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VazZeni priatelia,

dovolte mi, aby som vam v mene Slovenskej Asociacie Cystickej
Fibrozy predstavila dalsi Zbornik prednasok, tentoraz uz z 9. Sloven-
skej konferencie cystickej fibrozy.

Konferencia sa konala 2 dni a jej organizatormi bola Slovenska
Asociacia Cystickej Fibrozy v spolupraci s Klinikou deti a doras-
tu DFN Kosice a Mestskou Detskou Kilinickou Nemocnicou v
Uzhorode. Konferencia bola stcastou aktivit EU projektu &islo
HUSKROUA/1001/138:

,Odovzdavanie skusenosti na zabezpecenie lepSej starost

livosti o pacientov s cystickou fibrézou v Zakarpatskom regione*

9. Slovenska CF konferencia s medzinarodnou tcastou sa kona-
la pod zastitou primatora Mesta KoSice MUDr. Richarda Rasiho,
PhD., MPH, ktory konferenciu slavnostne otvoril.

CF konferencie sa zticastnilo 150 Gcastnikov zo Slovenska a Ukrajiny, odbornikov aj samotnych CF pa-
cientov a ich rodicov.

Vyznamnym hostom konferencie bol MUDr. Anil MEHTA z Velkej Britanie, ktory mal deri pred nasou
konferenciou prednésku o systéme starostlivosti o CF pre europoslancov v Brusseli. Dalsi prednasajuci
boli z Ukrajiny, Holandska, Belgicka, Ceska, Polska a USA.

Hilavnou témou konferencie bol Narodny register CF pacientov na Slovensku, ohladne ktorého sa
14. novembra v Kosiciach uskutocnilo délezité pracovné stretnutie lekarov slovenskych CF Centier so
zastupcami Eurépskeho CF registra Jacqui van Rens a Vincentom Gulmansom, ktori boli aj hostami
konferencie A tak sa uz aj Slovensko stava sti¢astou Eurdpskeho CF registra, kam Udaje vkladaji priamo
slovenski lekari.

Priestor bol venovany aj personalizovanej liecbe CF, ktorej prikladom je mutacia G551D, ktora patri me-
dzi Standardne zistované mutacie u pacientov s CF aj na Slovensku. KedZe ide o keltski mutaciu, v SR
sa vyskytuje velmi zriedkavo (len 1 pacient). Vo svete sa diskutuje jej financna nérocnost. V irsku, kde je
najviac pacientov s touto mutaciou, sa aj napriek velkej financnej narocnosti podarilo zabezpecit, aby
tato liecba bola plne hradena na zaklade zdravotného poistenia. Velku dlohu v tomto procese zohrali
jednak kvalitne pripravené epidemiologické déata o pacientoch - register, ako aj aktivita a profesionalita
pacientskej organizacie pre CF. Aj na zaklade tejto skuisenosti je potrebné podporovat pacientske organi-
Zzacie v profesionalite a spolupraci s odbornikmi.

Aj nadalej ostava déleZitou sticastou kaZdodennej lieCby CF pacientov vyZiva vysokokalorickou diétou a
kaZdodenna dychova fyzioterapia, ¢o boli dalSie témy diskutované na CF konferencii.

CF starostlivost by sa na Slovensku ako aj v mnohych dalsich krajinach Europy mala a mohla zlepsit.
VCasna diagndza, pravidelné kontroly u odbornikov CF timov, vhodna hygiena, spravne lieCenie poCiato¢-
nych priznakov zhorsenia stavu, dostupnost vsetkych liecebnych postupov, liekov a pomécok a kvalitné
déta v registri CF pacientov mozu prediZit a skvalitnit Zivoty CF pacientov a ich rodin a taktie? usetrit
zdravotné nakladly.

Dakujem vSetkym prednasajticim, organizatorom a ticastnikom za velmi tvorivii a prijlemnu atmosféru
pocas dvoch dni v KoSiciach.

MUDr. Katarina Stépankova
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PROJEKT ENPI HUSKROUA/1001/138
»TRANSFER OF KNOW-HOW TO ENSURE
BETTER CARE FOR CYSTIC FIBROSIS PATIENTS
IN ZAKARPATSKA REGION“

MUDr. Stépéankové Katarina, SACF, Slovakia

28. maja 2012 zacala CF Asociacia s implementaciou dvojroéného projektu:

,0dovzdavanie skiisenosti na zabezpecenie lepsej starostlivosti
o pacientov s cystickou fibrozou v Zakarpatskom regione“

Projekt je spolufinancovany Eurépskou Uniou a je implementovany v ramci
Madarsko - Slovensko - Rumunsko - Ukrajina ENPI CBC Programu cezhraniénej spoluprace
2007 - 2013 (www.huskroua-cbc.net) a je spolufinancovany sumou 100.000 EUR z
Eurépskej Unie prostrednictvom eurépskych néstrojov susedstva a partnerstva. Globalnym
cielom programu je zintenzivnit a prehibit spolupracu medzi regionmi Ukrajiny (Zakarpatska,
Ivano-Frankivska a Cernivetska oblast) a opravnenymi a pridruZzenymi Gzemiami Madarska,
Rumunska a Slovenska s ohladom na trval( udrzatelnost v socialnom, environmentalnom a
ekonomickom zmysle.

Cielom projektu je zvySenie kvality Zivota pacientov s cystickou fibrézou a ich rodinnych
prislusnikov prostrednictvom zvySenia kvality zdravotnickej starostlivosti a liecby transferom
a aplikaciou vedomosti a sklsenosti Centra CF v DFN v KoSiciach ako aj z inych eurépskych
CF centier zdravotnickym pracovnikom a CF pacientom a ich rodindm v Zakarpatsokm
regione Ukrajiny.
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Vykonavatelom projektu je Slovenskd Asociacia Cystickej Fibrézy s projektovym timom:
Katarina Stepankova, Tatiana Hlivkova, Rendta Kovagova spolu s ukrajinskym partnerom
projektu, ktorym je Mestska Detska Klinickd Nemocnica v UZhorode s projektovim timom:
Olesya Horlenko, Natdlia Glusenko, Marta Sabinina. CF Asociacia na realizacii projektu Gzko
spolupracuje s Centrom CF v DFN v KoSiciach.

Hlavné aktivity projektu su:

1. EDUKACIA
- edukacné workshopy: WS 1 - UA, 10/2012, WS2 - SK, 11/2013,
WS 3 - UA, 02/2014
- kurzy respiracnej fyzioterapie
- tréning na prevadzanie potného testu

2. MATERIALNA PODPORA
Je potrebna pre lieCbu a starostlivost o CF pacientov na UA aj SK strane.
Realizuje sa zaklpenim diagnostickych a rehabilitacnych pristrojov a pomdcok:
UA - pristrojové vybavenie na potny test, inhalatory, fluttre, spirometer, pulzny
oxymeter, nefelometer so sadami testov.
SK - vibracna vesta

3. PUBLIKACIE
- letaky o CF, Indikacie na vySetrenie potného testu, Denny rezim CF pacienta
- Zbornik prednasok z CF konferencie
- UA Casopis - Problémy klinickej pediatrie, BroZira o CF
4. CF KONFERENCIA
15. - 16. november 2013, Kosice

5. LOBBING
» Doporucené postupy na diagnostiku a terapiu CF pre Zakarpatsky region“
Registracia FLUTTERov a inhalatora e-Flow na Ukrajine



The project is implemented by Slovak Cystic Fibrosis Association together with UA partner
City Children Clinical Hospital in Uzhgorod and SK partner Faculty Children”s Hospital in
Kosice.

Overall Objectives
Improving the quality of life of patients with Cystic Fibrosis and their families in the
Zakarpatska region of Ukraine.

Specific Objectives

. Improvement of the system of diagnosis, treatment and rehabilitation of patients with
Cystic Fibrosis in the Zakarpatska region of Ukraine through transformation of know-
how and experiences of Slovak and foreign experts.

. Improvement of public, social and health services for patients and families with Cystic
Fibrosis patients.

Estimated results

Increase of professional capabilities of physicians, health professionals and specialized
medical personnel in diagnosis, treatment and rehabilitation of patients with Cystic Fibrosis.
Increasing the number of family members and patients informed in the daily care of patients
with Cystic Fibrosis, including home treatment, rehabilitation and nutrition.

Main activities

1. EDUCATION
- Educational Workshops: WS 1 - UA, 10/2012, WS2 - SK, 11/2013,
WS 3 - UA, 02/2014
- Education-Sweat Test Skills Training
1 day training for 2 persons from MDKN UZhorod in DFN KosSice, 2 times:
02/2013 and 05/2014

2. MATERIAL SUPPORT
UA - Sweat test machine, Inhalators, Flutters, Pulsoxymeter, Spirometer,
Nefelometer and test kids
SK - Chest Vest

3. PUBLICATIONS
In ukrainian language:
“Leaflet about CF”
“Indication for the Sweat test”
“Daily care for CF patients”
“Booklet about CF*
“Problems of Clinical Paediatrics“ - medical journal
Book of presentations from International CF Conference

4. INTERNATIONAL CF CONFERENCE
KoSice, 15. - 16. November 2013

5. LOBBY
,Low budget optimal treatment plan for CF patients in Zakarpatska region
Registration of FLUTTERs and nebulizer e-Flow in Ukraine

“



CYSTICKA FIBROZA NA ZAKARPATSKU
Horlenko 0., Rosko I., Kisko N., Uzhorod, Ukrajina

V ramci programu cezhraniénej spoluprace ENPI Madarsko - Slovensko - Rumunsko - Ukrajina
(2007-2013) Slovenska Asociacia Cystickej Fibrézy a Uzhorodska detska klinickd nemocnica
zahdjili v roku 2012 projekt: «mplementacia najnovSich moznosti poskytovania lepSej
starostlivosti u pacientov s cystickou fibrézou v Zakarpatskej oblasti ,,

Doba trvania projektu - 24 mesiacov

Ciel projektu:

ZlepSenie systému diagnostiky, lieCby a rehabilitacie pacientov s cystickou fibré6zou v nasom
kraji prostrednictvom zavedenia novych moznosti a sklsenosti odbornikov zo Slovenska a

dalSich krajin.

Projekt zahfna aktivity v nasledujicich oblastiach :

. Stadium a preberanie sklsenosti zdravotnickeho personalu
. inStalacia diagnostického, fyzioterapeutického zariadenia
. vytvorenie podmienok pre G¢innd lieCbu pacientov s cystickou fibrézou

Moznosti projektu :

Vdaka realizacii idei ,Implementacia najnovSich moznosti poskytovania lepSej starostlivosti
u pacientov s cystickou fibrézou v Zakarpatskej oblasti, je mozné zabezpecit zlepSenie
compliance deti s cystickou fibrézou a poméct im Zit normalny Zivot ako ich zdravi rovesnici

Vyhlaska Ministerstva zdravotnictva Ukrajiny €. 221 zo dna 29.03.2012

Registrovana na Ministerstve spravodlivosti Ukrajiny 23.aprila 2012, ¢. 604/20 917
»Schvalenie docasnej smernice pre postup pri skriningu novorodencov s adrenogenitalnym
syndromom a cystickou fibrézou a vyhodnocovanie vysledkov vysetrenia.“

1.2. Odber vzorky krvi u novorodencov za (i¢elom skriningu sa vykonava v pérodnici alebo na
oddeleni patolégie novorodencov do 3-5 dni od poérodu. Ak je dieta prepustené z
nemocnice do druhého dna, vzorka krvi sa odobera v stanovenej lehote na detskej
poliklinike alebo v centre primarnej zdravotnickej starostlivosti (rodinny lekar) v mieste
bydliska dietata. Pre moznost odberu vzorky krvi za Géelom novorodeneckého skriningu
je potrebny informovany pisomny s(hlas rodi¢ov podla stanoveného vzoru.

Pouziva sa filtracny test s vyplnenim formulara pre odobratd vzorku krvi, v ktorom sa
musi uviest podrobna informacia o novorodencovi.

Odber vzorky krvi od chorych a pred¢asne narodenych deti sa vykonava v termine 7 az 8
dni od narodenia.

1.3. Dvojrazovy odber vzorky krvi sa vykonéava:

u predéasne narodenych deti - druhé vySetrenie pri dosiahnuti 36 tyzdnov gestacného
veku; u tazko chorych deti, ktoré su dlhodobo liecené v podmienkach nemocnice - vo
veku 1 mesiaca.

1.4. Odber vzorky krvi za Gc¢elom skriningu u deti, ktoré sa narodili mimo pdrodnice sa
vykonava v termine 3 - 5 dni od p6rodu.
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1.5. Formular filtracného testu musi byt zaslany porodnicou, oddelenim patoldgie
novorodencov ¢i detskou klinikou alebo centrom primarnej zdravotnickej starostlivosti
(rodinny lekar) v mieste bydliska dietata do centra medicinskej genetiky, ktoré poskytuje
moznost laboratorneho vySetrenia vzoriek krvi v regione, a to najneskér do 48 hodin po
odbere Krvi.

1.6. V pripade prepustenia z nemocnice alebo prekladu novorodenca zo zdravotnych
ddévodov do iného zdravotnickeho zariadenia, v lekarskej sprave je povinnym pisomny
zaznam o odbere vzoriek krvi za Géelom skriningového vySetrenia.

Interpretacia vysledkov laboratorneho skriningu novorodencov na CF

5.1. Skrining novorodencov pre cystickd fibrézu sa uskutoCfuje na zaklade stanovenia
Grovne imunoreaktivneho trypsinu (IRT) v suchych kvapkach krvi.

