toleruje fyzickG namahu, ktoru
predtym vobec netolerovala, pretrvava kasel s expektoraciou bieleho spdta.

Funkéné vySetrenie pluc: 14.06.2007 09.10.2007
FVCEX wervereererinierieneene 1,19 35% 2,74 82%
FEV1/FVCex 60 72% 62 75%
FEV1 10,7 24% 1,69 58%
MEF75 1,33 23% 2,81 A7%
MEF50 0,35 8% 1,14 27%
MEF25 0,16 8% 0,33 17%
MEF25-75 ...cooerereeenne 0,33 9% 0,88 23%
PEF e 2,81 42% 4,84 72%
MEF (75-50/50-25) ... 284 296
TLCB e 6,21 128% 6,31 130%
TGV-B o 5,06 191% 4,23 160%
RV-B o 4,86 334% 3,45 237%
TGVITLCB ..... 81 161% 67 133%
RVITLC-B ... 78 258% 55 180%
VCmax-B .............. 1,23 36% 2,85 84%
CO-Difuzia: TLCO ......... 4,15 A47% 8,43 96%

Kultivaéné vySetrenie spita: - Pseudomonas aeruginosa 10 na 3

Laboratérny nalez: - bez elevacie zapal. parametrov
- hypoalbuminémia
- anémia lahkého stupna

Znalost problematiky CF sa stale zlepsuje, aj ked' sa este aj dnes stretneme s nazorom,
Ze ide ochorenie infaustné uzv prvych rokoch Zivota a s moznostou CF u dospelého pacienta
sa vObec nerata. Pritom vcastna diagnostika a lieCha je nesmerne doélezita, preto difam,
Ze s takymto pripadom ako prezentovana pacienta sa budeme stretavat ¢o najmene;j.
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CYSTICKA FIBROZA V DOSPELOSTI

MUDr. Eva BéreSova
Centrum CF pre dospelych pacientov FN F.D.Roosvelta Banska Bystrica

Cysticka fibréza je multisystémové ochorenie s predilekciou
postihnutia pllc a gastrointestinalneho traktu.

CF bola prvykrat diagnostikovana ako chorobna jednotka
v r. 1938, v tom obdobi pred 1. rokom Zivota umieralo viac
ako 70% CF deti. S rozvojom ATB liecby a pankreatick-
ych enzymov sa prezivanie zvySovalo, avSak az 2/3 deti
prezivalo len do 7 rokov. Kluovym pre lieCbu ochorenia
bolo pochopenie podstaty ochorenia - t.j. zistenie abnormal-
neho zloZenia potu, nasledne bola vynajdena aj metodika
stimulacie tvorby a zbierania potu Gibsonom a Cookom
vr.1959a ,potny test” sa stal zakladnym diagnostickym tes-
tom. UZ pred r. 1980 sa zistila geneticka podstata ochorenia,
v 1. 1989 bol objaveny gén pre CF a nasledne bolo zistenych
az 1300 mutécii génu CFTR.

Median preZivania pacientov s CF sa postupne zvySoval od 20 rokov v r. 1970
na v slCasnosti 36,8 rokov v r. 2005. U dietata narodeného dnes s diagn6zou cystickej
fibrézy sa moze oCakavat preZivanie do 6. dekady Zivota.

V poslednych desatrocCiach boli zaznamenané velké pokroky v CF starostlivosti a preZivanie
pacientov sa dramaticky zvySilo. Stale vSak neexistuje kurabilna liecba tohto ochorenia,
pouziva sa len lieCba symptomaticka.

Stanovenie diagndzy cystickej fibrézy v dospelosti je definované ako potvrdenie CF
u muza alebo Zeny vo veku 18 rokov a viac. Niekedy sa pouziva aj temin neskorSia diagnoza,
¢o znamena, Ze ochorenie bolo diagnostikované u osoby starsej ako je priemerny vek diag-
nostikovanych s CF.

Pacientov diagnostikovanych v dospelom veku moZme rozdelit na 4 skupiny:

1. asymptomaticki pacienti /14%/: hodnoteni ako ,normélne“ alebo ,zdravo*“ rastlice deti
s malym mnoZstvom ochoreni, dg stanovena ako vysledok nahlej choroby, berl dg CF ako
kritické obdobie,

2. mierne symptomaticki pacienti /34%/: pacienti dospievali s viacerymi symptomami,
nepredpokladalo sa u nich vazne ochorenie, dg bola reakcia na spustaci moment,

3. symptomaticki pacienti /42%/: vyrastali s podozrenim, Ze majd tumor alebo iné zavazné
ochorenie, Casté dlhotrvajlce respiracné ochorenia, zhorSené dychanie, GIT taZkosti
a/alebo chronicky kasel, v detstve ¢asto chori, pokusali sa viest normalny Zivot,

4. pacienti s podozrenim na CF /9%/: mali symptomy podozrivé z CF, bud sa na ochorenie
nemyslelo alebo nebola robena diagnostika.

Pacienti diagnostikovani v dospelosti sa ako skupina odlisuji od pacientov diagnosti-
kovanych detstve a maji menej zavazné pliicne ochorenie, menej komplikacii, ¢astejsi
vyskyt pankreatickej suficiencie, vy$siu vy$ku a vahu, menej c¢asté infekcie Pseudomonas
aeruginosa a Burkholderia cepacia, niZSiu prevalenciu delta F508 ako skupina dospelych
pacientov diagnostikovanych v detstve
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Faktory, ktoré sa povazuju za klucové pri zvySovani preZivania u pacientov s CF:

1. rozvoj antipseudomonadovych ATB - perodlna, parenteralna alebo inhalaéna ATB lie¢ba

2. lepsia vyziva - je velmi silny vztah medzi nutricnym stavom pacienta, zavaznostou
plidcneho ochorenia a progndézou pacienta s CF/pankreatické enzymy, vitaminy, vysoko
tukova a vysoko energeticka strava/

3. lepsia liecha v Specializovanych centrach a skora diagnostika

U pacientov so stlpajlcim vekom sa postupne objavuju viaceré komplikacie:

1. CF - related diabetes (CFRLD): prejavi sa az do 50% pacientov vo veku 40 rok-
ov, spdja sa s rychlejS§im znizenim hmnotnosti a znizuje prezivanie az do 10 rok-
ov v priemere, vacSina pacientov vyzaduje inzulin, dieta sa nedoporucuje, komp-
likdcie diabetu sa opisuji CastejSie u pacientov s CF dlhsie prezivajlicich s CFRD.
Komplikacie rozdelujeme na

a/ mikrovaskularne komplikacie CFRD - 5 - 16% retinopatia, 3 - 16% nefropatia, 5-21%
neuropatia,

b/ makrovaskularne komplikacie - napr. aterosclerosis, IM, NCPM sa zdaju skor byt
raritné. Doporuéeny je oGTT u pacientov s CF 1x ro¢ne, zaroven by mal byt oGTT
robeny pri nevysvetlenej strate na vahe, nevysvetlenom zhorSeni pltcnych funkcii.

2. Ochorenie kosti a klbov: vyskyt osteoporézy u dospelych CF pacientov je od 38% do 77%,
v lieCbe sa doporucéuje terapia bisfosfonatmi alebo kalcitonin, ktory moze byt prospesny
hlavne pri bolestiach chrbtice pri fraktlrach. Bolesti klbov u dospelych sa mozu prejavit
ako epizodicka artritida /postihnutie vSetkych klbov-opuch, zadervenanie - th NSA a
steroidné antiinflamacné lieky/ alebo hypertroficka pulmonalna osteoartropatia - chro-
nicka proliferativna periostitida dlhych kosti spésobujlica symetrické bolesti a bolestivi
oligosynovitidu-nartg nalez periostalnej novej kostnejformacie na dist. koncoch dlhych kosti.

3. Hemoptyza a pneumothorax - CastejSie pri progresii ochorenia.
4. ABPA - asi 10% pacientov.

5. Mykobakterialna infekcia - jej incidencia je na vzostupe, niekedy nie je potrebna liecba,
inokedy je tazko lieéitelna.

6. Postihnutie pecene a biliarneho traktu: steat6za pecene sa udava u 30% - 50% pacien-
tov pri sonografii, v 60% pri autopsii, bilidrne abnormality od cholecystolitidzy a piesku
az po duktalne striktary a sklerotizujlicu cholangitidu s popisované v literatlre, beZznou
abnormalitou u CF je v 30% mikroZI€nik, cholecystolitiaza je pritomna u 12 - 14% pacientov
s CF, intrahepatalne duktalne abnormality sa nasli pfi MR cholangiografii u 100% pacien-
tov so zndmym ochorenim pecene a u 50% bez znameho ochorenia pecene, fokalna biliar-
na fibréza bola pritomna viac ako 78% pacientov starSich ako 24 rokov, cirhdza pecene
u 5 - 15% pacientov s CF, do portalnej hypertenzie progreduje len 1 - 8% pacientov. Vyvoj
hepatocelularneho ca nie je Casty, v literatre sa udava len 1 pripad.

7. Pankreaticka manifestacia: v dospelosti su ¢astejSie dg pankreaticky suficientni pacienti,
u pacientov s rezidualnou pankreatickou funkciou su CastejSie epizody rekurentnej
pankreatitidy, v dospelom veku vacSina pacientov ma atroficky pankreas s tukovou
prestavbou, ca pankreasu je taktiez velmi zriedkavé
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8. GIT manifestacia: GER je pritomny az do 27% pacientov, v dospelosti veddci do chronickej
refluxnej choroby, ezofagitidy, striktiram a Baretovej metaplazii ezofagu, ¢astejSie su pri-
tomné peptické ulceracie v Zallidku a duodene, Castejsi vyskyt coeliakie a giardidzy. DIOS
sa objavuje u 10 - 24% pacientov, intususcepcia u CF v 20%, ak(tna apendicitida u 1 - 4%,
dalsou komplikaciou je fibrozna kolonopatia, pneumatosis intestinalis, rektalny prolaps,
C.dificille colitis, ktora je menej Casta.

9. Renalna manifestacia: nie je ¢asta /v 3 - 6%/u CF, m6zu sa vyskytnut sekundarne renalne
komplikacie jako nefritis po ATB a amyloidosis.

10. Depresia: castd komorbidita - 16%, psychologickd podpora, liecba depresie medika-
mentbzne

11. Kardiovaskularne ochorenia u pacientov s CF su hlavne cor pulmonale ako nasledok
posledného Stadia obstrukénej choroby plic a hypertenzia - pritomna az u 20% pacien-
tov.U pacientov non CF pri atypickej bolesti na hrudniku je v diff dg az v 60% uvazované
o koronarnom ochoreni, riziko koronarneho ochorenia doteraz u pacientov s CF nebolo
povazované za typické. V literatire boli doteraz popisané len 2 pripady myokardiainej
ischémie u pacientov s CF.

Po vylGéeni najc¢astejSich pricin dusnosti u dospelych CF pacientov:

1. Pneumothorax - prevalencia 5%

2. Atypickd mykobakteridlna pneumonia - 15%

3. ABPA - 30%

4. Cor pulmonale - 3% prevalencia v spojeni s tazkym pldcnym ochorenim a eSte progresie
GER a Baretovho ezofagu je treba vylucit akltne koronarne ochorenie.

Dg a th je rovnakéa ako u non CF pacientov, riziko moze byt vacsie u CF pacientov s diabetom

a hypertenziou.

Liecbha dospelych CF pacientov:

Dospievajlci a dospeli pacienti s CF maji ¢astejSie exacerbacie CF so zvySenou produkciou
splta, zhorSenim dusnosti, bolestou na hrudniku, zmenou vzhladu spita, zhorSenim chuti
do jedla a zmensenim tolerancie zataze.

V chronickej lieCbe sa pouzivaja:

1. Bronchodilatancia: - kratkodobo Ucinkujlce beta 2 mimetika - SABA /nie je pritomny dokaz
o Gcinnosti, potencialny benefit /dilatacia DC, mobilizacia splta,
typicky sa pouzivaju pred RHB/, LABA - efektivnejSie ako SABA
pri znizeni no¢nej hypoxie u pacientov, anticholinergikéa - klinicky
benefit, teofylin - Kl pre toxicitu, dokumentované vsak zlepSenie
pl'dcnych funkcii.

2. Kortikoidy: - perordlne - u dospelych hlavne pri zavaznych exacerbaciach na kratSie
obdobie,

- inhalaéné - nie je jednoznacny nazor, redukuji zapal bez systémovych
G¢inkov
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3. Mukolytika: - Pulmozyme: v klinickych Stldiach sa dokéazalo, Ze pri pouZzivani alfa - dornazy
doSlo k 28 - 37% redukcii repiraénych infekcii vyZadujucich ATB liecbu,

znizeniu po€tu dni hospitalizacie o 1,4 a priemernému vzostupu FEV1 o0 5%.