5.2. Ak hladina IRT 2 70 ng / ml vysledok je hodnoteny ako pozitivny.
V pripade pozitivneho vysledku skriningu Centrum medicinskej genetiky je povinné do
24 hodin od obdfzania pozitivneho vysledku informovat o nom pediatrick( sluzbu v
mieste bydliska dietata.

5.4. Riaditel detskej polikliniky alebo centra primarnej zdravotnickej starostlivosti je povinny
zabezpecit opakovany odber vzoriek krvi u dietata v termine 21 aZz 28 dni od pérodu a
ich odoslanie do centra medicinskej genetiky za Géelom re-testu.

Pokial do tejto doby novorodenec nebol prepusteny do ambulantnej starostlivosti v mieste
bydliska, druha vzorka krvi za Géelom opakovaného testovania sa odoberie v nemocnici.

Testovacie systémy poskytuju relativne dost pocetné faloSne pozitivne vysledky.
V roku 2012. U 66 novorodencov sme zistili zvySeni hodnotu IRT, ale v Ziadnom z
uvedenych pripadov diagnéza CF nebola potvrdena vysledkami opakovaného vysetrenia.

V roku 2013 sme doposial registrovali vysSie hodnoty IRT v 152 pripadoch, z toho iba v dvoch
pripadoch abnormalna hodnota IRT bola potvrdena pri opakovanom testovani.

Pocet pacientov s CF na Zakarpatsku (n=31)

Formi CF

Molekularna | Mutacie | Mutacie
ne je
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V ramci projektu :

- podporené vydanie ¢asopisu ,Klinicka pediatria, a publikacie o CF podla projektu;

- usporiadana vedecko-prakticka konferencia s medzinarodnou Gcastou a organizovany
Master Class v oktébri 2012, Uzhorod ;

- je planovana dalsSia vedecka konferencia vo februari 2014 ;

- uskuto¢nuju sa bilateralne pracovné navstevy ;

- na zaklade Mestskej detskej nemocnice v Uzhorode pomocou analytického systému Turbox
plus spolocnosti Orion diagnostika je zabezpeceny diagnosticky proces ;

- pouzivanie nebulajzerov zabezpecuje G¢innl lieCbu chorych s cystickou fibrézou.

[TPOBITEMVA
KJTIHIYHO! yovery
[ELIATPI]

Dosiahnutim cielov projektu v priebehu
dvoch rokov sa postupne realizuje konecny
GCel - zlepsit kvalitu Zivota chorych
scystickou fibrézou aich rodin v Zakarpatskej
oblasti Ukrajiny.
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GOOD DATA MAKES GOOD POLICY MAKES GOOD GOVERNMENT
ACTION, AN EU APPROACH TO RARE DISEASE

Mehta Anil, UK

What happens when you use EU Funding
to measure performanceand add resource
from scientific societies,
patient organisations and universities i.e.
follow da Vinci’s advice
measure what is measurable
make measurable that which is not measurable
by adding FP6, ECFS support,
country support from CF organisations and CF Europe
much has been done, more needs to be done

E% %EymCareCF eqr:'s CErmm

DUNDEE

Narodné pacientské CF organizacie sii nenahraditel'né pre ziskavanie idajov

* Zvykli sme si Ziadat stat o pomoc
- cielom dnesnej prednasky je zmenit vase chapanie CF
* Mame stary dlh voci pacientom s CF?
¢ Po vzhliadnuti dnesnych Udajov: - ako mozno splatit tento dlh?
- ¢o je cielom splatenia?
¢ Ako urobit z najlepsej praxe beznl prax?
- cenova pristupnost, dékazovy zaklad pre cenovo efektivny screening

¢ Ako teda vznikol slovensky dlh?
Na zaciatku sa narodilo jedno veI'mi $pecialne dieta

Ludia maja dva gény pre vacsinu proteinov, jeden od otca, jeden od matky. Tieto gény, tvore-
né z DNA, sa pouZivaju na tvorbu proteinov - protein cystickej fibrézy (CFTR) je jeden z nich.
Ak je jeden z tychto génov chybny, pouZije sa namiesto neho druha képia, ktora je OK, a
vSetko je v poriadku.

ALE
ak su oba gény chybné, potom dochadza k cystickej fibréze

IbaZe CF je komplikovanejSia. Tato zlozZitost vznika preto, Ze ak mate iba jeden chybny
gén, ma to dobry nasledok, nie zly nasledok.

NIE ZIADEN NASLEDOK - a tu ma svoj pdvod myslienka dihu.
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Umrtia: Ochrana?
(ELNLE

Hnacka
Zapal plac ( red 6. rokom Zitova
t.j. ziaden prenos

\ Zjednoduseny model
Vyhody nosi€ov mutécie CFTR

. \wstvo fibrogenika

1:>100,000

CFTR Picture from DN Sheppard (Bristol)

Vietky homozygoty mitve/neplodné
DIh, ktory maiju Eurépam pridanie

ochranného génu do genému, ktory robil miliony Eurépanov
zdravsSimi nez ich rovesnici pocas tisicok rokov
t.j. tito su nosiémi génu CF

Cenu za ochranu populacie platia deti trpiace naél'\
Pretoze privela dobrého skodi .
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HOW TO ESTABLISHED AND OPTIMIZE A NATIONAL CF REGISTRY

Gullmans V., Van RENS J., ECFS Patient s Registry

o
('f " "\.

ECFS Patient Registry

A ™
A common platform for data collection on CF patients in
Europe
Started in 2003

Demographic and clinical data of >30,000 CF patients
living in 22 countries

Our Mission

Compare aspects of CF and its treatment
- Encourage new standards of dealing with CF
- Facilitate public health planning

- Enable research

ECFS PR TEAM
Statisticians Service Centre

Coordinator

Milan Leuven Verona
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REGISTER CF PACIENTOV V SR 2012

Na zaklade prezentacii z jednotlivych Centier CF na Slovensku, ktoré akceptovali krité-
ria pre Eurépsky CF register, s poCty pacientov na Slovensku ku 31.12.2012 takéto:

CF pacienti s klasickou formou cystickej fibrozy 328
Pacienti s CFTR related dieseases 122
Pocet CF deti 168
Pocet dospelych CF 170

Pocet CF pacientov, ktori maji 1 alebo 2 nezname mutacie: 82 + 122

Ktori pacienti mozu byt zaradeni do CF registra?

ECFS Patient Registry je dlhodoba Studia. Zhromazduje vSetky prevalentné pripady od
1. januara 2008 a vSetky mimoriadne pripady.

Kritéria pre zaradenie pacienta do CF Registra

~ =

Len pacienti, ktori spifiaji nasledujiice diagnostické kritéria, moézu byt zaradeni
do registra:

a. Dva potné testy >60 mmol/I chloridov.

b. Jeden potny test >60 mmol/I chloridov a DNA analyza/genotypizacia
- 2 identifikova né chorobu sposobujiice CF mutacie

c. Ak je hodnota potného testu menej alebo rovnajica sa 60 mmol/I,
potom musia byt splnené najmenej 2 z nasledujucich kritérii:
i. DNA analyza/genotypizacia - dve identifikované chorobu

sposobujiice CF mutacie.

ii. Transepithelialny nazalny potencial.
iii. Klinické prejavy - typické priznaky CF.

Reverzna diagnoza:

Ak sa pacientovi zmenila diagnéza v priebehu roka, uvedte dévod z nasledujlcich
moznosti:

i. DNA analyza - je nemozné urcit 2 chorobu spbsobujiice CF mutacie

ii. Transepiteliadlny nazalny potencial

iii. Opakovane normalny potny test - potvrdené klinickym timom

V pripade istej reverznej diagndzy informujte register, Ze ste tohto pacienta vymazali z

registra.
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CF-RD — n = 66 pacientov
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CF centrum KosSice .

Uspechy

e ZlepSenie timovej prace
pneumoldg, dietetik,
gastroenterolég, fyzioterapeut,
psycholog,

ZlepSenie nutricie pacientov
PEG 3 pacienti

Medzinarodna spolupraca
Fyzioterapia

PrediZenie dizky Zivota,
zlepSenie kvality Zivota

CF centrum KosSicer. 2012

Zavadzanie Standardov
poskytovania poskytovania
zdrav. starostlivosti

Mikrobiologicka spolupraca
Genetické poradenstvo

Transplantacia pluc




%04 0€-0Z ] AL ! L
%01 0Z-01 O JjuaAoue)s g

A 49 enuay
. Jepua) yohurz oyzysied z
3ol 0L-6 0

ol 6-8 |l

ejuajoed
oA
joag-L0]

%01 -9 m M_E
%01 9-6 |
¥o1G-v W
ol ¢ O
o1 ¢g-z0
¥o1z-1 O
'S9W Z1-9 [
‘sawl 9-0

8
ZLOZIA
yoKjeiqaid
Aojuaioed 39904

O MNOWTO®N O

Aojualoed 49 aluazojzoy

éreSova

<
o
=
®
2
<
S
[72]
=
<
0

Eva B

0C

Aojuajoed
6 Ll aseasip pajejal
¥Ldo
3920d
n

-

DOSPELI S CF

Aoznwi 3a90d uaiz 3830d

14

Aojuajoed
9¢ 1030d fAoNieD
Aojualoed 49
1920d fA0¥|9D

Aojudioed 49 91Udzo|zoy Aojuaioed yosAueaoziiezuadsip 39204




% 001 peu] % 001 peur]
a\” 00L-0801 % 001-08 01
..“u 08-090 % 08-0901

% 09-0€ O % 09-0¢ 1

% 0€ pod ) % 0g pod )

Aojuaioed eynouab juaioed | 3s9) Aujod

BWEUZAU/EWEUZaU | Inoww gy pod

eweuzau/eul [
|/1oww 09-0y O
l/loww o9 peu ]

eweuzau/gosd O
BUI/80Sd O
8054/8054 01




O Candida
[l St.malt
Oiné

OPsA
CIStA
OBCc
HMRSA

kultivacie

mekonium ileus

polyposis

Pl




~

-

DOSPELI S CF - KOSICE

Lenka Kopc¢ova, Andrej Somos

9

AOZNW }320d

L

uaiz 39904

;

8l
Aojualoed
aseaslp paje|as
¥149 1920d

€l
Aojuaioed 49
}820d
I

[

;

|
€l

Aojualoed 49
j990d Anroy|e)

Aojualoed 49 aluazojzoy

“Wea) [E21UII9 YHM WIyuod — Buijsa) Jeams [ew.ou jeaday il
*49 Jo sisoubeip

€ UjiMm Jus}sisuod jou Apnig — 1 |enuslod (leseN) [elioupidasue) 1

‘suonenw 49 Buisneo aseasip omy Ayuapi 0} 3jqeun — sisAjeuy ¥NQ '

*pajsi| suondo sy} Wwouj uoseas
ay) Ayuapl ‘1eak sy} Buunp pasianai sisoubelp 40 sjusned ay) J :|esianas sisoubeiq

*49 0 sainjesy esidA} — uonejuBSaAId [BIIUID NI

49 Jo sisoubeip
B y}iMm Jua)sisuod Apnjg — asualayiq [enualod (jeseN) |eljayydasuel) 1

‘suonenw 49 Buisnes aseasip payy; 1 oM} — BuidA; 1A VNQa !

Pa|13IN} 39 PINOYS 35U} 4O Z ISES] Je Uay) “J/jow (9 o} [enba
10 UBY) SSB| SI AN|EA JEAMS BY] J :/|OW (9 O} [enba 10 UBY) SS3| AN|EA JEIMS

cmﬁwoow m_mo:mw_u 40 :suonejnw 49 Buisnes aseasip
1 oMy — VNG ANV 71/loww 09 < 3s9) Jeams auQ

umamoom m,mccmm_v 40 :9PHOIYD /|OWW (9 < SISO} JEIMS OM |

|
3%

Aojuaioed
jo90d Aro¥|99

Aojudloed ysAuenoziiezuadsip 39204

*1 eaogdoy] Jani “v sowos ianin

ao1s0y|
‘dINN ‘a1Bojoizyy e aibojownaud exiully

P

2

q
e

*Aays16as ay) papn|oul aq pInoys mojaq eLajLIo sisoubelp ayj |inj oym sjuaned Ajug

2102Z Y04 Aueaoseuds

(¥d $4903) eaysibaus 49 oyaysdouny
op Aojuaioed ajuspelez aid eLdIY

19)s16a1 49 LHjsuano|s

48



% 001 peus
% 001-08 =
% 08-09 =
% 09-0€ =

% 0€ pod m

juaioed / 3sa) Aujod

Iloww gy pod =
Iloww 09-0f =
I/loww 09 peu =

Aojuaioed eynauab

T

BlBUZaU/eWEUZOU

pul/RUl -

BWEUZOU/80GS =
BuI/g0Sd ~

8054/805d =

ANOOOOOVNNN

NN N NN

Yol 0€-0Z =
301 02-0
401 (0L-6 =
Yol 6-8
Yoig-Lm
you /-9
Hol9-Gm
Yol G-y
qolp-gm
Holg-g =
qo1g-L =
*saul Z}-9 =
‘sawl 9-0 =

AzouBeip
luanouels
1ud ejuajoed yan

0
]

l

S'L
(4

(4
€

-5t
Iy

t
~

T
<

T
")

T
©

T
~

T
©

Tt
o

49



0€ Peus
0g-52
§Z-0zm
0z-LL

L) pod

St

0L

vdav
aTy4do

[ [a}<E o]
Id
sisodAjod

SNaj1 wnjuoyaw

Juim

s1opARINY

VSHWN
fokel- L}

wvis

LA3d

% 001 PeUm
% 001-08
% 08-09
% 09-08
% 0€ pod

50



Yol gL <m Y018}L-ZLOl YOIZL-9m NOIg-E]
NOI€-Z0 YOlg-jOsew g}-90 "SaW g-00)