- ACC: nebulizovany liek sa pouziva na zniZenie viskozity sputa u CFpacientov

4. Inhalacné ATB: - koncentracia ATB v spUte pri inhalacii je ovela vy$Sia ako pri i.v. podani,

- inhalaény Tobramycin /pouzivany od r. 1998/ dramaticky zlepSil pl'icne
funkcie u CF pacientov, Ramsey a kol. zistili pri lieCbe TOBI priemerné
zvySenie FEV1 u 10% pacientov a 36% redukciu spotreby i.v. ATB lieCby
a 26% zniZenie potreby hospitalizacie, je indikovany u pacientov koloni-
zovanych P.aeruginosa, nebol pouzivany pri exacerbacii CF alebo u pa-
cientov kolonizovanych B.cepacia,

- Colimycine - pouZiva sa na inahlaénu ATB lieébu, méa Castejsie NU - bron-
chospasmus,

- v klinickych sklsSaniach je Aztreonam a lipozomalny Ciprofloxacin
na inhalaciu

5. Azitromycin: - davka 500mg 3x v tyzdni, efekt u CF vyhodnotil Saiman a kol. - v priemere
dosSlo k 4,4% zvySeniu FEV1 a 47% redukcii hospitalizacii a 39% redukcii
dni bez ATB i.v. liecby, pri chronickej th potrebné vySetrenie spita na BK
a 6 mesiacov

6. Kyslikova liecba: - klinicky zjavné cor pulmonale je zlym prognostickym faktorom u CF,
ciel liecby - prevencia vzniku plicnej hypertenzie, oxygenoterapia je
indikovana, ak pocas zataze poklesne sat 02 pod 88 - 90% a no¢na
oxygenotherapia pri saturacii je menej ako 88%.

7. Vyziva: okrem vysoko tukovej, vysoko energetickej stravy, ked denny prijem ma stlpnut
na 120 - 150% v porovnani so zdravym jedincom, suplementéacia pankreatickych
enzymov - 10.000 IU/kg/den.

8. Pri hepatobiliarnom postihnuti lieCba UDCA: 20mg/kg.

9. Saturacia vitaminov rozpustnych v tukoch:
Vitamin A 10.000 IU/den,
Vitamin E 200 - 400 1U/d,
Vitamin D 400 - 800 IU/d a adekvatna slnecna expozicia,
Vitamin K 2,5 - 5mg /tyzden pri signifikantnom predizeni protrombinového ¢asu/.

Najcastejsie neziadiice iiéinky (NU) dlhotrvajiicej lieéby:

1. Opakované cykly ATB moézu viest k vyvoju polyvalentnych alergii, ¢o nasledne limituje
moznosti lieCby.

2. Opakované cykly aminoglykozidov /ktoré sa podavaju s inymi antipseudomonadovymi
ATB/ mozu viest k zhorSeniu sluchu, poruche vestibularneho aparatu, renalnemu zlyhaniu
dokonca aj pri terapeutickych davkach ATB.

3. Prolongovana lieCba azitromycinom moze sposobit rezistenciu, Ciastoéne aj u netu-
berkul6znych mykobaktérii, u ktorych je lieCba problematicka.
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4. Popisuje sa rezistencia u Staphylococcus aureus a Haemophillus influenaze pri dlhodobej
lieCbe azitromycinom.

5. Cim dlhsie pacienti preZivaji a maji réznu liedbu, tak vzrastd moznost NU a komplikacii
lieCby.

U pacientov s CF je zvysené riziko fajcenia, ¢o zdoraziuje aj Cystic Fibrosis Foundation:

¢ pacient s CF by sdm nemal fajcit, dokonca aj pacienti s lahkym postihnutim plic s vy-
rovnanymi funkciami, pretoZe fajcenie je extrémne Skodlivé a dalej znizuje plicne funk-
cie,

« fajCiari ako skupina maju rychlejsi pokles FEV1 s vekom ako nefajciari,

¢ u mladych ludi pravidelné fajéenie sposobuje kasel a zvySuje frekvenciu a zavaznost
pltcnych ochoreni,

« fajéenie moZe pacienta vyradit z transplantacie pltc,

¢ sU dbkazy, Ze pasivne fajcenie u deti a dospelych s CF je Skodlivé na plica nutriciu.

Compliance - ochota a pozitivny vztah k liecbe:
/na ilustraciu uvadzam, Ze prakticky kazdy pacient s CF ma zjest viac ako 40 tbl denne ako
dodatok k nebuliza¢nej lieCbe a 2x denne relizovanej fyzioterapii/

- vSeobecne je horSia compliance u dospelych CF pacientov, pretoZze v detstve je vacsia
moznost uplatfiovania rodi¢ovskej kontroly,
- zIly vztah medzi lekdrom a pacientom moze viest ku non-compliance,
- v dospelosti st 4 hlavné zatazové oblasti:
a/ alteracia zjavu,
b/ obmedzenie interpersonalnych vztahov,
¢/ socialna izolacia,
d/ vzrastajlce obavy z budlcnosti.

Asi 2/3 dospelych CF pacientov Zije v partnerstve alebo v manZelstve a 1/3 s rodi¢mi, iné
Gdaje hovoria, Ze az 80% dospelych CF pacientov Zije s rodi¢mi.
Asi 1/3 az 1/2 dospelych CF pacientov pracuje na plny Gvazok, 1/4 Studuje.

Problém prechodu pacientov z pediatrickej do dospelej starostlivosti

1. TaZkosti pri prechode z pediatrickej do dospelej starostlivosti maji negativny efekt
na emocionalny a fyzicky stav pacienta.

2. Ulohou &pecialistov je pomdct pri zmene starostlivosti a poskytnutie ¢o najlepsej
starostlivosti pacientovi, zly prechod mdZe znamenat nedostatoénu profesionalitu zo stra-
ny zdravotnikov.

3. Prechod mo6ze byt pre pacienta stresujlci, prehlbujlci sa stres mdze nasledne zhorsit
klinicky stav pacienta.

4. Predpokladad sa, Ze pacienti nespokojni so starostlivostou potom menej vyhladavaju
medicinsku pomoc a nedostatocne spolupracuji pri liebe.

5. Je velmi dodlezité, aby program prechodu bol flexibilny vzhladom na individualitu pacienta,
pacienti boli minimalne stresovani a dostatocne pouceni o dalSom postupe.

Zaver:

S ucinnostou od 15.3.2006 bolo rozhodnutim MZ SR zriadené Centrum CF pre dospelych
pacientov pri oddeleni PaF FNFDR Banska Bystrica, ktoré poskytuje komplexnii diagnos-
ticka a terapeutickii starostlivost o pacientov v dospelom veku.
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REHABILITAGNA LIECBA DOSPELYCH CF PACIENTOV

MUDr. Kubincova A., MUDr. Takac P., PhD., Nagyova Z., Benéczova J.
Klinika Fyziatrie, balneoldgie a lieSebnej rehabilitcie LF UPJS a FNL. Pasteura, Rastislavova 43, Kosice

Cysticka fibroza prestala byt ochorenim detského veku.
0Od r. 1989 , kedy bol objaveny gén, vyskum vyrazne zme-
nil smer a vyznamne pokrocil v oblasti patogenézy, diag-
nostiky a lie¢by. Podla literarnych (dajov sa v st€asnosti
doZiva dospelého veku takmer 40% vSetkych chorych.
Predpokladany median prezitia u chorych narodenych
v roku 1990 je viac ako 40 rokov. 64% dospelych chorych
s cystickou fibrézou je vo veku medzi 18-29 rokmi, 25% je
v rozmedzi 30-39 rokov, 10% medzi 40-49 rokov a zostava-
jlce 2% chorych su starsi ako 50 rokov. (Yankaskas, 2004).
V skvalitneni diagnostiky a lieCby dolezitd Glohu maji
centrd pre pacientov s cystickou fibrézou. V sucasnosti
je na Slovensku v registri 394 pacientov s CF z toho 199
pacientov viac ako osemnastrocnych. V r. 2005 vzniklo
vo FN L. Pasteura, Rastislavova 43 centrum pre dospelych pa-

cientov s CF. V centre pri Klinike pneumolégie a ftizeoldgie je t.¢. registrovanych 14 pacientov,
ztoho bolo 5 vySetrenych na nasej klinike Fyziatrie balneolégie a lieGebnej rehabilitacie. Dospeli
pacienti do CF centier najCastejsie plynule prechadzajl z pediatrickych centier po doviSeni
18 roku, niektori sledovanie prerusia a do centier pre dospelych sa dostavajd pri znovuob-
javeni sa tazkosti a posledn( skupinu tvoria pacienti diagnostikovani v dospelosti.

Pacienti dospelych CF centier:
1. Plynule z detskych CF centier.
2. Po preruseni sledovania pri znovuobjaveni sa tazkosti.
3. Chori diagnostikovani az v dospelosti.

Tento graf prezen-
tuje dramaticky vzos-
tup poctu dospelych
s CF v poslednych
3 desatrociach (v r.
1970 - 700 t.j. 10%)

V USA bolo v r. 2000
registrovanych 22.301
CF pacientov, z toho
bolo 8.637 osemnast a
viac roénych.

Pocet dospelych pa-
cientov v % s CF roky
Dospeli CF pacienti, od

r.1965 do r.2000 ( Yan-
kaskas, 2004 )
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Podla konsenzu Eur6pskej spolo¢nosti pre CF (Kerem E., 2005) v centrach pre CF mozno
Ulohy fyzioterapie zhrnut do 4 oblasti:

1. Inhalac¢na liecba

2. Respiracna fyzioterapia - metddy a techniky hygieny dychacich ciest

3. Fyzicka edukacia a pohybova liecbha

4. Edukacia

Nevyhnutnou sucastou komplexnej lieCby pacienta s cystickou fibrézou je pl'icna rehabilita-
cia so vSetkymi jej sicastami vratane fyzioterapeutickych technik a metodik, ¢o je aj zahr-
nuté v guidelinoch WHO z r. 1996 (Guidelines for the diagnosis and management of cystic
fibrosis).

Plicna rehabilitacia je definovana ako ,multidisciplinarny program starostlivosti pre
pacientov s chronickou respiraénou poruchou individualne prisposobeny a zamerany
na optimalizaciu fyzickych a socialnych schopnosti a nezavislosti.“ (AARC Clinical Practice
Guideline, 2002).

Plicna rehabilitacia zahfia :

komplex pohybovej lieCby zameranej na zvySenl adaptaciu na zataz

sUbor technik a metodik respiraénej fyzioterapie

tréning dychovych svalov s Upravou postury

svalovych dysbalancii

narusenych pohybovych stereotypov

aktivacia hlbokého stabilizatného systému s vyuzitim réznych metodik neu-
romuskularnej facilitacie

kondi¢ny tréning sily, vytrvalosti a pohyblivosti hornych a dolnych kon¢atin
edukacia

psychosocidlne pdsobenie zamerané na sebestacnost, ¢i uzZ na Grovni osobnej
alebo celospolocenskej

Respiracna fyzioterapia je vyrazne napomocna komplexom technik a metodik hygieny
dychacich ciest, ktorych cielom je odhlienenie a tym uvolnenie dychacich ciest a prevencia
infekcii.

Standardy pre management fyzioterapie cystickej fibrézy zahffia tieto techniky a metodiky
(Clinical guidelines for the physiotherapy management of cystic fibrosis, 2002):

aktivny cyklus dychovych technik (ACBT)

autogénna drenaz (AD)

modifikovana autogénna drenaz (M AD)

Flutter, R-C Cornet (oscilujiici pozitivny expiracny pretlak)

mechanické oscilacie hrudnej steny vysokych frekvencii (HCWO)
intrapulmonalna perkusivna ventilacia (IPV)

PEP systém dychania (pozitivny expiracny pretlak)

vysoko pozitivny expiraény pretlak

 posturalna drenaz (PD)

Odporiic¢anie: vyber techniky a metodiky je podla individualnych poziadaviek. Posledné
Stadie (Mills, 2007) podporujitoto odportcanie astzhodné s publikovanymiv Cochrane review
v 1. 2000: nie s dokazy na uprednostiovanie niektorej z technik v dlhodobej lie¢be CF pa-
cientov.
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U dospelych CF pacientov na rozdiel od deti, uz v odportuc¢aniach WHO zr. 1996 je zd6razneny
aktivny pristup a participacia dospelého pacienta na metodikach respiracénej fyziotera-
pie, ktoré ju robia viac efektivnou s cielom postupného nacviku kontrolovaného kasla
a v kone¢nom dosledku na vacSej samostatnosti a nezavislosti od fyzioterapeuta.

Vysoky stupen odporucania podla klinického guidelinu (Clinical guidelines for the physiother-
apy management of cystic fibrosis, 2002) méa pohybova liecba (so zameranim na zvySenu
adaptéaciu na zataz), ktord ma byt zahrnutd ako slc¢ast terapeutického rezimu a je jednou
z nosnych s(c¢asti plicnej rehabilitacie.U dospelych moézeme predpokladat vacsiu aktivnu
Gcéast na roznych kondi¢nych programoch. Pri vybere programu berieme do Uvahy subjektivne
vnimanie namabhy, dychavice a Gnavy. Priprave predchadza objektivizacia vykonnosti spiro-
ergometrickym vySetrenim, eventudlne dalSimi funkénymi vySetreniami podla dostupnosti
a ciela rehabilitaéného programu. Okrem toho kondi¢na pohybova lieCba je prispésobena
individualne podla stupna ochorenia, stavu kondicie a ktoré pohybové aktivity pacient prefer-
uje (futbal, gymnastika, cyklistika, turistika, tanec, basketbal, plavanie, volejbal, lyZzovanie).
Dospeli pacienti s CF sa snazia viest normalny, nezavisly Zivot, ktory zahfa pracu, Studium,
aktivny socialny Zivot a budovanie rodiny a dalSich vztahov. NavySe potrebuja rozdelit traven-
ie vlastného ¢asu na dennu lieCebn( Zivotospravu, ktord zahfa nutriénl podporu (ndhradu),
medikaciu, metodiky hygieny dychacich ciest a pohybov( lieCbu na udrzanie ich zdravia
a spomalenie progresie ochorenia. DodrZanie tejto Zivotospravy moze byt velmi tazké a cas
potrebny na ,lieCbu, sa mbzZe vySplhat na niekolko hodin denne.

U dospelych CF pacientov aj psychicka a sociédlna problematika zasahuje do inych oblasti ako
u deti. Jednou z problémovych oblasti v psychickych problémoch je adherencia k liecbe, prob-
Iémy pri prijimani do nemocnice, problémy pri abmulantnej liecbe, neadekvatne sa spravanie
v chorobe, sebaposkodzovanie.

Dodrziavanie lieCby a zaradenie pl'icnej( lieGebnej) rehabilitacie a jej sicastido kazdodenného
Zivota (Zivotospravy), je rozne a je ovplyvnené napr. pohlavim a pokroéilostou ochorenia
(White, 2007). Podl'a niektorych $tddii zatial, o s medikamentdznou lie¢bou je kompliance
76%, s metodikami hygieny dychacich ciest a pohybovou lieébou len 57%, dokonca niektoré
Stadie uvadzaja iba 29,5%. Priinou poklesu zaujmu bola zaneprazdnenost a Gnava a nie
narocnost technik. DodrZiavanie fyzioterapeutickej lieCby a jej zaradenie do Zivotospravy bolo
signifikantné u tych, ktori navstevovali denné Stddium alebo pracovali na piny Gvazok.
Dalsie problémy suvisia s tym, Ze 52% CF chorych pracuje, aj ked 56% m& menej ako
dvojtyzdnova praceneschopnost za rok (Oxley, 2005). Nevyhnutne vystupuju do popredia
problémy pracovné a opravnené vyzaduju primeranl pozornost. Determinanty participacie
pracovnej sily ukazujd, Ze odpracované hodiny a vnimanie dizability je viac zavislé na zv-
ladani ochorenia, veku, Case hospitalizacie nez na klinickom stupni ochorenia. Zdravotnicky
pracovnici maji prispievat vyraznejSie na poradenstve tykajlcom sa profesijnej kariéry
a prisposobovat tomu programy.

Z psychickych problémov Gzkost sa vyskytuje u 32 %, depresia u 31 %, problémy s copingom
9, 5%,iné: vztahové partnerské, rodiGovské (vztah k detom), abuzus (alkohol, drogy), spanok,
zdravotné spravanie.

Okrem priznakov ochorenia sa vyskytuji dalSie problémy somatické: problémy s vyZivou,
vyskyt osteoporézy (44% ma znizenu hustotu kosti), asi u 12% sa vyskytuje artropatia,
(epizodicka artritida a/alebo hypertrofickd plicna osteoartropatia ), pecenové ochorenia,
ZIGové kamene, ekvivalenty mekéniového ileu, peptické vredy a malignity sa vyskytuju viac
ako v detskom veku.

Komplikacie v inych systémoch: diabetes mellitus, vaskulitidy, hypersenzitivita na antibiotika
sU viac u starSich pacientov.
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Désledky depresie u dospelych s CF
(volne podla Oxley, 2005)

CF a iné ochorenia v detstve

g

Pocity odlisnosti od ingch

Nizke sebahodnotenie

Zhordenie zdravotné ho :>
Stavu

Epizédy depresie, faZkost v prdci

Symptéry depresie - redukovand motivicia
- negativme mySlienky
- redukované aktvitydzdujray
) 1 Menej cvidenia, mendia idast na liedbe
< < Menej radosti zo Zivota

Problémy dospelych CF pacientov predstavuju Sirokl problematiku a mézeme ich zhrnit do
Styroch oblasti ( Hodson M., 2000): 1. zdravotné

2. psychosocialne

3. duchovné

4. ekonomické
Vzhladom na Sirku a multifaktoridlnost problematiky pristup k dospelému CF pacientovi
si vyzaduje multidisciplinarne timy a centra, ktorych dolezZitou je komprehenzivna - celostna
rehabilitacia.
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MERANIE KVALITY ZIVOTA U LUDi S CHRONICKOU CHOROBOU

Iveta Nagyova (1), Katarina Sté&pankova (2), Zuzana Karabova (2)
1. Univerzita PJ Safarika v Kosiciach, KISH - Centrum excelentnosti UPJ§,
Katedra pedag. psycholégie a psycholégie zdravia
2. Slovenska asociacia cystickej fibrézy

Uvod

Konstrukt kvalita Zivota (quality of life) sa v ostatnych dvoch
desatroCiach stal velmi popularnym v oblasti medicin-
skeho vyskumu, ako aj v oblasti starostlivosti o pacienta.
0d 80-tych rokov pocet medicinskych publikacii orien-
tovanych na tieto témy exponenciélne vzrastol. Hodnotenia
samotného pacienta, zvlast v oblasti kvality Zivota suvisiacej
so zdravim (health-related quality of life), st povazované za
dolezité, niekedy dokonca za najdélezitejsie, vystupy pri hod-
notenia porovnavani réznych druhov liecby, ako aj pri hod-
noteni a manazovani starostlivosti u jednotlivych pacientov
(Sprangers 2002).

Podla WHOQoL Group je kvalita Zivota definovana
ako ,subjektivne vnimanie pozicie jedinca v Zivote,
v kontexte hodnotového systému, v ktorom Zije, v porovnani s jeho cielmi, o¢akavaniami,
Standardami a zaujmami. Kvalita Zivota je Siroky koncept komplexne ovplyvneny fyzickym
zdravim jednotlivca, jeho psychologickym stavom, Grovhou nezavislosti, socialnymi
vztahmi a jeho vztahmi k najvyraznejSim ¢rtdm jeho prostredia“ (Kuyken et al. 1995).
V roku 1990 Spilker prestavil Hierarchicky model kvality Zivota, ktory bol dopracovany
Suurmeijerom v roku 2001 (Obr. 1). Dalsim modelom, ktory vo vyraznej miere prispieva
k chapaniu multidimenzionality kvality Zivota a faktorov, ktoré ho ovplyviujd je Model procesu
vzniku disability podl'a Verbruggeho a Jetteho (1994) (Obr. 2).

Kvalita Zivota je konstrukt, ktory prindsa so sebou prislub velkych moznosti v tom zmysle, Ze
- ako to vel'mi vystizne vyjadrili Albrecht a Fitzpatrick (1994) ,vnasa zavan ¢erstvého vzduchu
do chapania zdravia, choroby a starostlivosti o zdravie“. Kvalita Zivota sa stava vyzvou pre
pacientov, ich rodiny a priatelov, pre lekarov, manazérov zdravotnej starostlivosti a rovnako
aj pre politikov. Jednym z dévodov vzrastajlcej popularity hodnotenia kvality Zivota je fakt,
7e sa ukazuje byt relevantnym v mnohych oblastiach. Stidie dokazuijd, Ze kvalita Zivota je
chapana ako holisticky konstrukt, berdci do Gvahy Siroké spektrum dosledkov. Toto chapanie
je v sllade s komplexnostou ludského Zivota. Hodnotenie kvality Zivota sa zameriava na
potreby jednotlivca, a preto je rovnako prijatelny pre pacienta i pre jeho pribuznych; berie do
Gvahy funkéné zlepSenie alebo distres, nielen Gplné uzdravenie pacienta; je mozné ho pouZit
v roznych odboroch, na porovnanie réznych intervencii, pri roznych ochoreniach a poruchach
zdravia, pouZivajlc vidy ten isty meraci nastroj (Albrecht a Fitzpatrick 1994, Sprangers
2002).

Pacientove sebahodnotenia kvality Zivota si hodnotnymi aj z toho dévodu, Ze m6zu byt
pouzivané zdravotnickym personalom ako skriningovy nastroj pre identifikovanie pacientov,
ktori sa nachadzajl vo zvysenom riziku nepriaznivych zdravotnych vysledkov. Stimulujd komu-
nikaciu medzi lekdrom a pacientom orientovanl na psychosocialne témy a poskytovatelom
zdravotnickych sluZieb moZzu pomahat pri hladani ,na mieru Sitej“ fyzickej alebo psycho-
logickej intervencie umoznujlcej zlepSenie zdravotného stavu a kvality Zivota u pacientov
s chronickymi chorobami (Spilker 1990, Suurmeijer et al. 2001). Pri starostlivosti o chronicky
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chorych bolo odporiéané, aby sa tato starostlivost zameriavala skor na zlepSenie kvality ich
Zivota nez na Gplné vylieGenie. Podla zdravotnej politiky by bolo vhodné pokusit sa o to, aby
sa zivot ludi trpiacich chronickymi chorobami stal plnohodnotnym napriek ich chorobe. Spo-
jovacim momentom vysSie uvedenych myslienok je stale SirSie pouzivanie kvality Zivota ako
Lvystupného meracieho nastroja“ (outcome measure).

Cielom danej studie bolo predstavenie Specifického nastroja uréeného na meranie kvality
Zivota u ludi's cystickou fibrézou - CFQ-R TeenAdult. V ramci Stldie bud( prezentované vysled-
ky pilotného testovania tohto nastroja.

Metody

Metodika

CFQ-R je nastroj, ktory berie do Gvahy Specifikd merania kvality Zivota jedincov s cystickou
fibrézou. Autori Skaly CFQ-R uvadzaju niekolko dévodov vzniku nového meracieho nastroja.
Prvym d6évodom bolo, Ze tradiéné mierky tradiéné mierky fyzického fungovania (pulmonarne
a nutriéné indikatory) si dolezité, ale nie si schopné zachytit SirSi dopad choroby na fyzické,
psychologické a a socialne fungovanie jedinca s cystickou fibrézou (CF). Dalsim z dévodov
vzniku meracieho nového meracieho nastroja bola skutoénost, Ze v minulosti pouZivané
nastroje ako napr. Quality of Well-Being Scale Quality of Well-Being Scale (Kaplan et al.
1989), Nottingham Health Profile (Hunt et al. 1980) alebo SF36 (Ware et at. 1994) neboli
vhodné pre osoby s CF z dévodov nedostatocnej senzitivity (nedostatocénost citlivé zachytit
Specifické aspekty spojené s CF, neschopnost zachytit prirodzeny progres choroby) a z dévodu
ich neadekvatnosti pre deti a adolescentov (Henry et al. 2003, Quittner et al. 2005).

Obrazky 3 a 4 ilustruju zakladné charakteristiky meracieho nastroja CFQ-R Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised) autorov Quittner et al. (2005).

Na jednotlivé polozky v Skale CFQ-R je moZné odpovedat zakrizkovanim Cisel 1, 2, 3 a 4.
V ramci Skaly existuji tri zdkladné druhy odpovedovych moznosti: vzdy - nikdy, s velkymi
tazkostami - bez tazkosti, absolltne slhlasim - absolltne neslhlasim. Odpovede su
Standardizované na Skalu 0-100, pricom vySSie skore znamena vySSiu kvalitu Zivota.