AzoubBelp juanrouels ud yap

g - Aojuaioed ejoeibiw ‘91U9Z0|Z0OY
dg-vg wnijuad 40

Brano Remis

Aneloid oxo1ulp + 49 alnqosods eiopy ‘eroeinw
| ezfjeue yYNQ + |/loww 09 pod }s8} Aujod - Bu|
40 21d oxo1dA} Anefed axolulp /¢

lerousajod Aujeljeydasuel yizod /g

sgINW 49 ¢ -ezAjeue yNa /1

+ |/loww 09 5 3s8) Aujod

40 ningoseds 9109y ‘slogiNW g

:ezfjeue YNQ + |/joww 09 peu }sd} Aujod |

m
0
g
[
[
[
o
7
|
[T
[
7]
o
=)

(117
Aojuaioed
}920d eqysibal 49 op aluspeIeZ BU WINLIYYIY

yg-vg 243uad A Aojualoed a1uazojzoy ¥g-vg Aojuaioed a1uazojzoy




% 001 peug
% 001-08 0

% 08-090
% 00} PEUD
% 001-080 % 09-0€ 0
% 08-090
9 od
% 09-0£0 % 0¢ PodD
% 0g pod0

dg-vg wnijuad 49 Ayg-vg wniuad 49

ew
euzau/eweuzau

i ljloww gy pod  |/joww 09-0y 0 |/loww 09 peun

eweuzau/eu) %69l | %E‘8L
puyeuID

1 42 €1 .
eweuzau/gosd o o\eN .VQ

BU/80Sd O
144

8054/80S4 0

%6°0€

%SG €S oww 4268

s9) Anouidueyojid — ¥g- winJjuad
¥g-vg wnauad 49 3s93 / ldie)ojid — y¥g-vd 3 40

:930d A |9 Ausawald




Vyskyt klinickych prejavov — BA-BR




2€L1-1201 (01) OE 100 LL0Z Juedsuel) Bun pesy r 2€11-1201 (01) 0E 100 L10Z Wedsues) Bun peay r

“apimpliom pausiopiad syuejdsues Bun| Jo Jequinu
1102 .hdtms 1 s9Buey Bupuasaidas Se PaNIISUCd aq 10U PINoYS
s sy ‘AisiBe; ejdsuel) | THSI 9y3 0} papodas

Jeay juejdsues ) |dsues Bun| a3 Ajuo sapnjou) 81nBy S1YL :3LON

ooz 800z 200z 900z S00Z ¥00Z £00Z Z00Z LOOZ 000Z 6661 8661 L66H 966l SE6L V66l £66L 266K L66L 0661 T

ro PSSO S S S S S S
S LS ELEPLLEELLECEES

- 0ST T T R W R T

r 00S

r 0SL

r 0ool
r 0szl
r 0051
r 0S.L
r 0002
L oszz ~ 0052

= Bun a|buis @
X]-94E HvdiE leydiyo adodm ddim  40m ﬁ Bun1 sjgnog/eseg m + 000€
0s.2 ~

~ 000}

- 0051

- 0002

sjuejdsueu} jo JoquinN
juejdsueuy jo JaquinN

Sice
S:

Luc

KDD DFN Ko

00S€
(3920d) Aoxjos e jpod apeIpuY apejueldsues) ndA} e Aoyod e |pod

l3dsoq - ON;ld IIDVLINVIdSNVYL 113dsoq - 2Ni1d IIDVLINVIdSNVYL

0102 440d3g [pnuuly upjdsuv.ajoiny :foipz

921503 N4Q QQX
el S0 B Ee :oN?n_% nouon,d DA02}2%24 buuy JqNwW
TR P e Bumy s 22dpjy2 J 91
. DI9D}uUD|dSuDJ)

D1S42P T /861

[«
<
m
iy
g O
|
[«
n
4
<
[
=

Anna Feketeo

EALITG TS %,

oond - 2opus
'A2|009 Uolu2q ‘8961

an,d 0 wAuzowpnbs

os ju21o0d ‘U gg
(1ddississiw 4o Apisuaaiun )
ApJpH S2wp[ ‘€96T

on |d 219p4up|dsupu ._.+

30S2UP D DIJOLSIH




14

DISD|YNS D JUDAOWIIO JUl
2u|d p121poJ "dsau ‘4u2io0d 2f 3D =
X1 219D¥1puipJiuoy af 21u yo =
(nugoipad A) DLOAIZ NYI[DAY
15d2)z X | 27 ‘2ugopodapapud 2f o =

%0G 04D
[2uaw AoYoJ 2 2141Z2ud DU DoUDS 2f 3D =

DID4IY

LT

LU P8

%) jmrasang
L

gEgggR"

A P ———

ap nond X1

9002 "4 9n,d niopLuD|dsupJy DU A04U2190d J2GAA 24d 2D1UIDWS 2UPODUIZPIW

pizua4J42dAy ouon |d

“4nsui ‘dsad byo1udoyuadAy ‘o ‘Dyo1waxodAy
%04Agn Auysourowy 1onfoaugoyp

AzArdoway ' ONd Autuadnyjad ‘Audaiyou jad

‘Y. g1V S 119DqU200X3 DI2UIAY IS |

SI[ ou n1opzIp4idsoy 22nfNppzZAA 2190qU20DX2
od) £'9<20ovd "|o ‘od¥ €' />g00d

sa]jod Aupjdou '[o "'y “u %,0€ > TA34

IT

10DYIPUI - DI

1jadsop - on,(d nopjup|dsubay od 31uDAIZIUY

55



(ABoup ‘21u22(p} ‘|0y03|D) SNzngp
AO30J GO PDU oA = p4u2190d pJodpod pujpI20S DUR0LDLSOP2U
21U240Y20 2%2144DIYdAsd 2u j241221|AN2U

2luaJoydo
;i popudnjodsau pubAoLuaWINYOP

2u2N,|dOWIW 2UZDADZ UDAO|OJLUOY 2|Z

02040d02450 D¥214DWOLdWAS 0G2|D DYZD L = 2214GUY2 'DYIUPNJY DLIWIOJ2P DULUDY14IUBIS

DIJIU4NU|DW DYZD 4 = DI2¥24Ul DU|DUOW|NADULXD "UOJYD DU [241221]AAU

nwa4sAs oy2aoupbuo

IWY2WY 1WAULU24SIZ2J14[NW DI9DZIUO|OY = e e T e
ADLS AXD1UI[Y AUIqD4S2U 0G2[D ‘AYI1L1uY = Y2004 2 Y2AULDLSO A DLIUBIDW =

- -

210D 1puUIDJLUOY 2UALLD|2Y 210D31pulvdiuoy auinjosqy

"d 21 > Aogua1ood aud Q10Z U
"d 2T < Aoju21ood 24d gooZ U

+81 +81 1Dp1pupy D41dold “g 1 Z Mo41Zn \_mun>ﬂcc 4DW Npnqg

20 20 /1-21 1DpIpUDY D1Jold "2 14043 ‘A04u2190d Y2Adoy3 islauzoApz ou aud X |

+81 /L1-21 444 4+Dp1puDy DA1OLId ']

+QI oA /121 M2A  2[> oA DJOUOP A NUIILLDJ3|
DIODJLUIUOY ‘WQ - DUl ‘X2pul SSpul Apoq
201U20Wau po (‘poYy 9-) +Soua[pIpzA pudnisop (b4 ww GG < 1pwan d A X4 Aupauls)
D¥{2160[0UNWAI - 1A D41[1G14DdWIOY dVdW '(bH ww Q1< 1ua1spaud “ud A 3D|4 ) v
BH Ww 0G < 200d 4P *%,06<20 "+VS - %06 < 20! , DIOAIZ DLI|DAY DU |2/DA0Ld20¥D2U
DISD|14U2A DYDIUDYI2W DU[DNUILUOY = (AL V III VHAN) ADLs Ausuny
’ ’ i W 0GE > 2ZpoYy2 1sa4 Arosnuiw 9
dAN "20 DI2DJLUDU0Y DAOPN |3
TA34 ‘DA '0ZoubpIp DUPD|YDZ "oA

0)s augeyoje audn |d
Sv1

21UDYA|Z 2upuidsau =
1idorud aunoun aujaipzod Liroupys afn joroQ

aJoys 2udn|d - Sy




2€L1-1201 (01) OE 100 LL0Z Juedsuel) Bun pesy r 2€11-1201 (01) 0E 100 L10Z Wedsues) Bun peay r

syue|dsue Jouop Buall sepnjoul siskjeuy
Loz T U D PN L0z 1HS] @

‘apmppiom pauwioyiad sainpsoosd Bun| apeipad

N Y @Y oY oY Y @Y Y LY
FLELLEELE§ (s€€'L=N) 0102/9-966} (62e=N) 5661-9861

— U
[ |

r 00%

r 009

r 008

r 0001

L12k0 L9 E SO 1> E ‘cmuv
oovL

dea) |>m

sjuejdsuel] jo JaquinN

SIedA Li-L ®
Siedp LL-Z)

sjuejdsuel] jo JaquinN

219p4up|dsupuy myjou b |pod (0102 UDL - 9861 pnuDL :21op4up|dsuday)
:A0oWaf1ud DIGNGIILSIP DAOY2A 4220d - Aodwafiud DIINQLLSIP DAOYIA

Bruww og > 200d pizxodAy D DI2¥2JUl DU[DIJ24XDGONAW D DAO[16J2dSD DUALLYD
bHww GG < 20ovd piudoxuadAy "'YSYW DIIDZIU0|0Y D TTT JoAowouab x2|dwod

wosa|yod wAupidou f2f s 9, 0¢ pod A3 0190d22 DlJap|oYng DIdDZIUO(OY 2 T) nousnjosqp =
21AD|yod 23suaz ‘Aoyjod QT pod 3aA
alv e
uoxAA Ay216unuiys0xpJoy 19nfozpoyopaud DU “WIUIW 1SOAI|419 2(NPDZAA WNJLUDD 23SUPDIA =
DIJD|11U2A D331UDYd2W DUAIZDAUI

I} housnjosqo
DI2}44nuow [ 21U DSOUIBNUZD SDUOWIOPNISY DULULSIZAJILNW =

\T

2Q DdIIpZiuo|o)
AJoxoy an0x1Z1Y




DJLU2I X| Op 2IUD|SOPO
njoxotouad x| o pod ‘sAa 2onlnujdop o Auagpo
s1|p122ds U1 “"sAA 2%2160|0ydAsd
D4S 0YaU[DI20S ‘AMZAA 21U 0UpOYZ
2Zpoy?
1524 Anognuiw 9 (4nadpuao1zA) ) ADLS AUy
12 'dAd punuyiisod oyauon |d a1uasoupoyaud
DIUDAOY 20 ‘X | DU AADJdiud DjodLUOY

1W2IPOJ S DIIDYIUNWO!

TA34 ‘119%un$ Yy2Audn |d JUDAOSIOYZ 1

’

XL eujeJa3e|iq— 201dnsig"Pod-vd ENN Jed 245120 Nox1ul[y Pueroyipul
4d| nzouselp aid e}a1p 9U04-GT oupal duerojue|dsues) ETOZ NYOI A +

€

aunsi| fooeyen eN

LioIvy

eonyd+sopIspejunAeg

S/EIVI6ILIEC

QU|/1398/dHOOHI/HVd/4J/ddI

(r9-02) 9‘cy

Aojuajoed yoA wald

(44114

Auaz j1zniy

1

a1oe)y1|dwoy 3|SI0YSaU BU [[2JWOZ

8

B0l | Op I]9JwoZ

0€ 90 110z uejdsuel| bunipesH

LTHSI

9L GL VI €L 2L LI

SIBOA G'G = dMjeIpad (SIBSA ¥'G = HNPY IdIT-4TVH

(€G€°1=N) d1yeIp

(¥6L°1L€=N) NPy —

(%) 1eaining

BiRokssoia Al

%
%69 %T0T %S'TT o'vT

'SLL | 2095 Z9T

e ryr] [ P P I
Aoowd(1id nyaA e jpod a1ueaizaad a1dp-uejde) -ZT:39V | TT-9:39V | S-T:39V | T>:39V

0ol

oN:1d JIDYINVIdSNVIL

iSiSOIqiEEonsAD

(0T0Z UnC — 066T 4enue( :pEjuedsuEIL) DIDRIPUT
JNid IIDVINVIdSNVYL IMOIYLVIAId

58



-

-

M., Feketeova A., KDD DFN Kosice

Svekusova

P

ENTERALNA NUTRICNA VYZIVA, INDIKACIE A KONTRAINDIKACIE

SMI|j9W STIDGEIP PAIERI-4D) ©
Aysniod auunopua o
eaxediy o
Sl YrAupEIauasa B3yap O
ALZIOqEIBW SUaUIRIpaWIIW Byanied o
AOINIHMLAN VIDYZITLLA YNALLMIIINI

1RuR43d 05 2 WG
[oAdA e 3sea Auppwaaou :jp1D)