Vzorka, postup prac a statistické analyzy

Cielom nasho pilotného testovania bolo hodnotenie Skaly uréenej pre osoby nad 14 rokov
CFQ-R TeenAdult. Dotaznik bol zaslany klasickou poStou skupine 60 osdb s CF. Z celkového
poctu rozoslanych dotaznikov sa nam vratilo 22 kompletne vyplnenych dotaznikov (response
rate 36,6%). Na vyhodnotenie dotaznikov boli pouZité metédy deskriptivnej Statistiky (frek-
vencie, percenta, aritmetické priemery) a inferencialnej Statistiky (korelacné koeficienty,
t-testy). Vyhodnocovanie bolo realizované pomocou softvéru SPSS 14.0 for Windows.
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Vysledky

Graf ¢.1 a tabulka ¢.1 ilustruji zakladné socialno-demografické charakteristiky vzorky a prie-
merné skore v jednotlivych subskalach.

Graf ¢.1 Priemerné skore v CFQ-R subskalach
premuzov a Zeny (n=22)
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Graf ¢. 2 a tabulka €. 2 zasa poskytuji informacie pre prvé hodnotenie psychometrickych
charakteristik meracieho nastroja. Hodnoty Spearmanovych korelaénych koeficientov (tabul'ka
€. 2) st v sllade s existujlcimi poznatkami. Podobne graf ¢. 2 naznaCuje, Ze dosiahnuté
skére v jednotlivych subsSkalach dosiahnutych u pacientov na Slovensku koreSponduje
s vysledkami z inych krajin (Klijn et al. 2004, Quittner et al. 2005).

Graf .2 Priememeé skore v CFQ-R subskalach vo
vybranych krajinach
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Zaver

Zaverom mozno konstatovat, Ze pilotné testovanie meracieho nastoja CFQ-R TeenAdult bolo
Uspesné. Potvrdené bola hypotéza o rodovych rozdieloch v rdmci subskaly ,vaha“ (dievcata
nevnimajl svoju nizSiu vahu tak negativne ako chlapci). TaktieZ celkovy trend v priemernom
skore v jednotlivych subSkalach kopiruje trendy z inych krajin.

Dolezité je samozrejme spomenit obmedzenia danej Studie, ktorymi s predovSetkym
obmedzené moznosti generalizacie vysledkov vyplyvajice z malej vyskumnej vzorky.
V budicnosti bude potrebné uskutoénit novy zber dat zahfiajlci vacsi pocet oséb, ako
aj doslednejsie hodnotenie psychometrickych charakteristik nastroja, t.j. jeho reliability
(spolahlivost - vnatorna konzistencia, test-retest reliabilita) a validity (platnost - konstruktova
validita, validita, analyza faktoridlnej Struktary).

Ak by sme mali celkovo zhrnit najdolezitejsi vystup aktualneho pilotného testovania, tak
nepochybne je nim ukonéenie lingvistickej validizacie nastroja a teda existencia slovenskej
verzie CFQ-R TeenAdult, ktory sa javi byt velmi vhodnym meracim nastrojom pre meranie
kvality Zivota u osbéb s CF.

Grantova podpora
Tato praca bola podporovand Agentlrou na podporu vyskumu a vyvoja na zaklade
Zmluvy ¢. APVV-20-038305.
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VIACPLODOVA GRAVIDITA U PACIENTKY S CYSTICKOU FIBROZOU

B. Remis, M. Korbel, M. Hajkova, Z. Niznanska, A. Havalda, M. Redecha, D. Chovancova, D. Pivarnikova
CF Centrum dospelych, Klinika pneumolégie a ftizeolégie I. FNsP Bratislava
1. gynekologicko-pdérodnicka klinika LFUK a FNsP Bratislava
Novorodenecka klinika M. Rusnaka SZU Bratislava

Vek preZivania s CF sa zvySuje, takZe velka Cast pacientov Zenského pohlavia dosahuje
reprodukéného veku. Faktory ako zlé plicne funkcie, malnutricia, husty hlien v reprodukénom
systéme Zeny (najma v kréku uteru), bez fyziologickych zmien po¢as menstruaéného cyklu,
¢asto anovulacné cykly atd’ spdsobujl nizSiu fertilitu CF Zien. Ta sa priblizne odhadovala na
20% oproti beznej populacii. ZvySujlcou sa kvalitou Zivota, nutricného a pllcneho stavu sa
zvySuje aj fertilita Zien s CF. (V r.2002 bolo zaznamenanych v USA 185 gravidit CF pacientiek.)
Takze je namieste pouZivat niektori metédu antikoncepcie na zamedzenie vzniku neZelanej
gravidity u Zien ale aj adolescentiek s CF, pretoze neplanovana gravidita je rizikovejsia. Ato nie
len pre tehotnd Zenu ale aj pre plod. Ak si pacientka Zela byt tehotna, mat dieta a zdravotny
stav to umoznuje, je nutné tehotenstvo po dokladnom zvazeni moznych rizik v dostato€nom
predstihu planovat. To znamena vcasnl konzultaciu s CF lekarom ale aj gynekolégom.
Napriek emdciam spojenych s tehotenstvom a materstvom je vzdy doleZité vypocut si
nazory ¢lenov CF timu. Priebeh gravidity, ale aj popérodného obdobia, ¢i uz v kratkodobom
alebo dlhodobom horizonte, mdZe byt sprevadzany komplikaciami, ktoré Casto zanechaju
irreverzibilné nasledky na fyzickom alebo psychickom zdravy matky a dietata. Pacientka
a moZno aj jej rodina, musi zvazit argumenty, pre ktoré sa v niektorych pripadoch gravidita
nepovazuje za vhodnu, ba priam prilis rizikovud. Je nutné aspon, v zaujme ¢o najidedlnejSieho
priebehu tehotenstva, posudit ¢o najvhodnejSie naCasovanie a moznosti Upravy liecby.
Napriek vSetkym novovzniknutym okolnostiam je CF lieéba matky prioritou. Comu nasvedéuje
aj fakt, Ze ¢im je lepSia kondicia a stav tehotnej, tym je vySSia pravdepodobost lGspesne
dokoncenej gravidity, kedZe tehotenstvo je pre CF pacientku vacsia zataz neZ pre zdravi
Zenu. Hrozi zvySené riziko preeklampsie, kongenitalnych anomalii plodu (v koincidencii
s medikaciou a zavaznostou ochorenia), progresie zakladného ochorenia. V ojedinelych
pripadoch tehotenstva po transplantacii je zvySené riziko rejekcie transplantatu.Medzi
nepriaznivé prognostické faktory priebehu gravidity patria zlé pldcne funkcie, kolonizacia
baktériou Burkholderia cepacia, pankreaticka insuficiencia, Diabetes mellitus, ¢asté infekcie
a zIy nutriény stav.

Absolitnymi kontraindikaciami gravidity su plicna hypertenzia a cor pulmonale.
Relativne tehotenstvo kontraindikuje FEV1 < 50 % a BMI < 18.

Posudzovanie jednotlivych prognostickych znakov ma svoj jednoznaény vyznam. Ak by
sme sa nepokdsili tieto negativne vplyvy modifikovat a ignorovali by sme kontraindikacie,
bol by priebeh tehotenstva CF pacientiek Casto nepriaznivy, aZ fatalny. Pravdepodobnost
Zivonarodeného dietata je cca 65 - 80 %, spontanny pérod je cca dosiahnuty v 88 %, pricom
predéasnych poérodov je cca 6 - 35 %. Indukovanych potratov byva cca 13,8 -19,3%, spontan-
nych potratov priblizne 4,6 % (0-21,4 %). Umrtnost matiek do 6 mesiacov po pdrode dosa-
huje cca 7,9% a do 2 rokov po pbrode cca 13,9% (8-10%). Prognéza matiek po pdrode vSak
Statisticky nie je horSia oproti skupine CF Zien, za to isté obdobie, ktoré nerodili.

Vnasom centre je od r. 2001 sledovana, t.€. 33 roéna, pacientka s cystickou fibrozou. Diagn6za
bola stanovena na podklade pozitivnych pilokarpinovych testov (92mmol/I), nalezu mutacie
dF508 a klinického obrazu s kaslom, Gnavnostou, chudnutim, recidivujicim infektami DC,
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dychavicou. HRCT vySetrenie zobrazilo bilaterdlne bronchiektazie. K stanoveniu diagndzy
napomohlo aj jednoznacne stanovenie zavaznej alergickej bronchopulmonainej aspergilézy
(ABPA). V spute sme kultivacne opakovane potvrdili Staphylococcus aureus. V roku 2003
sme stanovili v splte pritomnost Pseudomonas aeruginosa. Primokultivaciu touto baktériou
sa podarilo eradikovat. V r. 2003 a v novembri 2005 sa u pacientky diagnostikovali recidivy
ABPA, ktoré boli lege artis prelieCené kombinaciou Sporanox + Prednison. Poéas lieChy
recidivy ABPA bola potvrdend gravidita, s poslednym datumom menstruacie 15.1.2006.
Podla gynekologického vySetrenia bol termin porodu planovany na 22.10.06, nejskor USG
vySetrenim upraveny na 7.10.06 Intrauterinne boli zistené 2 plody - dvojvajeéné dvojicky.
Pacientka otehotnela s novym partnerom (s negativnym genetickym vySetrenim) po relativne
kratkom vztahu, pricom z predchadzajlcej dlhorocnej znamosti predpokladala infertilitu
zapriginenl zakladnym ochorenim. Co v8ak v tomto pripade neznamenalo nechcené
tehotenstvo. AvSak, bohuzial, bolo neplanované. Priebeh prvych mesiacov tehotenstva bol
bezproblémovy. Pokracovali sme v pravidelnej lieCbe: dychova RHB, Pulmozyme, Symbicort,
Rhinocort nasal aqua, Vigantol gtt, Calcium, tobolky rybieho tuku. Do zaéiatku februara 2007
pacientka uzivala Sporanox a do augusta 2007 Prednison v postupne redukovanej davke.
Pacientka previdelne dalej navstevovala CF centrum ako aj gynekologick( ambulanciu. V VII.
mesiaci tehotenstva sme zistili stredne tazk( anémiu, ktord sa podarilo skorigovat preparatmi
Zeleza. V ramci komplikacii sa pocas tehotenstva objavila progresia Ubytku kostnej denzity
s poklesom az do Urovne osteoporézy. Ultrazvukovo bol zaznamenavany proporcionalny rast
gemin, avSak hmotnostny prirastok pacientky bol nizsi, len cca 10 kg. Funkéné parametre
pacientky v priebehu 8-9 mesiacov gravididty samozrejme poklesli. VC z 90% na 73% a FEV1
z 84 % na 68% referencnej hodnoty. AZ v septembri 2007, t.j. tesne pred koncom gravidity, sa
objavila lahka exacerbacia, ktord sa podarilo zvliadnut p.o. ATB liecbou.

Pacientka porodila 13.9.2007 v 36.tyzdni tehotenstva. Porod bol medikamentdzny so
spazmoanalgéziou, obidve deti boli porodené per vias naturales, zahlavim. Matka bola
klinicky bez znakov infektu, laboratérne zapalové markery boli negativne. Prvy priSiel na
svet chlapec s hmotnostou 2050 g, dizkou 45 cm a AS: 8/10. Druhé dieta - dievdatko
malo pdrodni hmotnost 2100 g, dizku 46 cm a AS: 7/9. Deti boli dojéené 2 mesiace.Vtom
Case mali deti telesnd hmotnost & 5000 g a @ 4580 g. 8 tyziov po pbrode sa u pacientky
objavila akitna exacerbéacia chronickej kolonizacie (SA) a znovu recidiva ABPA s progresiou
klinicky, s poklesom funkénych parametrov plic ale aj so zhorSenim skére na HRCT. Stav bol
terapeuticky zvladnuty. V januari 2007 sa znovu objavila pozitivita Pseudomonas aeruginosa
v spute. Pacientka bola nasledne nastavena na lie€bu inhalaénym tobramycinom. Posledné
3 mesiace je sputum P. aeruginosa negat. V poslednom spirometrickom vySetreni ma
pacientka hodnotu VC 87% a FEV1 77% RH.

Z uvedenych informacii vyplyva Ze pacientky s CF maji redlnu Sancu na porod Zivého dietata
(70 - 80%), pricom gravidita, az na niektoré stavy, nezhorSuje zakladné ochorenie.
JevSaknutna dostatocna prekoncepéna priprava zahfiajlca edukéaciu, optimalizaciu pl'icnych
funkcii a vyzivy, adekvatnu medikacia (+ 4 mg kyseliny listovej), oGTT, ockovanie, genetické
poradenstvo. V starostlivosti sa pocas gravidity kladie déraz na doslednu fyzioterapiu, vyzivu,
aktivnu liecbu infekcii a komplikacii. Cely priebeh zjednodusuje optimalna interdisciplinarna
spolupraca CF timu, erudovaného pérodnika na vysokorizikovi graviditu, neonatoléga
a anestezioléga.
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MIKROBIOLOGICKA STATISTIKA CENTRA CF DFN KOSICE

2005 - 2007

Fandakova Iveta, NZZ AVILAB, Kosice

Tabulka 1. PocCet pozitivnych vzoriek z
celkového poctu vySetrenych vzoriek

1.1.-31.12. | 1.1.-31.12. | 1.1.-31.8.
2005 2006 2007
Celkovy pocet 549 588 444
vySetrenych vzoriek
S aureus 173(32%) | 184(31%) | 146(33%)
Pseudomonas 79(14%) 46(9%) 41(9%)
aeruginosa
P aeruginosa mukozny 33(6%) 31(5%) 14(3%)
Burkholderia cepacea 30(5%) 31(5%) 32(7%)

1.1.-31.12. 1.1.-31.12. 1.1.- 31.8.
2005 2006 2007
CPpozit. | SP | H | N |CPpozit. |SP| H | N |CPpozit. | SP | H| N
vzoriek vzoriek vzoriek

S. aureus 173 |60 |49 (64 | 184 |33 |72|79| 146 34 | 48 |64

Paeruginosa 79 57 |18 | 4 46 4113 | 2 41 25 | 16

Paeruginosa 33 26 | 5|1 31 1719 | 1 14 9 |5

mukozny | (1BAL) (4 BAL)
Burkholderia 30 29 | - | - 31 292 | - 32 260 ISl
cepacea (1BAL) (4 BAL)

CP - celkovy pocet, SP- spitum, H - hrdlo, N - nos, BAL - bronchoalveoldrna lavaz
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Tabulka 3. Pocet pozitivhych kmenov z
celkoveho poctu pozitivnych pacientov

1.1.-31.12. |1.1.-31.12. (1.1.-31.8.
2005 20006 2007
Celkovy pocet 51 62 65
pozitivnych pacientov
S. aureus 49 (96%) 56 (90%) 51 (78%)
S. aurenus MRSA 2 (4%) 7 (11%) 0
Pseudomonas aeruginosa 23 (45%) 20 (32%) 17 (26%)
P. aeruginosa mukézny 6 (12%) 8 (13%) 5 (8%)
Burkholderia cepacea 5 (9%) 6 (10%) 5 (8%)
S. aurens + B. cepacea 3 (6%) 4 (6%) 1 (2%)
5. anrens + F. aeruginosa 18 (35%) 16 (26%) 8 (12%)
B. cepacea + P. aeruginosa 3 (6%) 2 (3%) 1 (2%)
8. aureus + Paeruginosa 4 (8%) 3 (5%) 1 (2%)

mukézny




CHRONICKA KOLONIZACE PSEUDOMONAS AERUGINOSA
A BURKHOLDERIA CEPACIA - ROZDILY V TAKTICE LECBY
U DOSPELYCH PACIENTU S CYSTICKOU FIBROZOU

Fila L., Valentova Bartakova L., Musil J.
Pneumologicka klinika UK 2. LF a FN Motol

Progndéza nemocnych s cystickou fibrézou (CF) zavisi
zejména na pohlavi, chronické kolonizaci dychacich cest
a pfitomnosti diabetu. Chronicka kolonizace P. aeruginosa
(PA) a komplexem B. cepacia (BC) znamena horsi prognozu.
Béhem Zivota je PA kolonizovano aZ 80 % pacient(, vyskyt BC
mezi centry kolisa, v prazském CF centru bohuZel dosahuje
asi 30 %, vzhledem k pfitomnosti epidemického kmene.
V diagnostice PA a BC se uplatiuji jednak béZné metody jako
kultivaéni a biochemicky priikaz, jednak metody genetické
(PCR je u BC nezbytnd) a serologické (jedno z kritérii
chronické infekce u PA).

Mluvime- li o kolonizaci dychacich cest, rozliSujeme kolo-
nizaci intermitentni a chronickou. V pripadé chronické kolo-
nizace jde o pfitomnost patogenu v respiracnich sekretech
po dobu delsi neZ 6 mésicll, kdy jsou pozitivni alespon tfi kultivace, resp. alespon 50 %
kultivaci.

Dle klinického pribéhu rozliSujeme chronickou infekci (zrychleny pokles plicnich funkci,
vahovy Ubytek, systémova zanétliva odezva a u PA vysoké titry protilatek) a chronickou
kolonizaci v uzSim smyslu slova, kdy je klinicky pribéh mirnéjsi. U BC mUze navic dojit
k obavanému cepacia syndromu, kdy se stav pacienta akutné nebo subakutné, Iééebné zcela
neovlivnitelné zhorSuje a postizeny umira pod obrazem nekrotizujici pneumonie a septického
Soku. Je tfeba si také uvédomit rozdily détského a dospélého véku. Dospéli nemocni maiji plic-
ni onemocnéni pokrocilejsi, vyskyt PA a BC Castéjsi, s vySSim zastoupenim rezistence na anti-
biotika (ATB) a také alergii na ATB po opakovanym |éCebnych klrach. Zjednodusené feceno,
dospéli potfebuji ATB Castéji a pfitom u nich klesa spektrum pouZitelnych preparatd.

ATB IéCbu u CF podavame s rlznym zamérem. Pouzit Ize 1éCbu preventivni, eradikacni,
supresivni a IéGbu exacerbaci. Preventivni 1éCba se tykd nejmenSich déti s cilem zamezit
infekci stafylokoky. Eradikaéni IEéGbu podavame pfi kaZzdém novém zachytu patogenu. U PA
existuji rizné reZzimy, na naSem pracovisti zahajujeme terapii inhala¢nim kolistinem (po dobu
6 mésicu) a peroralnim ciprofloxacinem (po dobu 6 tydnu). Pfi neefektu je na misté preléceni
i.v. ATB (obvykle kombinace betalaktamového a aminoglykosidového ATB po dobu alespon
2 tydn(). U BC zahajujeme IéEbu kombinaci ATB podle vysledku citlivosti, na nasem pracovisti
v soucasnosti nejspiSe kombinaci nitrozZilniho ceftazidimu s meropenemem a inhalaénim
tobramycinem. Chronicka supresni |ééba se tykd nemocnych s chronickou infekci PA (u BC
supresni IéCbu nepouzivame !). Opét je vice moznosti, event. je Ize i kombinovat. Podavame
inhalaéni kolistin (trvale) ¢i tobramycin (cyklicky), event. cyklicky stfiddme uvedené preparaty,
nékdy i s peroralnim ciprofloxacinem. Tuto 1éCbu pfi nedostatecném efektu kombinujeme
s cyklickym podavanim i.v. ATB (opét kombinace betalaktamového a aminoglykosidového ATB
po dobu alespon 2 tydn(, pokud si vysledek citlivosti nevyzada jiné preparaty). Lécbu lehéi
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exacerbace mizeme zacit ambulantné peroralnimi ATB, u PA obvykle ciprofloxacinem, u BC
je Iékem prvni volby doxycyklin, event. jiny preparat dle pfedchozich zkusenosti (kotrimoxazol
a dalsi). Nutno podotknout, Ze ve sputu nemocnych s CF je asto polymikrobni nalez a napf. pfi
pritomnosti BC a stafylokok(l muZe byt pIné dostatecné podani protistafylokokového ATB. P¥i

citlivosti z pfedchozich kontrol. BEZnou kombinaci je i.v. ceftazidim a peroraini kotrimoxazol
po dobu 2-3 tydn0. Pfi neefektu béhem 5-7 dnli kombinaci dle konzultace mikrobiologa
ménime. Nutno pfipomenout, Ze u nemocnych s CF se podavaji vysSi davky ATB po delSi dobu
nez v bézné populaci, oproti niz je dalsim rozdilem podavani ATB nikoli empiricky, ale podle

vysledku predchozich kultivaci, které by mély byt provadény 1x mésic¢né.

U nemocnych s CF se ¢asto setkdvame s tzv. multirezistentnimi a panrezistentnimi kmeny
PA a BC. V pfipadé multirezistentniho kmene jde o rezistenci na vSechny preparaty ve dvou
tfidach ATB ze tfi: betalaktamy, aminoglykosidy a fluorochinolony. Panrezistentni kmeny jsou
pak rezistentni na vSechny tfi uvedené tfidy ATB. U téchto nemocnych pouzivdme kromé
bézného kvantitativniho vySetfeni citlivosti diskovou metodou také vySetfeni minimalnich
inhibi¢nich koncentraci ATB a rovnéz vySetfeni synergického UG€inku ATB, v minulosti
E-testem, v soucasnosti nejspise tzv. Sachovnicovou metodou. Jde o zjistovani synergickych
Géinkldh mnohocetnych dvoj- a trojkombinaci ATB. Vysledky téchto testll vSak predstavuiji
zejména u infekce BC pouze urcité voditko, rozhodujici je klinickd odpovéd na nasazenou
kombinaci ATB, coz je zcela zasadni pfizvaZovanizarazenina ekacilistinu plicnitransplantace.
V sougasnosti v Ceské republice kolonizace genomovarem 3A komplexu BC (nové
B. cenocepacia) absolutni kontraindikaci k plicni transplantaci. U ostatnich genomovar(
komplexu BC (pfedevsim genomovar 2 a 4, nové B. multivorans a B. stabilis) je podobné jako
u multi- a panrezistentnich kmend PA je pfi zvazovani plicni transplantace rozhodujici klinicka
odpovéd na kombinovanou ATB IéCbu, tedy schopnost kontrolovat chronickou infekci.

Pfi volbé kombinace ATB tedy vychazime z vysledk( vySetteni citlivosti, dale z pfedchozich
zkuSenosti pacienta a z literarnich Gdajl. Limitovani jsme pochopitelné vyskytem alergii na
ATB. Popséany jsou sice desenzibilizacni rezimy, ale zkuSenosti s nimi je malo a prfedevsim
v pfipadé betalaktamd mdze jit o Zivot ohroZujici stavy.

U nemocnych s infekci PA kombinujeme nejcastéji betalaktamové ATB s aminoglykosidem.
Déle Ize pouzit fluorochinolon a kolistin. Mozné jsou dvojkombinace ze vSech uvedenych
skupin ATB. Z betalaktam(l pouZivame preparaty vSech Ctyr tfid, tedy peniciliny (piperacilin/
tazobaktam), cefalosporiny (ceftazidim, cefoperazon/sulbaktam a cefepim), karbapenemy
(meropenem) a monobaktamy (aztreonam). Mezi témito skupinami mUze byt zkfizena alergie.
Z aminoglykosidl pouzivame tobramycin (inhalacné nebo i.v.) a amikacin, z fluorochinolont
ciprofloxacin (nutno podavat v kombinaci pro rychly vznik rezistence). Kolistin je mozno poda-
vat i.v. nebo inhala¢né.

ni na kolistin ve sputu pacienta s CF musi byt vySetfen PCR k vylouceni infekce BC vzhledem
k 20% riziku chybné identifikace kultivaénimi a biochemickymi metodami) a u aminoglykosid(
a fluorochinolond Ize oéekavat jen synergické plsobeni s jinymi ATB. BC je tedy in vitro
citlivd pouze na nékteré protipseudomonadové betalaktamy, nékdy na kotrimoxazol a chlo-
ramfenikol a po pfidani laktoferrinu rovnéz na doxycyklin a rifampicin. Zakladem |éCby je
betalaktamové ATB (event. i kombinace dvou betalaktamU, napf. ceftazidim s meropene-
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mem) v kombinaci s dalSim jednim ¢i dvéma ATB ze tfi skupin: kotrimoxazol, ciprofloxacin
a aminoglykosid (tobramycin nebo amikacin). Chloramfenikol pouzivame s betalaktamem (ob-
vykle meropenem nebo aztreonam) samostatné, rifampicin Ize pfidat ke kombinaci ceftazi-
dimu s ciprofloxacinem. Asi nejlepsi zkuSenosti mame v soucasnosti s rezimem pouzivanym
k eradikaCni IéCbé, tedy i.v. ceftazidim s meropenemem a inhalaénim vysokodavkovanym
tobramycinem. Jde vS§ak o kombinaci extrémné drahou.