Aucnfa wu_u_E.hL___uo SIUEILIAYID ©
A9 © v dojed !
Andida auuadone) o : 4 das msu__uhao_”uoguoﬁg M L i L
: ”.mmbm Augeppo o enedouiue © SNsSuUasUo0) ueado. n3
W14D) Aofess i ; d
PUZOqENIL BRI O S i e © :s150.q1) 213SAD YaIm sauaned ul UORLIINN] e
MHH_“ “\%a_ﬂ»m—o Abvuisy {2607 ol 10 39°q apwauog)
esounae'sg o : visaudop o | $1504q14 213540 YIM sIuaney dLIIRIpay
{ ._uE.___ niod o |
éioﬂﬁﬁm : hﬂ_ﬁ_no | 40} UOIIIINN] UO 140day SNSUSSUOT)
CCENTTOr | wafud § k
d1INU[BW NYJIUZA AWZIuBYdd| ejueRnJodpo supo.euizpaly

eniaqnd eualoysauo
BIDEPIRIS PAOISES
efoaka & nysea eyonaod -
EZUSP BUISOY BUAZIUZ
Aowy lanojeas lauansye enajdap
nym oyausajal edadap
BIUIZO|Z OYUS3|2) BUDWZ
Aoajaweded yoAupjuny euswz .

on|d x| asousadsn .
a1y dwoy) ujalul -
a1uny auonyd -

A loada & 3sRA -

JUIRN FINPEIZIU IU[IJLADU » chies
aplanujew weuzda Hprsoudoad «

(Ao1aad aaodoas Auiweaja) AorusianuoD|iw » 18191 NABIS OYDUIOARIPZ

=

(A>ma Aaxno Auiaoyy|aiq ‘eiZ19U3) ACIUSIINUOIEW o
noga.siod e wouwfuud 1zpaw ByBAOUAOIRU

edlaNujew = AAIZAA Aysnaoyd 4D 1ad AAizAA Em:nx>

Do) A

JoaBAOZRYN AAIID — AAIZAA ABIS o

57



[puadad o1 > |G °
1Y %08 uiw aujeso aelud 3soudoydsau -
jnuadsad "> wosdadli peu BSeL BUZOY| o
3od | < DA eideuSElSs -
Areues] 9aojnuadied 7 =< 0
DisAA 3 1IsouIoWY OGa[E NRA ) Nsoulowy sapjod -
£oa 7< PP N Wige alueasidsoadau -
o4 7> 139p N W | < aueasidsoudau -

esodpod eudlianN

PPRYPU| J

%L

%ges

Inueaiad g | MPA % BISAA

405 B3P 1o
(6002 Nodl'1 3 ppeny)

Apmg upyipy) nudRINW ¥

:5103D3ipu| 31Sojoxny wadalig Suppduwon j

4D Y3IM S3U3IDY DLIIDIPID JO WDWISSISSY YIMOID)

4D s 119p AAIZAA NABIS 31USIOUPOH

e

_w.\.v.m\g

MueNed Ol >m
auaad gz- 0L »
CIERERTE BT 4

apuansed g i

%00k SHID s shog |
%0% %8¢ WoL > oVNIN
%L %EY oL > IINg
%L2 %61 yiol > exsha
[_seiop | pdaa | ecuanuen SR
=

92150%| Aojuaided 47 AAIZAA ARIg

A

%05 =S¢ %0E by
%0F — SE %09~ 5§ Apueyieg
%S1 %51-01 Auponiarg

uaiz auadnisez sueaniodpo usipPO e
(Auepixonue ‘yooym
A uasndzou Aujwedia j) aodn3 walud Ausshaz .
uiAoN|21q woallud Ausshaz -
AAO %00Z - 051 — S| | e1B4ous ¢
AoUBLIINU DGRJ10d DUISAAZ o _mw,w/y,.ow

Aojuaided 40 Ajodeu dulINN

58



wejpal wiuarly ¥} youdop ove Kewod ‘yaeyaep YakEw A .
1wy dwoy eqae)) € eysouselp -
Asodpod lbuzlianu [aujeiaius aeIpul BUSEDA
13souUUIRN ajueAOpa|s suppiAeld o
oAjsuape.dod au3laIp susedns -
uayaun laugendsas ud Kaizha naels lwasioyz wouinye ud
alueaepod aqopoxiedy -

:dNO 34d 'jueniodpQ »

(ex{2BUY ‘S1UBIRIA ‘BOZNRU) BIDURIS|OIUI o
dNO 1wejaeidiud Axens [sujewaou ajuapedyeu -
(eaeun eAOANYD) 22uBIdWOD-UOU - _nJ/
:dNO leqopoyp 1ud Awiz|qoid ‘=
eaodpod eudlanu eueaQO

“An1zAA noyonaod
NOUZEABZ 9UP3JIS OS 19P N NAEIS OYIIUIP| OYIAOH|3D
1ue AnzAA naeas niuasda)z 3 a1pasau gNO Bqopey|a

Zuiddis + omsuapesod awaip sa oasuapesod aulalp lBUAWE T
ADDJEISAW T | 3IUEALD

(novjoa §1 =) B3p Z0I
(9007 'Tiwva 10 32 ansnag)

‘|eli3 pa||043uod

PaSIWOPUE. 3.13Udd1INW O[TV 4D YIMm
uaJp|iy> Joj sauawa|ddns A3usua uiroud [e10 .

& ¢

eaodpod eudlinu euedQO |

B

"a12L1INUEW [DuZeARZ DUPAJIS 9GI3I| A DUUIINBU
Aodeisaw ¢ sepod omisuapedod auRIp 1UE JNO
(5007 epaq (g suoy)
4D YaIM s3npe pue U
SJUD2S2|OpE paysiinoujew ul snjels |euonlinu
m>0._n_F__ ol mm_mmum._um |eUOIUSAUOD JO 3dn|le{ e

NUZIIQP ez JNO 2Inzeaod %p JNO 22ueldwod %65
(5007 's0uquy 1543 [0 33 7 souy) <>
‘sisouquy u_umxu Yiim ../,ﬂ

S3|NPE pue US.p|Iy> Ul 9duel[dWwOod JusUIedl| o

e’
esodpod eullianu euelO

eJodpod eudlianu eujeIaIUBIER] ©
piodpod puLiNuU DUDIAIUT o
Suiddis — eaodpod euzLinu eujeaQ e

oalsuapesod anIp -
weuzez Aroup-f Auamjadsoud
BZABUB BUIIP -
(puzuap ..w:w_._u_.._._-v Apip eaeadn o /
N

Aaodpod [aulanu Awuo4

59



awasdajz aureyiudis s nayun) ysAusnd pppziIqDIS -

eloada oyaujersagnd eaeddn -

1sed dn-yaed Jgjsau nsowowy sereu Aaud -
Auipoasejusined eiueAe) e *

(£007 101 U nnpy e 39 Wi unss3 NIdsY)
dNT EAR BfZIU (%08 > | AT4) nnuynsod wouand wouzearz id

BUAIDIRJD BISSAA = dNT DI2DYIdD DUSDIA -
Jaydew Apyads e Auazuas augolesop 3l A |lig
{BMRULD) DUIBHIPUL -

H.u“,.x/.
alueAOSEIRN » |
Yot

esodpod eupLinu eujeIUT |

upoy 7| -8

poalad Aujpnuiauoy Aupou -

apwji|de qosods «

BIWOISOISES BY2IBANAIYD o

(3)yoad mo)) yiquod Lyiwoiso.ised
A1as aupaepuels
(93d) prwoisosispn pydidoysopuz DULUDIMIAY -

(SON) epuos riasedoseu .
BPpwdersay «

eA|ZAA BAOPUOS .J,,...kw_“

(dN3) eaodpod euplianu eujesaiug

(5007 Woulte 125 yauuns)
(%6S) 21812u3 deIA 1w B (3//) ISABIPZ 111D s nuaed 4o -

(6007 TPaw adsay wdp 10 3 H ARl 007 NOdT 10 32 O 1ou3.)
1oeyiidwoy yakuzeaez zaq -
njunj ysAusnjd b1opzIIqDIS -
dP1ALY] Yahrprnawodo.ue alualsojdo :mjos Z A -
(1148 ‘3soulowy ‘exshA) Aonawpiod
ya>4xyo180joxnp ajuasda)z aurupyusis:mjol | A -

T

wnnuynsed
wikuonyd (502 | A3d) whuzengz aupans € (%05 > |AZ4) whuzeabz os -
acauaided 43 Yabisisp n aipmg ./
-

ejodpod eulianu eujeaaug

Aodpisaw g spaod NO + omsuapelod awalp
Aodnisod y>AuAnDAISZUOY SIUDYA|Z -
yoAjadsop n g'g| > |G -
a19d+g > myaA ) 3souzowy ‘o 243d'g| > |Wg °
RPBYIPUI
AOMOJ g 2 AocJuaded 40 YT/
A0)O4 8| > AcquaIed 4D %E[-9 o

(£007 10014 upd AnN 1o 3 Wl 3003 N34SV
=y
‘sisoaquy opshy %

10} 340ddng uonLianp |ed23ug uo a3epdn o &

eJodpod eupLianu eujRIIUg




™ —

aiueag|d [e aiuedmy suzow ejeury lusloyz od -
ndeiajonz) 1ud exynadjeue Aa aupzia aaud
nyonuq eu ayojod A 2121A2 e Jeds azow -

% Ayaods supjeaucy ;jaaed -
=
" puAIID pA0qAYOod DUDWION e

(6002 1 pol sy uad e 39 M AqnaL )

(:dNO A alnyenjod g0g) Suiddis Jesczijewiuiw -
yoodeisaw ¢ — 7 od nweuzez oysulaip ezAeue -
AApa3s npoard

oypuuap wizas Aujpwriou IDAOYIDZ e,

Ayoejdaud 4+ (suuap) a1ueAOLIBSO BURYOT
NOIWO0IS0.ISES S JOAIZ
Auipod B10AI1Z BII[RAY -

eauaded B10AIZ BIjRAY B 98RWI-ApOq -

Aaopjey auperdosoydAsy

-

ZEIBZ BUARE.ISIUIWPE o
Axjodeu supueuy -

dZ ©F yuapely yeooweod yaofRnncaeipz Ya4ueaozisofaiey JWEBUZOZ A NS AU
Aias supeyide ‘edwnd eujeasiua -

a1ualadzaqez 21uyd93 — oujelIRIe|Y

Auipou e ejuaided epenp3y

eiodpod eulinu eujesslu]

Juaud|yoz wosfouzoiha o 13xajul
fouppuidsas 1ud ausioyz azow ps DPUDIA|OL
(aruniajos fanozoynd oyoniod) Py dIjOqeIDW o
(oy20uy ‘BueIeis ‘Y5 ‘eyquod oyauasouez Ag) 119 -
(annupedAa ‘a1ueaoisadia ‘aneyddn ‘edexo|sip) D21UY22] -
(amsipyur angnuesd uqropp 21ze.3) BUIENO| o
9J0)SON e
(epnoaniad ‘auppiol) audRjUl -
(eweaean ‘eppiopad eyojed gz) RIBINIYY « o
EOCDV_\.C’ S DIBISIANS — QUSDIA ¢

alwolsou3ses a1oeyIidwoy)

Ajnwuoy auseuawafa A1 [ I -
1uazuon od Ajaep v/, & paud Ajaep 7 -
nsowowy / Ny nyesqo gjpod -

Aowidzua yolypyeanjued epejuswa|dng o

(suuapzha x 7 — §) wizaua Auuap -

Aoyaeadiad axprioeyadiy

apueJajol gjpod aluesosAaeu audmsod
(2sojyo44 ‘e1dEIIUDIUOY| ‘WB(qO) BIDUEBID|O] -
oAEP YoAroAIZAA YoAueniodpo %09 — g - |

AMZAA [aujeaa3ua sidzoy «
=

)

eaodpod euplianu eujelaluUg

61



eideJa1 gudLNU BUAISRUSE B BUDJDID) -
3ID11INU[BW B)ISOUTRIP BUSBIA B BIDUIAIIY o
Aoc1uaied YdAAONIZII BIDBIIUSP] -

ANZAA NABIS BIUBACICIIUOW DUSPIABLY o
foadA & 3sea Aufewutou ;a1 -

bt

JoAEZ

{sas 10°1-) €'a1 Iwa
(505 95'0-) B4gs Asowewy
(55 E1°0+) WagL | BxshA
e R w LA e BT S I SO S Dy
SL°G] myan oa anaweied 3iSooxmy |«

1oEAdioy YaAUZERET Zag | «
PRIEMOE] ~ 001 QAD "YopBa ean | £
W1E4g" | [WO0O0|
|W/[EDAST' ] WS
+ IWf[EE’ | WODO|
dN3 sidzoy |«
(sas 86°1-) §'91 IWE
(505 §1'1-) By § sowowy
2 s (505 90°0+) WI9L | "wEhA
i —— Dyjal £°G] WjpA oA NDT 3juspasey R
- IWa epedan g esouiBniaysd i . o
P TIPP/BOSIV _ow%_ﬁ_ L=

72 waided — psoussnys aseN

AUOULIOY OYaAcISE 30ap 'dsng |+

{sas sz'o+) 6's1 IWa
(505 6€'1-) g'g) sowmowy .
(505 70'7) uPgo| ®xsén -
oyod
61" miaa oA anaweied ppBojoxny | .