Novymi trendy v ATB Ié€Cbé je kontinudlni podavani betalaktami (stabilni sérové hladiny)
a podavani aminoglykosid(l pouze 1x denné (postantibioticky efekt; nutné kontroly hladin).
Po ciprofloxacinu ve vysoké davce se mohou vyskytnout Gporné bolesti kloubd, které je tfeba
feSit kortikoidy (prednison 40 mg denné).

Nékdy se mlze infekce jevit jako nezvladatelna. Pokud nejde o cepacia syndrom (pozitivni
hemokultury na BC), je tfeba provést vySetfeni na pfitomnost anaerobnich patogenu ve sputu
(v PA dle nékterych studii az v 50 % pripadu), plisni a netuberkuléznich mykobaktérii. Vyloucit
je tfeba rovnéz ataku alergické bronchopulmonalini aspergilézy. Zejména anaerobni infekce
(ale treba i mikroaerofilni streptokoky) mohou znamenat problém, napf. néktefi pacienti
s infekci PA maji mnohem lepsSi zkuSenosti s ATB 1éCbou, pokud je ke kombinaci kolistin-cip-
rofloxacin (ambulantné) nebo ceftazidim-amikacin (za hospitalizace) pfidan jesté linkomycin
(peroralné nebo i.v.). Do budoucna bude tfeba ATB arzenal nepochybné rozsifit. Zejména
u BC se zkouSeji nové preparaty. Prvni zkuSenosti jsou s temocilinem (penicilinové ATB)
a s tigecyklinem (glycylcyklinové ATB, pfibuzné tetracyklinim).

ci. Podavat Ize kortikoidy inhalaéné (G¢inné snad jen u pacientl s ,CF-astma“) ¢i systémoveé
(Cetné nezadouci Ucinky), vysokodavkovany ibuprofen (pouze za kontrol sérovych hladin
s problematickou gastrointestinalni toleranci) a zejména azitromycin, a to u chronické infekce
PA (zkousi se i u BC).

Zavérem je tieba Fici, Ze pres vypracované postupy zvladani chronické infekce PA i BC je
prognoza pacienti stale horsi nez pacientii nekolonizovanych. Proto nesmime zapominat
na prevenci infekce. Hygienicko-epidemiologicky rezim slouzici prevenci prenosu epidem-

ickych kmeni mezi pacienty je tedy na vSech pracovistich zabyvajicich se péci o pacienty
s CF nezbytnosti.
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TESTOVANI ATB SYNERGIE - VYZNAM PRO PACIENTY
S CYSTICKOU FIBROSOU

E.Chmelarova, V.TorSova
Zdravotni Ustav se sidlem v Ostravé, antibiotické stredisko

Nefermentujici gramnegativni tyCinky (NFT) tvofi heterogenni
skupinu bakterii s obecné velmi nizkou patogenitou. Vysoké riziko
vzniku infekei je u nemocnych dlouhodobé hospitalizovanych
na JIP, imunokompromitovanych, pacientl s cystickou fibrosou
a pod. NFT maiji v prostfedi zdravotnickych zafizeni velmi dobré
podminky pro dlouhodobou persistenci ve vihkych rezervoarech
v nezivém prostredi, ze kterého pfi nedodrzeni rezimovych opatreni
snadno a rychle kolonizuji nebo infikuji predisponované jedince.
Za nejvyznamnéjSi NFT jsou povazovany rody Pseudomonas,
Budrkholderia, Stenotrophomonas a Acinetobacter. U nemocnych
s cystickou fibrosou dominuji kmeny Ps.aeruginosa a B.cepacia
komplex - cenocepacia genomovar lll. Pfevazna vétSina téchto
kmen(l se vyznaCuje multirezistenci k celé fadé antibiotik, coz
nesmirné zté€Zuje pouzivané léEebné postupy.

NFT majitendencivytvaret biofilm nejen na umeélych materialech ale
inasliznicich.Jednaseoefektivnéfungujiciinfrastrukturusmaximal-
niadhezivnischopnosti, ve které jsou bakterie chtranény pfed imunitnimi mechanizmy hostitele, ale také
pusobeniantibiotik.Integritu biofilmuzajistujiexopolysacharidyariznébarkterialnienzymy, kterévytvareji
ochrannou vrstvu tzv. glykokalix. Eradikace bakterii v biofilmu je proto velmi obtizna a G¢innost antibiotik
Lin vitro“ nekoreluje s aktivitou v biofirmu dosazenou.

Studie porovnavajici vyhody kombinacni IéCby vs. monoterapie prokazaly synergidni efekt kombinace
v lécbé infekéni endokarditidy, u neutropenickych pacientd a meningitid vyvolanych kmeny Str.
pneumoniae se snizenou citlivosti k penicilinu .Test synergie“in vitro“ je v poslednich letech
povaZzovavan za jednou z moznosti, jak v laboratornich podminkach verifikovat vysledny efekt
kombinace antibiotik.

Test je mozZzno provadét bud s pouzitim diluéni mikrometody nebo pomoci E testu. Stano-
vuji se MIC (mg/L) jednotlivych antibiotik a MIC jejich kombinaci. Vypocita se FICI - Frac-
tional Inhibitory Concentration Index a dle definovanych kriterii se uréi synergie (< 0,5)
adice ( >0,5 <1), indiference ( >1 <4) nebo antagonismus ( >4). Pfinos tohoto testu je
stale diskutovan, ponévadZz nereprezentuje zcela situaci ,in vivo“, pouze pfispiva v klinicky
obtiznych situacich k léCebné strategii, kterd& mUlzZe pozitivné ovlivnit vysledny klinicky efekt.
Na antibiotickém stfedisku jsou testy synergie provadény od roku 2003 u pacientl s VAP
na oddéleni ARO. VétSinou se jedna o rezistentni kmeny Pseudomonas aeruginosa a Aci-
netobacter baumanii komplex. Test synergie byl velmi dobfe vyuzZit pfi indikaci atb |éCby
u pacientl s VAP nebo pacientd s cystickou fibrosou s velmi dobrym klinickym efektem.

Noveé jsou k dispozici vysledky praci, které ukazuji synergidni efekt kombinace antibiotik pomoci ,, Time
Kill Assay“. Tyto vysledky mohou byt pouzity k rozhodnuti o odpovidajici atb terapii u té€zkych infekci
vyvolanych multirezistentnimi NFT. Zavéry z dalSich studii po roce 2000 ukazuji terapeuticky pfinos
testu synergie v I6Cbé plicnich exacerbaci cystické fibrosy pfimo spojenych s B.cepacia komplex.

Literatura:
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MA PRISTUP K REHABILITACII PRI CF
DOPAD NA PRACU BRANICE?

Branislav Remis, Lubomir Jakab
FNSP BRATISLAVA - pracovisko RuZinov

Ciel*

VySetrenie je zamerané na funkcnost branice, jej pracu
a Unavu, pri porovnani pacientov so seridznym pristupom
k rehabilitacii a reedukécii spravneho dychania s pacientmi
ktorych pristup k cvi¢eniu je povrchny.

Metoda:

Pre kontrolu funkénosti branice, hodnotenie jej kvality
prace a Gnavy, vyuzivame neinvazivne vySetrenie: ,Funkéné
vySetrenie branice“ /FVB/.

Hodnotime jedno - sekundovy nadych: pri pokojnom dychani,
maximalnom nadychu, poloviénom nadychu a maximalnom
nadychu so zadrzanim dychu. Nasleduje séria maximalnych
nadychov.

V druhej Casti vySetrenia posudzujeme pracu branice v zataZovom reZime pri rezistovanom
dychani. Po minute rezistovaného dychania pacient znovu absolvuje vSetky nadychy v danom
poradi, ako v prvej Casti vySetrenia.

Hodnotenie:

Vysledky vySetrenia ukazu skutkovy stav pravej a lavej strany branice, pracu pri rehabilitacii,
ale aj moznu patoldgiu pri Gnave, az s mozZnostou jednostranného, alebo celkového vypadku
¢innosti branice.

FVB nam dava mozZnost usmernit rehabilitdciu a reedukaciu spravneho dychania na dosiah-
nutie maximalnej funkénosti vySetreného svalu.

Conclusion: For completion of the whole examination of the respiratory system we use in
our hospital non invasiv evaluation of diafragma. To assess the muscles reaction we use
LFR (Low Frequency Ratio) graph.

An examination of diaphragm function consist of two parts:
1. at tidal breathing,
2. at resistive inspirium conditions.

Results of examination we use for the rehabilitation or training of the respiration muscles.
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REHABILITACNA STAROSTLIVOST O DETI S CF
V BANSKEJ BYSTRICI

Anna Becikova, Miroslava Machovcova, Zora Germanova
Oddelenie detskej rehabilitacie DFNsP v Banskej Bystrici

Historia:
- 1980 - zaCiatok existencie, popri pneumologickej ambu-
lancii
- 1989 - Praha - 1. Skolenie poriadané Medzinarodnou aso-
ciaciou pre CF
- FN Motol - spolupraca
- 1991 - Atestacné kurzy pre lekarov FBLR
- 1995 - spoluiniciator pri vzniku Klubu CF
- SZU - zastresSilo Skoliace kurzy organizované Klubom CF
- 1997 - KoSice
- 2000, 2002 - Dolny Smokovec
- 2003 - Podunajské Biskupice
- 2005, 2007 - Kosice

Pneumologicka ambulancia: MUDr. J. Orosova, MUDr. J. Jakubigka, MUDr. R. Zigova,
MUDr. B. Takaé

Rehabilitaéné oddelenie: MUDr. Z. Germanova, M. Tomanova, L. KoSinova, D. Richterova,
A. Becikova, M. Machovcova

Organizacia prace

1. Pneumologicka ambulancia Vedenie: -ambulantné
2. FRO - vySetrenie lekarom FRO - pri hospitalizacii (RHB po-
- fyzioterapeut byty, ATB liecba)
- nacvik LTV - kombinované

- vedenie pacienta
- kontroly: 3 tyZdne aZ 1 mesiac
- lekar FRO - %2 rok

Pocet pacientov s CF na FRO v BB

Chlapci Dievitata
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Bydlisko

Zaciatok RHB lie cby
40
35
30
25
20
15
10
=3

Vkojeneckom veku Batolata Velké deti
Utast na RHB lie¢be

pravidelne nechodia chodia na iné prac.
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Sposob ucasti

ambulantne RHB pobyty pri ATB liecbe kombinovane

RHB liecba

PEP maska + flutter + LTV flutter + LTV PEP maska+ LTV

Spolupraca

vel'mi dobra ciastocna nespolupracuju



Diskusia: - zaciatok rehabilitanej liecby - pri stanoveni diagndzy
- t.¢. zachyt prevazne u velkych deti
- skreening v 1. mesiaci Zivota - zachyt uz v kojeneckom obdobi
- sledovanie rehabilitacnej lieCby /GcCast, spdsob Gcasti, spolupraca/ - 2/3
- pric¢iny neucasti na RHB:
- nizke zdravotné uvedomenie
- l'ahostajny pristup k liecbe
- nevyhovujlce socialne a ekonomické podmienky

Zaver:
Optimalne riesenie:
1. spolupraca medicinskych a nemedicinskych odborov,

2. dostupnost lieCby pre pacienta - Centrd CF, vytvaranie siete vySkolenych

fyzioterapeutov,
3. ovplyviiovat zdravotné uvedomie pacienta
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CHIRURGICKE KOMPLIKACIE CYSTICKEJ FIBROZY A ICH RIESENIE

Janik, M., Kraj¢, T., Harustak, S., Benej, R.
Klinka hrudnikovej chirurge FNsP Bratislava

Cysticka fibréza je vazne ochorenie so znaénym dopadom
tak na chorého ako jeho okolie. Prindsa so sebou
problémy rovnako zdravotné ako psychologické, socialne
a ekonomické./V. Vavrova, Cysticka fibréza, Grada, 2006/.
PovaZuje sa za najcastejSie vrodené ochorenie s incidenciou
napriklad vo Velkej Britanii 1:2000 narodenych. Ochorenie,
ako je zname, je charakterizované exokrinnou dysfunkciou
s poruchou sekrécie hlienu a elektrolytov. Vaésina pacientov
sa prezentuje priznakmi malabsorpcie a COPD.
Hlavné faktory, ktoré mozu zvysit prezivanie u tohoto ochore-
nia su:

- dokonalé poznanie komplikacii a ich rieSenie

- spobsob pouzitia antibiotik

- suplementacia pankreatickych enzymov

- transplantacie
So stlpajlcim prezivanim stlpa aj pocet pacientov dospelého veku, ktori prichadzaju do
rik chirurga s priznakmi komplikacii tohoto ochorenia/ Winterborn, R., The General Surgcal
Complications of CF/.

Komplikacie sprevadzajlice toto ochorenie, vo vSeobecnosti, najéastejSie delime na
komplikdce zo strany gastrointestindlneho traktu a komplikacie postihujice dychacie
Ustrojenstvo.

NajcastejSie komplikacie zo strany GIT:
- gastroezofagealny reflux
- mekéniovy ileus
- DIOS/distal intestinal obstruction syndrome/
- apendicitida
- intususcepcia
- striktdra hrubého ¢reva
- prolaps rekta
- ochorenia bliarneho traktu
- ochorenia pecene a d. choledochus communis

Komplikacie zo strany dychacich cest:

Cystic fibrosis is a

- pneumotorax hereditary disorder
- hemoptyza, hemoptoe . &mﬁéﬁn
- bronchiektaze and malabsorption of
- atelektaza Puianis by thepancriss
- alergicka bronchopulmonélna aspergiléza FADAM

- empyém hrudnika
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GERD sa vyskytuje podla literarnych
Gdajov od 6-20%. MoOze sa objavt
v akomkolvek veku ale vacSnou sa
zaéne vo vcasnejSich Stadiach Zivota
a Gasom sa zhorSuje. Predpokladany
mechanizmus vzniku je relaxacia
gastroezofagealneho sfinktera, ale
hlavne vzrast intraabdomindlneho
tlaku pri kasli pri si¢asne existujicom
pldcnom postihnuti.  Priznaky su
vSeobecne zname, konzervativna
lieCha zahfa podavanie H2 blokatorov,
prokinetik a Gpravu stravy. Chirurgicka
lieCba prichadza do Uvahy u pacientov,
u ktorych konzervativny postup nie
je dostatoény, pokial je vomitus u
postihnutych tak vyznamny, Ze ovplyvni
vahu a u pacientov s vyvijajlcou sa striktlrou paZerdka. Typickou operaciou pri refluxe je
Nissenova fundoplikacia, striktlra paZeréka je problém Specificky, rieStelny tak dilataciami
ako i radikalnou resekciou. U Barretovho pazeraka este prichadza do Gvahy Collis Nissenova

operacia.
Stomach
Wrap

Normal After
Stomach Fundoplication

. esophagus

Mekoniovy ileus je najcastejSim postihnutim GIT
a manifestuje sa u novorodencov s CF zhruba
u 10-15%. Prejavi sa najcastejSie abdominalnou dis-
tenziou spojenou so zvracanim bilidrneho obsahu.
Obcas sa diagnostikuje prenatalne ultrasonograficky.
Bud sa objavi ako jedoduchy alebo najCastejSe
komplikovany. Komplikacie s najcastejSie volvulus,
atrézia, perforacia a pod.

Chrurgicka lieCba zahfha enterotémiu s apendek-
tomiou, alternativou je enterostomia s resekciou
postihnutého segmentu.




DIOS je ekvivalentom mekoéniového ilea a je charakterizovany opakovanym epizédami
parcidlnej alebo kompletnej intestindlnej obsStrukcie. Incidencia sa udava od
2 do 47%. Je moziné, Ze k tejto komplikacii dochadza pri neadekvatnych davkach
pankreatickych enzymov, prejavuje sa hlavne ako masa v pravom hypogastriu. Liecba
je zvyGajne konzervativna. SpoCiva v rehydratacii a irigacii N-acetylcysteinu. Aj tak
je tu skupina pacientov, ktora vyzaduje chirurgické rieSenie.

Intususcepcia. Vyskytuje sa asi u 1% populace s CF vo veku od 2 do 27 rokov podla literatdry.
Déava sa do suvisu s nahromadenim zvySeného mnozstva ¢revného obsahu na jednom mieste,
ktory adheruje na stenu Creva a funguje tak ako veddci bod. Vo vys§Som veku sa k pricinam
pridruzuje aj relativne hypotonické kolon. PouZivanim pankreatickych enzymov sa vyskyt tejto
komplikacie relativne redukuje. Charakteristickym priznakom je bolest v pravom hypogastriu.
LieCba je najcastejSie cestou aktivneho chirurgického pristupu.

Prolaps rekta. Je ¢astou komplikaciou pri CF. Incidencia sa udava okolo 20%. Prejavi
sa obyc¢ajne pocéas prvych troch rokov Zivota, ale sl aj pacienti postihnuti CF rektalnym pro-
lapsom vo veku okolo 30 rokov. Fakory zodpovedné za vznik rektalneho prolapsu u CF si
zvySena peristaltika, chaby svalovy tonus, malnutricia a zvySeny intraabdominalny tlak pocas
kaslania. Suhrnne mozno povedat, Ze rektalny prolaps je spolo¢nou ¢rtou pre CF a moze
byt prvym prezentujlicim sa symtdmom. Odporuca sa deti s neocakavanym prolapsom rekta
vySetrit na CF. Liecba chirurgickd v kombinacii so spravnou konzervativnou terapiou moze
tto komplikaciu Gplne odstranit.

Pankreatické komplikacie. Pankreatitida je znama komplikacia CF u tych pacientov, ktori
maju rezidualnu funkciu pankreasu. CastejSie sa vyskytuje u starsich pacientov. Rovnako ako
pri predchadzajldcom, aj pankreatitida méze byt jedinym priznakom CF.

LieCba akultnej pankreatitidy je konzervativha a len potreba nekrektémie a brusny
kompartment syndrom su indikaciou na chirurgickd intervenciu. ZlepSenie pankreatickej
drendze pri chronickom postihnuti pankreasu zabezpecuji rozne typy drenaznych operacii.
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Ochorenia zlénika a ZIcovych ciest.

Ich vznik sa ddva do stvisu s abnormalnym me-
tabolizmom Zl¢ovych kyselin, s bilidrnou stazou
pre rézne abnormality ZIénika a jeho motility a
konecne so zvySenou viskozitou hlienu. Preto
najcastejSimi nalezmi sG nefunkény Zlénik
/30%/, mikrozlénik/8-30%,/ a zIcové kamene
/4-30%/. Liecba je chirurgickd - LCHE./ERCP,
revizia zlGovych ciest, choledochojejunoanas-
tomoza Roux Y/.

Duodenum

Pancreatic
duct

Pneumotorax.

U chorého s CF su pltica tak funkéne ako
i morfologicky zmenené. Pneumotorax
sa tak stava Gastou komplikaciou tohoto
ochorenia. Vznika léziou subpleuralnych
bdl, ktoré mnohokrat nadobuldaju
Uctyhodné rozmery. NajcastejSie si
postihnuté horné laloky. Pneumotorax,
ktory takto vznikne, sa zobrazovacimi
metédami nemusi tak vyrazne prejavit,
ako sa prejavi klinikou. Velakrat je tazké
odlisit, ¢i sa vObec jednd o pneumotorax
alebo ide o obrovsk( subpleurdinu bulu.
Pre rozliSenie je dblezité zhodnotit klinicky
stav, kedy pneumotorax aj ked rtg malo
vyznamny, sa chova expanzivne na rozdiel
od buly. Pre chirurga je dblezité toto rozliSenie, lebo ak zadrenuje subleuralnu bulu, vytvori
tym vlastne BP fistulu, ktord nema tendenciu k zahojeniu. Na druhej strane ak nezadrenuje
vzniknuty pneumotorax, pacient sa dostdva do respiracénej tiesne, ktord moze kondit
exitom. Vaznou komplikéaciou je tenzny pneumotorax, ktory spdsobuje presun mediastina
na kontralaterainu stranu a tymto presunom sa komprimuje najma hornéa duta Zila, éim sa
znizuje vendzny navrat a tymto sa stava vlastne Zivot ohrozujlicou komplikaciou. Rovnako
zavazny je vznik pneumotoraxu na oboch stranach.
Klinické prejavy sU podobné ako u zdravych pcien-
tov s pneumotoraxom, avSak velmi Casto byvajl
vyraznejSie, bolest je zriedkavejSia, viac do popredia
vystupujl priznaky dusnosti a cirkulacnej instability.
Konzervativna lieCba, aj ked sa v niektorych lit-
erarnych zdrojoch uvadza, podla naSich skisenosti
nie je dostacdujlca. NajCastejSie sa tato komplika-
cia rieSi drendzou pleurdlnej dutiny a aktivnym
odsavanim. Drenaz je vhodné, samozrejme podla
stupna postihnutia pluc realizovat za asistencie CT,
mnohokrat je nutné drenaz zavadzat pod kontrolou

Collapsed
lung
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prsta. Operacné postupy sl rezervované pre stabilizovanych pacientov v dobrom stave, kde
sa vykona miniinvazivna resekcia postihnutého plicneho parenchymu a niektory z moznych
spOsobov pleurodézy. Dnes sa nepovazujlu za kontraindikaciu u pacientov planovanych na
transplantaciu plc, aj ked ich treba pozorne zvazit. Chemicka pleurodéza najma u pacientov
s rozvinutym infektom nie je vhodnd, na druhej strane velakrat méZe byt prospesna u pacien-
tov s menej tazkym po stinutim.

Hemoptyza, hemoptoe.

Vznikd pri 1ézii hypertrofovanych
artérii bronchov a bronchiolov najma
privzniknutych bronchiektatickych
prieduskach alebo aréziou cievy
v zapalovom teréne. Z chirurgického
hladiska je doblezité poznat, kedy
je nutné pristapit k aktivnemu
chirurgickému rieSeniu. Za masivnu
hemoptyzu povazujeme stratu viac
ako 300 ml krvi za 24 hod, alebo
opakovanl stratu vias ako 100 ml
pocas niekolkych dni. Rozhodujlci
je stav pacienta, cirkulacnd odozva,
a bronchoskopicky néalez. Vyrazne k
rozhodovaniu prispieva CT vySetrenie
s kontrastom. Velmi vyznamnym
vySetrenim je CT pulmangiografia,
ktora vSak musi byt vykonana dosledne a sklisenym radiolégom.

Pacient s hemoptyzou by mal byt hospitalizovany na 16zku v kl'ude, po adekvatnom vySetreni je
dolezité vysadit vSetky medikamenty, ktoré by krvacanie podporili, samozrejmostou by mala
byt konzervativna hemostypticka lieGba. Bronchoskopické zastavenie krvacania v dnesnej
dobe je na prvom mieste. AZ zlyhanie konzervativnych a intervenénych bronchologickych pos-
tupov pri pretrvavajlicom krvacani je vitadlnou indikaciou na chirurgicky vykon. Ten je pod-
mieneny jednoznaénym stanovenim zdroja krvacania. Modalitami chirurgickych vykonov su
resekéné vykony alebo v pripade tazkych pacientov len podvaz prislusnych artérii.
Embolizacie krvacajlcich ciev su indikované u pacientov, ktori by tazko znasali operaciu
s chronickym krvacanim bez vaznej cirkulaénej odozvy. Opéat aj tento zakrok vyzaduje urdité
sklsenosti radiol6ga, ktory by tento vykon realizoval.

Diskusia:

U pacienta, ktory je postihnuty CF, je ddlezité véas rozpoznat komplikaciu sprevadza-
jucu toto vazne ochorenie. Jej adekvatne a véasné riesenie predlZuje a skvalitiuje Zivot
chorého. Z hladiska chirurga je vSak délezité vel'mi opatrne volit aktivny chirurgicky
zakrok, pretoze mnohokrat moze operacia komplikaciu vyriesit, avSak pacient ostane od-
kazany na ventilator, pri tazSich operaénych vykonoch méze dojst k organovému zlyhaniu
na margo sepsy, a teda je nevyhnutna dokonala spolupraca a suéinnost chirurga, ktory
je pred problém postaveny a odbornika, ktory pacienta lie¢i. Treba zvazit mozné modality
liecby tak, aby sme pacientovi pomohli a nie aby sme sa zbavili zodpovednosti.

92



PLUCNA ARTERIOVA HYPERTENZIA (PAH)

MUDr. Takac Branko, DFNsP Banska Bystrica

Plicna artériova hypertenzia (PAH) sa definuje ako skupina
chor6b, ktorU charakterizuje postupné zvySovanie pllcnej
vaskularnej rezistencie, ¢o vedie k zlyhaniu pravej komory
a preddasnej smrti. Odakavana stredna dizka Zivota pacien-
tov s idiopatickou PAH (IPAH), v minulosti uvadzanou pod
nazvom primarna plicna hypertenzia (PPH), predtym, ako
sa dostali na trh medikamenty Specifické pre toto ochorenie,
bola v osemdesiatych rokov 20. storoCia 2,8 roka od stano-
venia diagnoézy. PAH zahfia IPAH a pllcnu hypertenziu aso-
ciovanu s rozlicnymi chorobnymi stavmi, ako su napriklad
ochorenia spojivového tkaniva, vrodené systémovo-plicne
skraty, portalna hypertenzia, infekcia virusom l'udskej imu-
nodeficiencie, chronické pllcne ochorenia ako napr. aj
cysticka fibréza. VSetky uvedené ochorenia spajaju ekviva-
lentné obstrukéné patologicko-anatomické zmeny plicnej mikrocirkulacie, ktoré naznacuju
spoloc¢né patobiologické procesy v ramci spektra ochorenia PAH. V ostatnom desatro¢i sme
svedkami vyznamnych pokrokov v chapani mechanizmu vyvoja ochorenia, diagnostickom
procese a lieCbe PAH.