1Peydwey 2ag |«
FAIEHOR1 ~ 0E1 QRO ‘WA PBN /I b
1WfIE | Q0L [N Sidzoy

E (sas pt'z-) €T1awe -
. (505 56°7°) Bag'p| 2somowy -
15 (505 98'1-) wego| eshs -
E OYOJ g5 MjIA OA N JUIPIAET
1 m esouldniaesg ‘|4
= 1084z0W0Y OSIV ‘e2M31Q

€ '2 3uaided — souasny|s aseN

g

(sas 940~} s°51 1wg
(505 70'1-) B467 asowowy
(505 68'0-) wWaLE| THsie

oyos §9)
oA oA autsweed aydajoxny

1peydwoy yhuzesez zag
e mw (a1ueaein)
— | uauanyez © ysesRu yadusendsas
| ud euRIajol BUBsIOYZ
PRAIEMOS1-0E1 AAO P31/ [eIYBE
234001 | ‘W08 ‘dN3 sidzoy
(sas se'z-) 8'z1 ‘iwa
(505 80'7-) Bg"I T asowouy
(505 £0'1-) wagT | Exsia
0304 §°g M{3A OA N34 IIUSpIAEZ
esoulEniae sq |4
XTHSO/B054V 2adejyd

|2 3uaioed — 3souasnyjs aseN

e I¢

62



NOVE PRAVIDLA PRESKRIPCIE ENTERALNEJ VYZIVY

Volekova Maria, Rimavska sobota

NOVA KATEGORIZACIA - ZJEDNOTENIE UHRADY

]
' 11! 11! Hepatalne diéty

Diabetické diéty
Standardné polymérne diéty

diéty bez vlakniny Renélne diéty

diéty s vlakninou
diéty so zahust'ovadl > " T :
diéty bez tukov Diéty pri respiracnych ochoreniach

Standardné polymérne diéty pr T e T

diéty bez vlakniny

diéty s viakninou - omega 3 MK, MUFA alebo MCT
¥ diéty pre dojcata - omega 3, MUFA, MCT,
s glutaminom a argininom
o|ig°mérne d|éty - omega 3, MUFA, MCT, s

vlakninou a argininom

do 100 kcal/100 - HMB a vys$sSim obsahom D3

o do 150 kcal/100 m # a - MCT, TGF beta 2 pri
do 200 kcal/100 mi nespecifickych

zapaloch ériev

cy == IR do 250 kcal/100 mi

Index = 1,5

| Index = 1,6
Standardné polymérne diéty
| do 100 kcal/100 ml = 1 RD | Index=15
do 150 kcal/100 ml = 1,5 RD
do 200 kcal/100 ml = 2 RD -
do 250 kcal/100 ml = 2,5 RD | Index=1,3
Standardné | Index =2

Maximalna cena RD,
Index = 1,65 | ktord uhradia ZP
0,58 x 1,65= 0,957 eur,

Oligomérne diéty

Tl = Maximalna cena RD,
ndex = 3 ktord uhradia ZP
0,58 x 3 = 1,74 euro




DOKUMENTACIA - ZJEDNOTENIE INDIKACIHI

| =y

PODUYZIVA

HABITUALNA PODVYZIVA

adaptacia
kompenzaény metabolizmus
fyzicka vykonnost zachovala

metabolicky stres
zvysuje riziko rozvoja
malnutricie

—BULIMIA

V' hormoénov
gonadotropnych
somatomedinu C a GH
konverzie tyroxinu

WV energeticky vydaj
teploty, ¥ TK
bradykardia,,

. i |N"ENTERALNA VYZIVA
— METAE e~ =====PODPORA PRI
LUST IS DEFEKTNOM PRIVODE

mobilizacia zasob pre . . neurotransmitery

zvysenu produkciu energie hormény

na prekonanie zataze imunita
pri defektnom privode v vazoaktivne
ich ziskava substancie
z vlastnych struktar cytokiny
(kostrové svalstvo) koagulacia

nutriécnymi molekulami
modulu;eme

pokles imunity - sepsa ; 4 = nutriénymi
pneuménia R molekulami
sarkopenla - respiracné zlyhanie B ) opravujeme
imobilita ; defekty
znizena hojivost, dekubity ¥ s metabolizmu
zmena fﬂpkekmetlky lie€iv 2 vyvolané
= " NS ] ochorenim




INDIKACNY PROTOKOL '“KOMENTAR

I.Potvrdenie rizika a vyvoja malnutri®ie - anamnestické udaje

Anamnéza: Skére — body (vhodné vyznaéte) sa r!edaju exaktne verifikovat
Nechceny pokles hmotnosti ma“vby byt podn.etom
a‘)zta) mesiac 0 5 % (seniorio 3 % ) Ano - 1 | k vysetrer"u pac'enta
alebo . - e
b)pokles hmotnosti za 6 Nie - 0 4 k odhaleniu priciny
mesiacoch 0 10 %

Znizeny prijem o 35 % z plnej Ano -
davky 0PN :?:7 01 znizeny BMI potvrdzuje podvyzwu

Antropometrické vysetrenie

Chodiaci pacienti muzi [Ano - 1 B
BMI <19 [Nie-0 , fyziologické rozpatie obvodu

dominantného ramena

alebo leziaci
pacienti ie - ) populacii nie je zname
Obvod dominantného | < 26
ramena v cm

Ak je skére = 1 pokradujte v éasti II.

: hodnotenie prvej Casti
_ma vyznam
iba vo vzt'ahu k ¢asti druhej

INDIKACIE AMBULANTNEJ — k Poruchy travenia
ENTERALNEJ VYZIVY PRI e a vstrebavania (uved'te
POTVRDENI RIZIKA A VYVO - konkrétnu indikaciu z prehladu
MALNUTRICIE indikacif - vid nizsie)
e —— 6. Poruchy metabolizmu (uved’te
konkrétnu indikaciu z prehladu
- ZniZeny prijem potravy indikacii - vid' nizsie)
(uvedte konkrétnu indikaciu L
z prehl'adu indikacii- vid’
nizsie)
. Poruchy pasaze (uved'te
konkrétnu indikaciu z prehl'adu
indikacii - vid’ nizsie)
B. ZvySené nutri¢né poziadavky
(uvedte konkrétnu indikaciu
z prehl'adu indikacii - vid’
nizsie) ; 6. cysticka fibréza
Zvysené straty proteinov CHOCHP
(uved'te konkrétnu indikaciu
z prehl'adu indikacii - vid’
nizsie)

_-f"’

diabetes
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" FORMIENTERALNE] UVZIVY - MNOZSTVOVE LIMITY

Nazov 14 dni 31 dni
675 kcal/den 2000 kcal/den
Nutriéna podpora |9 450 kcal

Nutri¢na podpora 20 925 kcal

62 000 kcal

Thaplaiok paistenca
=% deplatku poiviencs

EMESURE PLUS, Sokuidond prchel | ol o200 mi |AJNS (ML L 1,10) 194) 180 5 | 004] 206
GLUCERMA BELECT, vandkov prichef 30l ta500 ml |ABE (ML | 5.23) B9 450 8 i
FMSLRE Py Advance, wandicwd wod Bx200 ml [AdEn PR LT 1B 340 )

1 Znizeny prijemipotravy,
pri pokrocilych ochoreniach, dysfagia, odynfagia
je sposobeny anorexiou, | porucha Zuvania
dyspnoe alebo . ! stenézy,
mozgovou dysfunkciou ‘ striktiry horného GIT
utlak zvonku
respiraéna insuficiencia tumory hornej ¢asti GIT
kardialna insuficiencia = — tumory laryngu
chronicky reumatizmus
NCPM s fatickymi poruchami
demencia gastroenterolég posudzuje
organicky psycho syndrém = | moznost zavedenia
Alzheimerova choroba b PEG (PEJ)
nadorova anorexia E alebo chirurgickej
nadorova kachexia gastrostémie
CHRI v preddialyzacnom obdobi
dialyza¢na encefalopatia
kongescia v GIT pri CAPD PEG sa musi
nestabilny diabetes s graviditou zaviest véa
diabeticka anorexia pri-gravidite : 1
diabeticka malnutricia plodu |
CHOCHP s hyperkapniou

u 2. skupiny ochoreni

poruchy prehltania
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rekonvalescencia po operacnych
septickych, ventilaénych
komplikaciach, zla kondicia,
nezhojené rany

rizikovi pacienti pred vel'kym
operaénym vykonom

SO zniZzenou

zataZovou rezervou

nevyrovnany diabetes
CHOCHP - GOLD III - IV
irh6za pecene
HRI v dialyzaénom programe
fekéné pooperacné komplikacie
u pacientov
na dlhodobej imunosupresii
_malignity po rozsiahlych
] _bnkochlrurglckych vykonoch
starecka sarkopénia
so zhorsenim mobility

CHOCHP - GOLD III - IV
cirh6za pecene

diabeticka gangréna

diabetik s abscesom

— | diabetik so sepsou

CHRI v dialyza¢nom programe

. Crohn
ulcerozna kolitida infekéné, toxické komplikacie
chrlomcka pankreatltlda T = chronickych ochoreni
malignity : fAX
polymorbidita s kombimaciou a ich liecby
renalnych, hepatalnych, ! recidivujice peritonitidy pri CAPD
kardialnych, pl'Gcnyech-echoreni— refiovy Gtlm po chemoterapii
|starecka sarkopénia s rizikom | - ~hlboké nehojace sa dekubity
~—|Fespiragnych komﬁﬁk‘éﬁL— poéas chemo a radioterapie
sarkopénia pri imobilite

vypadla plna vyziva
sipping -

paracentézy ascitu | dlhodoba vyziva ’
peritonitidy pri CAPD = sondou ‘}'I___J P
je rizikova |

SR OTUChY AN aVENIala VSt \
2000 kcal nestaci | I
m. Crohn = pre mladého pacienta
ulcerézna kolitida pre sy kratkeho éreva —— —!
radiacna enteritida

radiacna kolitida = . indikacia oligopeptidickych
ischemiCka enteritida diét ako nutriéna podpora
ischemicka kolitida 3 postrada logiku
coeliakia

sklerodermia

portalna hypertenzia

sy kratkeho ¢reva

amyloid6za

st. po prekonanej

akitnej pankreatitide— | . . "
chronicka pankreatfitida - DEFICIT PROTEINOV

st. po pankreatektomii ' FRESUBIN PROTEIN POWDER
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SPECIALNE NUTRICNE POSTUPY

bRporuchyimetabolizmu
individualne rezimy vyzivy

st. po prekonanej hepatitide B
toxické poskodenie pecene
kurabilna maligna infiltracia pecene

autoiminna hepatitida . )
cakatelia na transplantaciu pecene u ktorych je nutriéna podpora

cpo:tzgﬁgaﬁ%c:gtzaalna encefalopatia alebo plna vyZiva je déleZitou
e‘),(cesivne zvySené TG g || _ sacastou Standardného
. terapeutického postupu

‘ transport cl zo sekrecnych buniek epitelu
i ostatné transportné cesty

“membranach buniek bikarbondatov

elektrolytov
glutatiénu

eMergetickej rovnovahy-...~,
acidobazickej ro

osmolarity 2
antioxidacnej och rany

sekrecného epitelu

hyponatrémia

a hypovolémia

£} Sok

“CHOCHP respiraéné zlyhanie

pri zat azi

potné Zlazy
plica ) _
pankreatitida  malabsorbcia

git ' = PN diabetes mellqm\
p ﬁ

pankreas : “bilidrna cirhéza
zlCové cesty : I cholelitidza
urogenitalny systém 8 e




| atabaza rarithych ochoreni
EURORDIS i ORPHA5 86

ZDRU?ENI,A PACIENTOV __f
S RARITNYMI OCHORENIAMI*. _-=

lUradny vestnik Europskej unie
C151/7

Rada eurépy odportca, e

xzrcalce:vsal.(lf staty ktora bude analyzova,t' situaciu,
SR 5 nasledne koordinovat pripravu

strategické plany Lk i stratégie starostlivosti o pacientov

zlepsSenia zdrav. starostlivostie: so zriedkavymi ochoreniami,

o raritné ochorenia vratane pripravy koncepcie

Specializovanych

Na MZ SR bola vytvorena
pracovna skupina expertov,

budovali odborné centra .~ - =
~ zhromazd'ovali vedomosti
- zabezpecili odbornii
pripravu personalu
£

g

JE NEVYHNUTNE

SPECIFIKOVAT VSETKY
POZIADAVKY

A NAVRHNUT POTREBNE

ORGANIZACNE PRAVID



'\=SPEGIALNE PUSTUPY

Navrh dokumentacie:

=T

| Nazov navrhovaného
nutriéného postupu:

Definovanie indikatorov
acinnosti
nutricného rezimu:

Patofyziolégia ochorenia (stavu
komplikacie, ktoré podmienuja
indikaciu dietetickej potraviny: F

Popis mechanizmu
ocakavaného ucinku:

Vymedzenie pacientov,

pre ktorych =l o Y D =
je nutriény rezim urcéeny: 3 CYST'CKA F|BROZA

JE INDIKACIOU o
eI ipravlula : :PRE VSETKY FORMY VYZIVY,
uréovanie G&innej davky: {KTORE PACIENT TOLERUJE

V DAVKE, KTORU

ORGANIZMUS :
DOKAZE

SPRACOVAT : J

“musia byt vy$pecifikované

a Indikatny protokol B e
potreby pacientov — onoda s gastroenterologom

s cystickou fibrézou nezohl'adfiuja “pre zavadzanie PEG
| dohoda so strediskom pre DPV
pre zaradenie pacienta
===, “do programu DPV
specialisti musia vypracovat
vlastny indikacny algoritmus
enteralnej podpornej i
plnej vyzivy
parenteralnej podpornej i
pInej vyzivy

nevyhnutnym predpokladom
kvalifikovanych rozhodnuti
Jeedukacia v oblasti vyzivy,
ktora u nas

absentuje
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THE ROLE OF AquADEKs IN THE NUTRITIONAL CARE
OF CYSTIC FIBROSIS PATIENTS

YASSO Health

AquADEKs is a highly bioavailable antioxidant-enriched multivitamin and mineral
supplement, specially formulated for the nutritional care of cystic fibrosis (CF) patients.
CF interferes with intestinal digestion resulting in the reduction of pancreatic digestive
enzymes and a diminished bile acid pool which subsequently lead to malabsorption of
fat-soluble nutrients.

The formulation in AQUADEKS is based on the latest scientific and clinical evidence
and incorporates proprietary microsphere technology that facilitates absorption of key
fat-soluble nutrients by presenting them in a micellular form. The effectiveness of this
technology was demonstrated in two clinical studies. In the pilot study, the safety and
efficacy of the prototype formulation was evaluated in CF patients. Supplementation
with this prototype multivitamin formulation significantly increased the plasma levels
of the fat-soluble nutrients beta-carotene, y-tocopherol and CoQ10, while there was a
reduction in inflammatory mediators from induced sputum.

A larger clinical study evaluated the safety and efficacy of the commercially-available
AquADEKs Softgels in CF patients. Daily supplementation with the AQUADEKs Softgels
significantly increased plasma beta-carotene, y-tocopherol and CoQ10 and decreased
the levels of proteins induced in vitamin K absence (PIVKA-II). Increased beta-carotene
levels were associated with improved growth parameters.

A third clinical study evaluated the antioxidant effects of the three AquADEKs
presentations (Softgels, Pediatric Liquid and Chewables) in pediatric patients with CF.
AquADEKs was shown to attenuate lipid peroxidation in plasma and protein oxidation in
erythrocytes and to normalize superoxide dismutase activity, an antioxidant protector, in
erythrocytes.

AqUADEKSs has been shown to safely increase and / or normalize fat-soluble vitamins
and antioxidants in CF patients. AQUADEKS provides a multivitamin mineral supplement
solution that will obviate the need to take individual vitamins and may increase
compliance. Normalization of fat-soluble vitamin levels may have a meaningful long-
term impact in CF patients.

A new multicenter, randomized, controlled, double-blind, phase-lI clinical study is on the
way in order to further substantiate the results of the previous studies.

Yasoo Health, the manufacturer of AQUADEKSs, is a science-based nutraceutical
company which develops innovative, condition-specific products that are supported by

clinical studies.
AD E [ (S °
- s

For optimum absorption
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ULOHA AquADEKs PRI NUTRICNEJ LIECBE
PACIENTOV S CYSTICKOU FIBROZOU

YASSO Health

AquADEKs je vysoko biodostupny, o antioxidanty obohateny multivitaminovy a
mineralny vyzivovy doplnok, Specidlne formulovany pre nutricna lieGbu pacientov s
cystickou fibrézou (CF pacientov). CF spbsobuje nedostatoéné érevné vstrebavanie,
¢o je zapricinené redukciou pankreatickych traviacich enzymov a znizenym objemom
ZIGovych kyselin, o nakoniec vedie k malabsorpcii nutrientov rozpustnych v tukoch.

Formulacia v AQUADEKs sa zaklada na najnovsich vedeckych a klinickych dokazoch
a zahfha proprietarnu mikrosférnu technologiu, ktord wulahéuje vstrebavanie
klicovych v tukoch rozpustnych nutrientov tym, zZe ich dodava v micelarnej
forme. Efektivitu tejto technologie demonstrujd dve klinické Stadie.

V pilotnej Stadii bola hodnotena bezpecnost a Gcinnost prototypovej formuly u CF
pacientov. Suplementacia s touto prototypovou multivitaminovou formulou vyrazne
zvySila plazmové hladiny v tukoch rozpustnych nutrientov beta-karoténu, y-tokoferolu a
CoQ10, zatial ¢o bola zaznamenana redukcia v zapalovych mediatoroch v indukovanom
spute.

VacSia klinicka Stadia hodnotila bezpeénost a G¢innost komeréne dostupnych AQUADEKs
Softgels u CF pacientov. Denna suplementacia s AQUADEKs Softgels vyrazne zvysila
plazmovy beta-karotén, y-tokoferol a CoQ10 a znizila hladiny proteinov indukovanu
absenciou vitaminu K (PIVKA-Il). ZvySené hladiny beta-karoténu suvisia s lepSimi
rastovymi parametrami.

Tretia klinicka Studia hodnotila antioxidaéné Gcinky troch AQUADEKs foriem (Softgels,
detsky sirup a zuvacie cukriky) u pediatrickych pacientov s CF. Bolo dokazané, ze
AquADEKs zmiernuje lipidovl peroxidaciu v plazme a proteinovu oxidaciu v erytrocytoch
a normalizuje aktivitu superoxiddismutazy, antioxidantového protektoru, v erytrocytoch.

Bolo dokazané, Zze AQUADEKs bezpeCne zvySuje a/alebo normalizuje hladiny v
tukoch rozpustnych vitaminov a antioxidantov u CF pacientov. AQUADEKs poskytuje
multivitaminovy mineralny doplnkovy produkt, ktory odstrani potrebu brat jednotlivé
vitaminy a tym moZe zlepSit pravidelnost uzivania. Normalizacia hladin v tukoch
rozpustnych vitaminov méZe mat vyznamny dihodoby dopad na CF pacientov.

Nova multicentrickd, randomizovand, kontrolovana, dvojito slepa, phase-ll klinicka
Stldia prebieha za ¢elom dalSieho potvrdenia vysledkov predchadzajdcich stadii.

Yasoo Health, vyrobca AQUADEKS, je vedecky zaloZena nutraceuticka spolocnost, ktora
vyvija inovativne produkty Specifikované pre konkrétne ochorenie, ktoré sa opieraju o
klinické studie.

preklad: Tomas PlSko
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OSTEOPOROZA U PACIENTOV CF

Kristina Kubejova
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II. PREVENCIA

Cystic Fibrosis Foundation

European Cystic

Fibrosis Society

30 ng/ml

20 ng/ml

Kalcidiol
Dojca

400 - 500 IU (max. 2000 IU)
800 - 1000 IU (max. 4000 IU)

1000 - 2000 TV

Do 10 rokov 1000 - 5000 IU
Od 10 rokov 1000 - 5000 IU

800 - 2000 IU (max. 10000 IU)

Cystic fibrosis-related bone disease. Paccou, 2013
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CYSTICKA FIBROZA A ESTROGENY - TICHO PRED BURKOU?

Ferenczova J, Feketeova A, Urbanova V
I.klinika deti a dorastu LF UPJS a DFN Kosice

U detskych pacientov s cystickou fibrézou (CF) sa
z endokrinnych porich najcastejSie stretdvame so
zaostavanim v raste, oneskorenym nastupom puberty Ci
poruchou glukbzovej tolerancie.

V ostathom cCase sa venuje zvySena pozornost
vplyvu Zenskych pohlavnych horménov na vznik a
priebeh ochoreni. Je dokazané, Ze Zenské pohlavie
je spojené so zvySenym vyskytom autoimunitnych
ochoreni, je rizikovym faktorom chronickych plicnych
ochoreni i infekcii dychacich ciest. U pacientov s CF
Zenské pohlavie podmienuje rychlejSiu progresiu a
zhorSovanie plicnych funkcii, zvySuje vyskyt akltnych
exacerbacii a vedie k skorSej bakterialnej kolonizacii
Pseudomonas aeruginosa.

Negativny vplyv estrogénov na klinicky priebeh CF u dievéat sa zacina prejavovat
s nastupom puberty a objavenim sa sekundarnych pohlavnych znakov.

Estrogény na bunkovej Grovni ovplyviuja:

1.) imunitné a protizapalové procesy (znizena tvorba laktoferinu, znizena odpoved' IL-8),
2.) mikrobialne spektrum - skorsia kolonizacia Pseudomonas aeruginosa a jej rychlejsie
konverzia na mukbzny kmen a

3.) mukociliarny klirens - estrogény vedu k dehydratacii hlienovej vrstvy zvySenim expre-
sie sodikového kanalu a zniZzenim aktivity vapnikom aktivovaného chloridového kanalu.

Pocas fazy menstruaéného cyklu s najvy$Sou koncentraciou estrogénov je zhorSeny mu-
kociliarny transport a tym ocista dychacich ciest, ¢o predisponuje k akitnej exacerbacii
pllcnej infekcie.

U Zien s CF uzivajlicich hormonalnu antikoncepciu boli dokazané signifikantne nizSie
koncentracie estradiolu spojené so znizenym vyskytom akltnych exacerbacii i znizenou
spotrebou antibiotik.

Autori prezentuji kazuistiku 15,5-roénej pacientky s CF diagnostikovanou v
novorodeneckom obdobi, u ktorej po menarché doslo opakovane k akUtnej exacerbacii
plicnej infekcie. Po 5. atake nasadend nizkodavkovana hormonélna antikoncepcia
viedla k zlepSeniu klinického stavu.

UzZivanie hormonalnej antikoncepcie v svetle najnovsich poznatkov sa ukazuje byt

cestou ako ovplyvnit vyskyt exacerbacii plicnych infekcii a zlepsit tym prognozu
pacientok s CF.
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POSTER: VYZNAM VYZIVY
U PACIENTOV S CYSTICKOU FIBROZOU

Autor: MUDr. Michalea Matis¢akova *
Spoluautori: MUDr. Erika MindZakova 1,2 , MUDr. Martina Miskovska *,
MUDr. Jaroslav Fabry, PhD. 1, MVDr. Jan Melter, PhD. *

1 Klinika detskej tuberkuldzy a respiracnych choréb JLF UK, Dolny Smokovec
2 Klinika deti a dorastu JLF UK, Martin

Stav vyzZivy pacientov s cystickou fibrézou /CF/ je
vyznamnym faktorom pre progn6zu ochorenia. Pacienti
s CF maju ¢asto spomaleny rast spésobeny kombinaciou
malabsorbcie, zvySenej spotreby energie a znizenej
chuti do jedla. Dostatok vyZivy a korekcia maldigescie
a malabsorbcie sU nevyhnutné pre normalny rast
a optimalne pllicne funkcie. V tychto suvislostiach
vyziva vyznamne podmienuje kvalitu Zivota a dlhodobé
preZivanie. Spravna funkcia exokrinnej Casti pankreasu je
dominujica pre klinické prejavy maldigescie. Zakladom
lieGby malnutricie u pacientov s cystickou fibrézou je
v€asna diagnostika cystickej fibrozy, skoré rozpoznanie
pankreatickej insuficiencie a nasledna substiticia
pankreatickych enzymov, najma lipazy. Vyskum v oblasti
lieby malnutricie CF pacientov sa preto slstreduje aj na alternativne zdroje lipazy napr.
na mikrobidlne lipdzy mykotického a bakteridlneho povodu. Pridavanie jednotlivych
makro a mikronutrientov je velmi dolezité. Stav vyZivy je nutné pravidelne monitorovat,
aby sa mohlo véas pristlpit k adekvatnej intervencii.

Klugové slova: cysticka fibréza, malnutricia, pankreaticka insuficiencia, lipaza




ETNICKE A ETICKE ASPEKTY NOVORODENECKEHO SKRININGU
CYSTICKEJ FIBROZY NA SLOVENSKU

S. Dluholucky, M. Knapkova
Skriningové centrum novorodencov SR, DFNsP Banska Bystrica

Uvod : Pilotna Stldia pri zavadzani novorodeneckého
skriningu cystickej fibrézy (CF) na Slovensku pomocou
stanovenia imunoreaktivneho trypsinogénu (IRT )
zistila jej vySSie hodnoty u viac ako 34% novorodencov
romskeho etnika. Pritom je dlhodobo znamy fakt, ze
vyskyt CF je u slovenského romskeho etnika extrémne
zriedkavy.

Cielom prospektivnej Stldie bolo porovnat a vyhodnotit
rozdiely v hladinach IRT v kaukazskom a romskom etniku
a stanovit hodnoty cut-off limitu podla etnika. V skriningu
sa zaviedlo stanovenie a oznacenie romskeho fenotypu.
Néasledne bola priebezne vyhodnotena efektivita takto
upraveného skriningu.

Vysledky: V prospektivnej Stldii marec - maj 2010 bola
zistena priemerna hodnota ITR1 u kaukazského etnika (K) 20,77 ng/ml, u romskeho
etnika ( R) 26,92 ng/ml - rozdiel bol Statisticky signifikantne rozdielny na hladine
p < 0,001. Na zaklade prepoctu bol stanoveny K cut-off limit IRT 70 ng/ml,
a RIRT 83 ng/ ml -tzn. 0 20% vysSi. Od zaciatku zavedenia tychto rozdielnych limitov -
1.1. 2010 do 31. 7. 2013 bolo celkovo v skriningu vySetrenych 197 252 novorodencov.
Z tohto poCtu bolo 171 293 deti kaukazského etnika (K = 86,8%) a 25 959 deti
romskeho etnika (R = 13,2%). Pozitivita K IRT1 testu bola v 2,10%, pozitivita R IRT1
v 2,97%, v opakovanom IRT2 teste bola pozitivita K IRT2 v 0,44%, pozitivita R IRT2
v 0,51 % - takmer rovnaka u oboch etnik . Celkovo bolo potvrdenych 28 pripadov CF.
VSetky deti boli kaukazského etnika. Prepocitana incidencia CF na celi populaciu je
1:7 044 zivonarodenych, prepocitana na realnu K populaciu je 1: 6117 Zivonarodenych.
Skriningova prevalencia CF u rémskej populacie je mensia ako 1: 25 959 - nulovy
zachyt v tomto etniku.