V plicnom cievnom rieéisku postihnutych pacientov bolo opisanych mnoZstvo rozli¢nych
bunkovych abnormalit, ktoré by mohli zohravat vyznamné Ulohy vo vyvoji a progresii PAH.
Ide napriklad o dysfunkciu plicneho endotelu, ktora sa vyznaéuje zmenenou syntézou oxidu
dusnatého, tromboxanu A2, prostacyklinu a endotelinu, poSkodenim draslikovych kanalov
a zmenou expresie sérotoninového transportéra v bunkach hladkého svalstva a zvySenu
produkciu matrix v adventicii.

Plicna hypertenzia je definovana strednym tlakom v a. pulmonalis (PAP) > 25 mmHg v pokoji
alebo > 30 mmHg pri zatazi.

Ak sa u pacientov s ochorenim srdca alebo pllic prehlbuje dychavica, ktorl nie je mozné
vysvetlit samotnym zakladnym ochorenim, Gnavnost, slabost, synkopa alebo abdominalna
dystenzia, zvySena napln jugularnych Zil, hepatomegdlia, periférne edémy, ascites
a chladné koncatiny, novo vyniknuty Selest. Treba mysliet aj na moZnu PAH.

V diagnostike vyuZivame elektrokardiogram, RTG hrudnika, transtorakalnu dopplerovsku
echokardiografiu, funkéné vySetrenie plic a artériové krvné plyny, ventilacno-perfliznu
(V/Q) scintigrafiu pl'dc, vysokorozliSovacie CT plic, kontrastné Spiralové CT pluc, plGcnu angi-
ografiu, magnetickl rezonanciu. Nezabldame na zhodnotenie pl'lcnej artériovej hypertenzie,
typ, zataZova kapacita, hemodynamika, funkéna trieda NYHA v ¢ase stanovenia ochorenia.
V lieGbe vyuzivame peroralne antikoagulaéné lieky, diuretika, 02, blokatory kalciového kana-
la synteticky prostacyklin a analégy prostacyklinu: Flolan, Treprostinil, Ventavis (dodavka
chybajliceho prostacyklinu- mohutny vazodilatator, inhibuje agreg. trombocytov), antago-
nisty receptora pre endotelin-1 (bosentan) Tracleer (endotelin - peptid, vyrazny vazokon-
striktor a mitogén hladkého svalstva), inhibitory fosfodiesterazy typu 5 (sildenafil) Viagra,
Revatio (zvySenie intracelularnej koncentracie cGMT-fosfodiesterazy, posobi relaxacne
a antiproliferativne na vaskularne hladké svalové bunky). Pri zlyhani lieCby je nutna balénikova
atridlna septostomia, alebo Zivot zachranujlca kombinovana transplantacia srdca a pluc.
Aj ked' plicna artériova hypertenzia nie je ¢astou komplikaciou cystickej fibrozy, treba na
nu mysliet pri zmene kliniky pacienta, hlavne vo vyssom veku.
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CYSTICKA FIBROZA A TRANSPLANTACIA PLUC

D. Zlochovd, A. Senkové, B. Remis, M. Hajkova
Klinika pneumoldgie a ftizeologie SZU
Centrum pre CF dospelych
Centrum pre transplantaciu pldc Bratislava

Transplantacia plic:
Indikacie: - CHOCHP
- IPF
- Cysticka fibr6za
- PPH
- ostatné

Kontraindikacie:
- malignita
- fajCenie
- ochorenie - pecen, srdce, obliCky
- aktivna infekcia / polyrezistentna kolonizacia DC
- osteopordza
- vyZivovy status
- ostatné ( socialne zazemie, psychické poruchy, nespolupraca)

Forma: - Unilateralna ULTx (neinfekéné postihnutie plc)
- Bilateralna BLTx (CF, BE)
- sekvencna
- ECMO
- Tx srdce + pllca BLTx+HTx (Eisenmengerov syndr., PPH, IPF s pravostrannym zly
havanim)
- Tx lalokov od Zijlcich darcov (CF)
PreZivanie
1. roK .......... 70-75%
5. 10K e 50 %

Transplantacia pl'ic a liecba:
Imunosupresiva
- peroperacne (metylprednisolon, ATG / nie pri CF)
- pooperacne prednisolon
MMF / mykofenolat mofetil
FK 506 / tacrolimus
CyA / cyclosporin A
azathioprine
sirolimus
Antiinfekéna liecba
- inhala¢na Amphotericin B do 12.t.
Gentamycin do 3.t.
Colimycine / CF
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- virostatika Gancyclovir
Valacyclovir

-ATB Tazocin (CFS 3.generacie + GEN, + chinoldny)
Cotrimoxazol - dlhodobo 960 mg/den 3x v tyzdni

Komplikacie transplantacie plic:

1 Rejekcia hodnotena pri TBB obraz v HRCT, KFVP
akutna (0-1V) chronicka BOS
pulz metylprednisolon pulz metylprednisolon
systém.kortikoidy zmena rezimu imunosupresiv
antiinfekéné krytie extrakorporalna fotochemoterapia

oziarenie lymfocytov

2. Infekcia - bakterialna (Ps.aeruginosa, Burkholderia c.c., Klebsiella, St.aureus)
- virusova ( CMV, EBV)
- mykoticka ( Candida, Aspergilus)
- parazitérna
- mykobakterialna

Zaver: - zvySenie kvality Zivota
- znizenie pocCtu hospitalizacii ako aj ambulantnych kontrol
- v€asnost indikacie pacienta na zaradenie do pripravy na TxLu
- vedenie liecby s prihliadnutim na vstupné kritéria
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CENTRA PRE LIEGBU CF

DETI

BRATISLAVA
825 56
FNsP BA Ruzinov, Krajinska 101
Detska klinika FNsP RuZinov - pracovisko Podunajské Biskupice

0918 660 660
MUDr. OROSOVA Jaroslava - primarka MUDr. KAYSEROVA Hana
orosova@ruzinov.fnspba.sk kayserova@ruzinov.fnspba.sk
0905 699 025, 0905 695 617, 0905 599 756 0905 696 194, 0905 695 399

MUDr. MIKULASOVA Ingrid
mikulasova@ruzinov.fnspba.sk

0905 699 025
Rehabilitacia: 0918 379 662, 0918 379 665 NAGLOVA Imelda
HAPCOVA Luba VRANKOVA Etela
hapcova@ruzinov.fnspba.sk GOLDMANNOVA Jiilia

BANSKA BYSTRICA

974 00
DFNsP - Centrum CF, L. Svobodu 1
048/4726 570 L P
MUDr. TAKAG Branko Rehabilitacia: MACHOVCOVA erpslava
btakac@dfnbb.sk BECIKOVA Anna
048/4726 570 048/4726 523, 048/4726 536,
0905 138 180 048/4726 520
KOSICE
04001
1. Klinika deti a dorastu DFN - Centrum CF, Trieda SNP 1
055/640 4151, 4138
MUDr. FEKETEOVA Anna PhDr. CAPOVA Miriam - CF sestra
feketeova@dnkosice.sk 055/640 2631
0905 583 680 0903 612 848
Rehabilitacia: KOLCUNOVA Petra GAVULOVA Gabika
kolcunoval@post.sk 0907 917 576
0905 832 572 055/640 2479, 2632
DOLNY SMOKOVEC
059 01
S0 DTaRCH
052/44 22252 -5
Rehabilitacia: HEROUTOVA Marta, 0905 569 636  PAYERCMINOVA Darina
GANZOVA Lubica SOCHOROVA Maria
GAJDOSIKOVA Margita SMOLKOVA Margita
JADUSOVA Anna, 0905 144 877 STOTOVA Gabriela
RYBAROVA Jarmila SOLTESOVA Katarina, Bc. , 0904 522 085

VALLOVA Beéta
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DOSPELI

BRATISLAVA
826 01
Centrum CF KPF | FNsP BA Ruzinov
02/4823 111, 02/48 234 785

Doc. MUDr. HAJKOVA Marta - primarka
hajkova@ruzinov.fnspba.sk

MUDr. REMIS Branislav MUDr. ZLOCHOVA Dorota
remis@ruzinov.fnspba.sk zlochova@ruzinov.fnspba.sk
02/4823 488, 389, 697 02/4823 488, 388, 697
Rehabilitacia: 02/4823 398

BIKSADSKA Jarmila
0903 132 298
GREGOROVICOVA Renita
0903 941 335

BANSKA BYSTRICA
OPaF Centrum CF
FN F.D.Roosevelta, L. Svobodu 1
048/441 3600, 2656

MUDr. BERESOVA Eva Rehabilitacia: KULISIAKOVA Denisa
natalis@atlas.sk 0903/724 799
0908 913 272

KOSICE

040 11

Klinika TaRCH - Centrum CF FN L. Pasteura
Rastislavova 43
055/615 2641, 2642, 005/615 2645, 2651, 2652,2653

MUDr. SOMOS Andrej - primar
tarch@fnlp.sk

0907 039 838

MUDr. KOPCOVA Lenka

Rehabilitacia: MUDr. KUBINCOVA Anna
BENOCZOVA Jitka, 0915 939 758
NAGYOVA Zuzana, 0903 653 705
NAKATOVA Regina, 0907 613 251
PELESOVA Zelmira, 0905 957 068
055/615 2084, 2090
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31% EUROPEAN CYSTIC FIBROSIS CONFERENCE

Conference Organiser

11-14 June 2008 3 t
PRAGUE, CZECH REPUBLIC eq,;.s

European Cytic Iihmsis Society
Kastanieparken ¥
DK-3470 Korup ). [Den
Tel; 445 36676260

Fax: 45 5667 G290
E-mail: infotiecfSocon
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Hotel Accommodation | Abstract Submission | Case Presentations | Conference Programme

CONFERENCE REGISTRATION | Back to Prague Main Page

Entitlements
Categories of Registration

CF Patient Registration

Terms of Payment

Cancellation Policy
Optional Tours offered by Guarant

Registration Fees (per person and in Euro)

Conference

Reqgistration

On-line registration

The same link can be used for hotel reservation and optional
tours

@ Download form - please save and complete

Medical/Scientific/Other - ECFS Members
Medical/Scientific/Other - Non Members

Allied Health Professionals - ECFS Members
Allied Health Professionals - Non Members

Doctoral and PhD Students

until 14 March 2

After 14 March

555 615
615 675
315 375
350 450
100 100

Optional Extras

Physiotherapy Short Course - 1.5 days *
10 June - 08:30-17:00
11 June - 08:30-12:00

Round Tables (see Conference Programme)*
Accompanying Persons
Conference Dinner

* Sign up for Physiotherapy Course and Round Tables

CFW Programme and registration - further information here

270 270
45 45

125 125
50 50

: Deadline 14 May 2008

What the Registration fees include

Entitlements for Dele

Entitlements for the

s' registration

# Access to the Opening Ceremony and Welcome Reception.

» All =cientific =e=sions and workshops, satellite symposia.
+ Poster and Trade Exhibition areas.

» Morning and afternoon coffee breaks on all days of the
Conference.

# Conference materials including conference programme,

abstract book, conference bag, and certificate of attendance.

# A 3-days ticket for the public transportation system
# Excludes the Round Table sessions, Physiotherapy Short
Course, and Conference Dinner.

# Access to the Opening Ceremony, Welcome Reception, Poster
& Exhibition areas

# A 3-days ticket for the public transportation system

# Guided Tour on Thursday 12 June 09:00-13:00 - Karlitejn
Castle: The bus tour begins and ends at the Prague Congress
Centre. There will be an English speaking guide. This half day
trip to the 14th century Karltejn Castle takes you on a tour to
a historical site, where the crown jewels and perzonal relics of
Charles IV, the Holy Roman Emperor, are stored. The castle,
surrounded by a beautiful romantic countryside, is among the
most visited castles in the Czech Republic.
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ABBOT Lab. MERCK
AQUA PRO MR Diagnostic
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