Diskusia a zavery: Doteraz boli zistené vyssie hodnoty skriningového IRT len u afro-
amerického a afrického etnika, vyssie IRT neboli zistené ani u Romov okolitych statov
Slovenska. Pritom vyskyt CF u slovenského romskeho etnika je dlhodobo extrémne
zriedkavy. Opat je rozdiel v tom, Ze CF sa v okolitych Statoch vyskytuje aj u Romov.
Falosna pozitivita skriningu predstavuje negativny stres na rodiny deti. ZvySenie hodnoty
cut-off limitu IRT vyrovnalo recall rate prakticky do zhodnej hodnoty kaukazského a
romskeho etnika. Riziko tniku zo skriningu pri zvySeni cut-off limitu nehrozi, pretoze
recall rate je rovnaky a naviac, u slovenskych Romov je CF velmi zriedkava. Uvedené
vysledky pine potvrdzuji eticky aj ekonomicky aspekt tipravy cut-off limitov. Vyhodnotiac
aj iné genetické odchylky aj hodnota IRT poukazuje na skutoc¢nost, Ze slovenska romska
populacia je samostatnou migraénou vetvou romskej populacie v Eurépe.
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m VYSLEDKY NBS SK 1985 - 2012

PORUCHA NBSOD No.SKRIN. No.POZIT. SKR.PREVAL.
CH 1985 1,760 390 441 1:3992
PKU 1995 983 109 166 1:5922
CAH 2003 498 125 54 1:9225

CF 2009 219784 32 1:6868

DETAILNE VYSLEDKY SKRININGU CYSTICKEJ FIBROZY
2010 - Sept. 2013

PARAMETER

Z NICH ROMSKI
RR KAUZAZANOV
RR ROMOV

(LEN KAUKAZANI )

PRIEM. IRT1 CF PRIPADOV
PRIEM. IRT2 CF PRIPADOV
PRIEM. HLADINA CI- CF

HODNOTA / PERCENTO

27 347 113,2%
0,58%
0,63%

333,91 ng/mL
143,30 ng/mL
94,47 mmol/L

GENOTYPY AF508del hom/ het/ iny : 13/12/6 = (40,6/37,5/18,7)




VYSLEDKY NOVOROZENECKEHO SCREENINGU
CYSTICKE FIBROZY V CESKE REPUBLICE

Krulisova V. 1, Holubova A. 1, Balasc¢akova M. 1, Piskackova T. 1,
Skalicka V. 2, Drevinek P. 3, *Votava F. 4, *Macek M. Jr. 1 *Oba autofi
prispéli k praci stejnym dilem

1 Ustav biologie a Iékafské genetiky, 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceska republika

2 Pediatricka klinika, 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceska republika

3 Ustav lékaFské mikrobiologie, 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceska republika

4 Klinika déti a dorostu, 3. LF UK a FN Krélovské Vinohrady, Praha, Ceska republika

Uvod: Na zakladé vSeobecné uzndvané prospésnosti
novorozeneckého screeningu (NS) cystické fibrozy
(CF, NSCF) byl v mnoha statech zaveden celoplo$ny
NSCF vyuzivajici rdzné typy screeningovych protokol(.
Protokoly zaloZzené na stanoveni imunoreaktivnino
trypsinogenu (IRT) jako prvniho a DNA analyzy (DNA)
jako druhého kroku (tj. IRT/DNA) ze suché krevni skvrny
jsou povaZovany v soucasné dobé za zlaty standard.
Tento pristup ve formé IRT/DNA/IRT protokolu je
také zakladem pro soucasny celoplo$ny screeningovy
program CF v Ceské republice.

Cilem této prace je prezentace vysledkll soucasného
screeningového protokolu IRT/DNA/IRT a predstaveni
protokolu IRT/PAP/DNA, ktery navic vyuziva stanoveni
pancreatitis-associated proteinu (PAP).

Metody:

V dobé od srpna 2009 do konce roku 2012 bylo v ramci celoploSného NSCF vySetfeno
celkem 367 114 novorozencU. U novorozenc( s IRT 2 65 ng/ml nasledovalo molekularné
genetické vySetfeni 32 nebo 50 mutaci genu CFTR. Nélez 2 nebo 1 mutace v genu
CFTR, pripadné pretrvavajici vysoké IRT z drunhého odbéru (tzv. fail-safe strategy) vedlo k
provedeni diagnostického potniho testu.

Vysledky:

Mezi 367 114 novorozenci bylo pomoci IRT/DNA/IRT protokolu identifikovano 52
novorozencUl s CF. Sest novorozencd s CF timto protokolem odhaleno nebylo.

Zaver:

Soucasny celoplosny protokol IRT/DNA/IRT dosahuje vysoké senzitivity a specificity.
Dosazeni jesté vyssi senzitivity, specificity a nizsich financnich nakladi je ocekavano
od IRT/PAP/DNA protokolu, ktery by mél vstoupit v platnost v Ceské republice od
roku 2014.

Podporeno: CZ.2.16/3.1.00/240220PPK, Conceptual development project of research
organization #00064203 (University Hospital Motol, Prague) from the Czech Ministry of
Health to M. M. Jr. and PRVOUK P31 to F. V.
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Vysledky celoploSného novorozeneckého screeningu

Studie: Cechy: Morava:

17. 8. 2009 1.10. 2009 1.12. 2009

31.12. 2012

Pocet vySetfenych novorozencu od (17. 8. 2009 — 31. 12. 2012) : 367 114

Poéet CF (klasicka forma)
Screening 52
FaleSna negativita (v€etné MI) 6
Celkem 58
Prevalence 1:6329
Senzitivita 0,8966

+ dg. CF u 2 starSich sourozencu

6 pripadu faleSné negativity u IRT/DNA/IRT

U Inicialni IRT je pod stanoveny cut-off:
= Novorozenci s mekoniovym ileem (Ml): 3

= Novorozenci bez MI: 1

U Pritomnost vzacnych mutaci: 2

Screening # diagnosticka metoda

-
I ., Pfipodezieni na CF nespoléhat na screening a
® | indikovat potni test!!!
L
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Planovana zména stavajiciho protokolu IRT/DNA/IRT
na IRT/PAP/DNA

O PAP = pancreatitis associated protein - protein pankreatického stresu,
znamka poskozeni u pankreatitid

Q Studie porovnavajici IRT/DNA/IRT, IRT/PAP a IRT/PAP/DNA:
8/2009 — 1/2011, vySetfeno 106 522 novorozencl

Prospective and parallel assessments of cystic fibrosis newborn screening
protocols in the Czech Republic: IRT/DNA/IRT versus IRT/PAP and
IRT/PAP/DNA.

KruliSova V, Balaséakova M, Skalicka V, Piskackova T, Holubova A, Padérova J,
Krenkova P, Dvorakova L, Zemkova D, Kraémar P, Chovancova B, Vavrova V,
Stambergova A, Votava F, Macek M Jr.

Eur J Pediatr. 2012;171(8):1223-9.

IRT/PAP/DNA

koncentrace IRT ze suché krevni skvrny ]

IRT = 65 ng/ml (99. percentil)

[ IRT =60 ng/ml (98,5. percentil) |

2. krok DNA analyza (50 mut.) [2. krok koncentrace PAP ]
| IRT x PAP > 75 ]

0 mut. a
vysoké IRT
Vysoké IRT z
2. odbéru

1 a/nebo 2 mut

!

3. Krok DNA analyza

|

1 a/nebo 2 mutace

Multiplication algorithm:

IRT = 60 ng/ml, IRT x PAP = 75
Stopsack M, Improved cut off
combination for IRT and PAP in
newborn screening for cystic fibrosis.
J Cyst Fibros, 2011; 10(suppl1):S6

Potni test
(PT)
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Navrhovany model IRT/PAP/DNA
QPfi cut-off IRT 60 ng/ml + soucinu IRT x PAP = 75 bychom

dosahli:

- senzitivngjsiho vysledku (méné FN)

- niz8iho poctu provedenych DNA analyz cca na polovinu
- nizSi ekonomické naklady
- detekce nizSiho poctu nosi¢h (nizsi falesna

pozitivita)

- zavedeni do praxe béhem roku 2014

Naklady na novorozenecky screening CF

Naklady na Naklady na 100 000 vySetieni
1 vySetreni (EUR)
(EUR) IRT/DNA/IRT | IRT/PAP/DNA
(IRT = 65 ng/ml) IRTxPAP = 75
(IRT = 60 ng/ml)
Odbér, 0,2 20 000 20 000
karticka,
postovné
IRT 41 410 000 410 000
PAP 13,4 - 20 000
DNA 410 410 000 180 000
Celkem - 840 000 630 000
Odhaleni 1 - 52 500 40 000
pacienta s CF
(1:6329)
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THE HIGH INCIDENCE OF UNDIAGNOSED CFTR - RD CASES
AMONG INFERTILE MEN FROM UKRAINE

H. Makukh, M. Tyrkus, L.Bober, O.Hnateyko.
Institute of Hereditary Pathology of Academy of Medical Science of Ukraine, Lviv, UKRAINE

Mutations in CFTR gene are the most frequent causes of male sterility
associated with uni - or bilateral congenital absence of the vas deferens (CBAVD).

The objective of the study: to analyze the frequency of CFTR mutations and IVS8 polyT
(5T/7T/9T) allele among idiopathic infertile males from Western region of Ukraine and
to search undiagnosed cases of CF.

The molecular-genetic study of CFTR gene mutations was carried out using polymerase
chain reaction (PCR) and heteroduplex analysis or RFLP and post-PCR analysis was
carried out by means of electrophoresis either in agarose or in polyacrylamidegels. We
formed a panel of 29 CFTR gene mutations for genetic testing of men with suspected
CFTR-related infertility: F508del, 1507del, CFTRdele2, 3 (21kb), 2184insA, 2143delT,
G542X, N1303K, W1282X, G551D, R553X, 1717-1G>A, 3849 +10 kbC>T, 621 +1 G>T,
1898-1G> A, R117H, D1152H, R347P, R347H, R347L, R347C, R334W, 1336K, R560T,
G551S, Q552X, Y122X, D1270N, S549I, S549N and alleles of polymorphic loci IVS8
polyT. The CFTR mutations testing were performed among azoospermic males without
karyotype abnormalities and Y-chromosome AZF microdeletions.

The first stage of CFTR gene mutations screening in infertile men was detection of a
major F508del mutation and IVS8 5T allele. The frequency of F508del mutation among
infertile males (4.75%) higher than the frequency of F508del mutation in general
population (1.67%) (p=0.026; OR=2.94). The IVS8 5T allele frequency in studied group
of infertile males was 9.25% compared to 5% among fertile males (p=0.170; OR=1.94).
In order to identify phenotypes associated with mutations in CFTR gene (CFTR-related
disorders) carried out molecular genetic studies of CFTR gene mutations in men with
clinical signs of this nosology: aspermia, azoospermia, unilateral or bilateral absence
of the vas deferens, reduced volume of seminal plasma, abnormal semen viscosity,
reduced pH, elevated levels of sweat test.

Fourteen patients were detected to have IVS8-5T with CF causing mutations: seven -
F508del, twice - G542X and D1152H and once N1303K, I336K, CFTRdele2,3(21kb).
The sweat test was performed for all the patients with identified CFTR mutation or
clinical data of ejaculate increased viscosity and decreased pH and/or obstructive
azoospermia. In one patient with positive sweat test (CI=90.1 mmol/I) and confirmed
CBAVD no CFTR mutations were detected after sequencing of CFTR gene. The results
of sweat test were positive at least twice among eights males (5.3%). The diagnosis
of CFTR-RD was established among 15% infertile males. The results pointed high
incidence of undiagnosed CFTR-RD among infertile men from Western region of
Ukraine and including the data to CF registry cardinally changes surviving figures.
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ALLELIC POLYMORPHISM OF mEPHX GENE
AMONG CYSTIC FIBROSIS PATIENTS
HOMOZYGOUS FOR THE F508del MUTATION

N.V. Rohovyk*3, N.V. Vishtak? H.V. Makukh?, L.J. Bober®, O.V. Lyga®
1Danylo Halytsky Lviv National Medical University, Ukraine
2 Institute of Hereditary Pathology of National Academy of Medical Sciences of Ukraine,
Lviv, Ukraine
3 Western Ukrainian Specialized Children’s Medical Centre, Lviv, Ukraine

Introduction:
All genetic  factors
that contribute to the
development of cystic
fibrosis (CF) are poorly
understood. Many
candidate genes have
been proposed to study
the chronic pulmonary
disease in CF patients,
including enzymes that
protect the lung against
oxidative stress, such as microsomal epoxide hydrolase (m).

Aims:
To study the distribution of allelic variants of mEPHX gene as modifier factor among
patients with CF F508del homozygotes.

Methods:

Leukocyte DNA was extracted from peripheral blood of patients. Isolation and purification
of DNA from peripheral blood leukocytes were performed a set of «GenePak DNAPCR
test» (Moscow, Russia). In later stages of the research carried out amplification of
DNA sequences in vitro, using the method of PCR. Amplified products were subjected
to restriction endonuclease restriction using Eco32| (T337C) and Rsal (A415G) (MBI
Fermentas). The specificity of PCR products and restriction fragment analysis was
performed by electrophoresis in 2.3% agarose gels. The received signals are compared
with markers and lengths based on the size of the detected fragments.

Results:

We analyzed 35 patients with CF homozygotes for the F508del mutation and 157-persons
as a control group. The severity of disease was assessed by Shwachman-Kulczycki score.
Locus T337 of gene m: the frequency of registration genotype 337 among CF patients is
lower (8.6%) than patients in the control group (15%).
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Individuals who are homozygotes for the 337T allele (51,4%, OR = 1,35) mEPHX gene
among patients with CF with ,major“ mutations occur much more frequently than the
337C allele (8,6%, OR = 0, 52). In CF patients with mild form of disease the frequency
337TC genotype is lower (50%) than in patients with severe form (31.6%). Statistically
significant differences in the frequencies of genotypes were not found (p = 2.04, p =
0.7, respectively).

Locus A415G of gene m: 415GG genotype was found more frequently in patients with
CF (20%) than in the control group (8%). The frequency of registration of this genotype
that statistically significant in patients with CF (OR = 2.77, p <0.05) was compared with
the control group. 415AA genotype is more common (75%) in patients with mild form
of CF than in patients with severe form (52.6%) and 415GG genotype recorded in half
rarely as likely as in patients with CF mild form than in patients with severe form (26.3%).
Differences between genotype frequencies of polymorphic loci 415AA and 415GG were
not statistically significant (p = 1.86, p = 1.04, respectively).

Conclusion:

In patient with CF homozygotes for the “major” mutations were registered specific
allele frequencies mEPHX gene. The analysis was held in the total group of patients,
and in patients with mild and severe variants of the disease. ,Strong"“ association
between alleles of the gene mEPHX among patients and the severity of the disease
did not identify that require further work with a larger number of patients.
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ODBORNE USMERNENIE MZ SR O POSKYTOVANI ZDRAVOTNEJ
STAROSTLIVOSTI PACIENTOM S CYSTICKOU FIBROZOU
Z0 DNA 20. 12. 2010 A JEHO IMPLEMENTACIA

Feketeova Anna, KDD DFN Kosice

E Ministerstvo zdravotnictva SR

Odborné usmernenie MZ SR

- ustanovuje postup pri poskytovani zdravotnej
starostlivosti pacientom s cystickou fibrézou

- GCelom tohto odborného usmernenia je upravit
koordinovan( komplexnu zdravotnu starostlivost o osoby
s CF v Centrach cystickej fibrozy

Standard

- zdravotna starostlivost je hradena prisluSnou
zdravotnou poistoviiou klienta z verejného zdravotného
poistenia v rozsahu stanovenom vSeobecne zavaznymi
pravnymi predpismi

- Standard a nadStandard v zdravotnictve je v
prvom rade spolocenskym problémom  vzhladom
na to, Ze primarnym zaujmom Cloveka je vidy ochrana ludského Zivota
a zdravia

-samotnypojem ,Standard“jeznacne problematicky (nielen zdévodu mnohovyznamovosti
tohto slova

1. Zdravotnicke zariadenia

Starostlivost o pacientov zabezpecuju Centra CF:

- sUcast oddelenia PaF v Gstavnom zdravotnickom zariadeni

- sticast pneumologického pracoviska, ktoré poskytuje Gstavnu zdravotn( starostlivost
a dispenzarizuje minimalne 50 pacientov

- diagnostika a lieCba CF vratane komplikacii

- podavanie i.v. ATB a resp. fyzioterapie vdomacom prostredi moze vykonavat aj ADOS
Pozitiva

- centralizacia pacientov detskych aj dospelych BA, BB, KE

- 3+3 pneumologické Specializované pracoviska pri klinikach (ambulancia, 16zko)

- diagnostika, komplikacie, screening

??? Otazky
- APAT a fyzioterapia v domacom prostredi
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2. Kompetentni zdravotnicki pracovnici

Centrum CF - multidisciplinarna starostlivost timova

- vysoky Standard - potrebny pocet zdravotnickych pracovnikov a materialno - technické
vybavenie podla pocétu pacientov

Centrum CF - 50 pacientov (Givazky na 50 CF pacientov):
lekar - pneumoftizeolog 1,0

sestra 1,0-1,5
fyzioterapeut 0,5-1,0
asistent vyzivy 0,3

lekar - gastroenterolog 0,2 + odborni konzultanti
Pozitiva
Tim - lekar pneumolég a ftizeolog, sestra, fyzioterapeut, asistent vyZzivy, gastroenterolég

3. Materialno technické vybavenie a hygienicky rezim centra

- dostatocny pocet 16Zok (15-20% kapacity)

- samostatné izby a primerané podmienky na fyzioterapiu a inhalovanie

- telocvi¢ha a priestory na respiracnu fyzioterapiu

- zvySené hygienické naroky - hospitalizacia vzdy spolu so sprevadzajlicou osobou na
izbach s vlastnym hygienickym zariadenim (WC a klpelna)

- miestnost na APAT

Pozitiva

- dostatocny pocet 16Zok, presun do ambulancie.

- samostatné izby

-telocvicna, respiracna fyzioterapia

- miestnost na APAT

- hygienicky rezim, dezinfekcia, separacia pacientov

??? Otazky
- izby s vlastnym hygienickym zariadenim, APAT

4. Usmernenie

- indikacia Specializovanych diagnostickych a lieCebnych postupov

- edukacia pacienta s CF a rodinnych prislusnikov

- starostlivost o pacienta s atypickou formou CF

- preloZenie pacienta z pediatrického centra do centra pre dospelych
Pozitiva

- edukacia pacienta s CF a rodinnych prislusnikov

- spolupraca s pacientskymi organizaciami, casopis,

- spolupraca na medzinarodnej Grovni, cezhrani¢na spolupraca

- Géast na celoeurdpskych konferenciach

- organizovanie odbornych konferencii, edukacnych stretnuti pacientov

Budtcnost
Pokial budeme vZdy ¢akat na idealne podmienky, neurobime nikdy nic...
... UROBME TO PRAVE TERAZ
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OU PRE CF NA PAPIERI A V REALITE

Herda R., ALIANCIA ZCH, Stépankova K., CF ASOCIACIA,
Navesriakova A., KLUB CF

Prieskum medzi pacientami s CF

Do pacientskeho prieskumu
sa zapojilo 56 pacientov (1/6
vSetkych pacientov s CF na
Slovensku).  Prieskum  prebiehal
v oktébri a novembri 2013 a
pozostaval z 26 otazok. Otazky boli
priamo orientované na overenie
implementacie Odborného
usmernenia MZ SR o poskytovani
zdravotnej starostlivosti pacientom s
[ | cystickou fibrézou z roku 2010.

Vysledky zaujali aj lekarov, ktori prislGbili svoju Gcast a pomoc pri zabezpeceni distriblcie
priamo k pacientom. Zaujem prejavili najma o adresnu spatn( vazbu pacientov, ktora by
sa priamo vztahovala ku jednotlivym centram v Bratislave, Banskej Bystrici a v KoSiciach.

Podla prieskumu sl pacienti ochotni vycestovat za CF timom a lepSimi podmienkami aj
mimo svoje spadové lzemie.

Vnimanie spokojnosti so zdravotnou starostlivostou je vyrazne odliSné. Lekari su kriticki
k vybaveniu centier a k odbornej znalosti Specialistov v centrach, ¢o pacienti povazuju
za menej zavazny problém.

Pacienti si nie su isti hygienickymi Standardami, ktoré si v CF centrach.

Vyznamn preferenciu pred ostatnymi centrami zaznamenala Bratislava.

Dal&imi krokmi bude spojenie sa s jednotlivymi centrami, doladenie detailov a nastavenie
procesov zabezpedujucich respondovanie vsetkych pacientov s CF na Slovensku.

peey

®~\ KLUB “Bo Sovensk
+ QHD cystickes T < IANG
FIBROZY Zriedkavych

Choréb

YSTICKE) FIRROTY

Témy do diskusie:

??? Preco je starostlivost ina¢ vnimana pacientom a lekarom?
??? Kedy povazuji pacienti zdravotnii starostlivost za dobrii?
??? Aké sii potreby pacienta s CF? Sii uspokojené?

??? Sii dobré vysledky prieskumu znakom, Ze vsetko funguje?
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»HIGH FREQUENCY CHEST WALL OSCILLATION A INE“

Branko Takac¢, Pneumologicka ambulancia, Il. Detska klinika SZU Banska Bystrica

] : Cysticka Fibroza je zavainé dedicné (autozomélne
recesivne), multiorganové ochorenie, ktoré zasadne
ovplyviiuje dizku a kvalitu Zivota. V minulosti sme ju
volali pre jej hlavny klinicky prejav mukoviscid6za (mucus
- hlien,viscidus - husty). Fenotypovy obraz kazdého
pacienta ovplyviiuje samotny typ mutacie zodpovednej
za CF. Tato mutacia koreluje priebeh a dynamiku
ochorenia. CF je multiorganové ochorenie, postihuje
hlavne respiracny a gastrointestinalny trakt. Respiraéné
postihnutie sa prejavuje dlhodobym produktivnym
kaslom, zahlienenim, sinobronchidlnym syndrémom,
obstrukciou nosa. VSetko je spdsobené problémom na
bunkovej Grovni. Zavedenie antibiotickej lieCby zasadne
zlepsilo priebeh infekcii pri pllicnej exacerbacii. Nasledne
prisla na scénu pankreatickd enzymova substitlcia, G¢inna mukolytickd medikacia,
fyzioterapia, vyzivové odporucenia, metodické usmernenia, medzinarodné Standardy
starostlivosti. Pochopenie podstaty choroby, genetickych sivislosti, komplexné zlepSenie
starostlivosti, nové medikamenty, na mutaciu Sita individualna lieCba priniesla zasadné
prediZenie preZivania pacientov. Stale vSak zostava zakladnou terapeutickou Glohou pri
lieCbe respiracnych ochoreni mobilizacia hlienu v dychacich cestach. Ta je mozna cestou
pouzitia farmakologickych postupov, alebo nefarmakologickym posobenim. Aktivacia
mukocilidarneho transportu ma za dlohu mobilizaciu bronchialneho sekrétu. Ta sa deje
pod vplyvom liekov v inhalaénej, peroradlnej alebo intravendznej forme. Druhou
moznostou je nefarmakologické pdsobenie (fyzioterapia, posturalna drenaz, dychové
manévre, telesné cvicenia, PEEP, flutter, VEST.

The Vest ® systém je rehabilitacna pomdcka, ktora podla vyrobcu je schopna pomact pri
ovplyvneni viac ako 695 diagn6z ako napr. bronchiektazie, cysticka fibréza, chronicka
obstrukéna choroba plic, detskd mozgova obrna. R6zne stavy po operacii u pacientov
na OAIM/JIS. Mnohé chronické ochorenia ako muskularne dystrofie, primarna ciliarna
dyskinéza, post - transplantac¢na starostlivost, spinalna trauma, quadriplégia, spinalna
muskularna atrofia, post-polio.

Nas problém je (CF), ktora postihuje priblizne 30.000 ludi v USA. Geneticka odchylka
sposobuje zavazné plicne komplikacie. Chronicka pretrvavajlica infekcia rezultuje
hromadenie hlienu v pltcach. To umoznuje vznik atelektaz, ktoré spdsobuji zhorSenie
vymeny plynov. Tento dej vyvolava nezvratné posSkodenie tkaniva.

The Vest ® je jednoducha zdravotnicka pomdcka pre deti aj dospelych, je pohodina
a prenosna. Vyuziva technolégiu vysokofrekvenénej hrudnej oscilacie (HFCWO- High
Frequency Chest Wall Oscillation). Generator impulzov vzduchu rychlo napifa a vyfukuje
nafukovaciu vestu ¢im jemne komprimuje a uvoliuje hrudnu stenu s frekvenciou az 25
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Hz. Tym sa vytvara ,mini-kasel“, ten mobilizuje hlien z priedusiek, ktory sa presiva z
mensSich do vacsich dychacich ciest. Nasledne si pacient odkasle, alebo odstrani hlien
odsavanim dychacich ciest. Terapia je bez akejkolvek pomoci inych, nevyzaduje Ziadne
Specialne dychacie techniky, je nezavisla od spoluprace pacienta. Trvanie samostatného
procesu: 15-20 min(t, priom je nebolestiva a nezatazujlca.

Samotny kasel je dbleZitou sGcast ochrany DC. Sklada sa z troch faz. Prva faza je
inspiraéna: maximalny nadych, druha: kompresivna faza - uzaver hlasiviek + vzostup
tlaku v dychacich cestach, tretia: expulzivna faza - otvorenie hlasiviek. Vysoka prietokova

Aktualne sa vela hovori o maximalnom kaslovom prietoku, resp. peak cough flow
(PCF). Samotna mukociliarna aktivita priamo zavisi od intenzity kasla, pricom mame
moznost jej objektivizacie, t.j. meranie (PCF). Normalna hodnota pre zdravych jedincov je
cca 400 L/min. Rutinne sa ale vo vacéSine centier nemeria! Nebezpecné je, ked PCF
klesne pod 270 L/min. Pod 160 L/min. je uz mukociliarny klirens vyrazne naruseny,
spontanne si pacient nevladze ocistit dychacie cesty, externa podpora je preto nutna. vV
takomto pripade dekanylacia, alebo extubacia nie je mozna!

Cough Assist Mechanical Insufflator - Exsufflator je dalSia neinvazivna rehabilitacna
terapia, ktord bezpecne a dosledne mobilizuje hlien, ak je (peak cough flow < 270 L/
min.) Postupne uplatiuje pretlak do dychacich ciest a potom rychly presun na negativny
tlak. Rychly posun v tlaku produkuje vysoky vydychovy prad, ktory simuluje prirodzeny
kaSel. Tak sa odstrani sekrét z plic, ¢im sa zniZuje vyskyt respiraénych infekcii.
Metdda je bezpecnd, neinvazivna, jednoducha pre pacientov a zdravotnikov. Stava
sa tak alternativou odsavania. Obsahuje celotvarovd masku, adaptér na ET kanylu,
tracheostomiu. Ma schvéalenie pre doméace pouzitie, dostupna je v automatickom a
manualnom modely.
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Cough Assist Mechanical Insufflator - Exsufflator
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VYUZITIE VYSOKOFREKVENCNEJ REHABILITACIE ,The Vest*
U DIETATA PO KARDIOCHIRURGICKEJ OPERACII

Gajdosova, L.*?, Laurinc, M.%3
NUSCH, a. s. Detské kardiocentrum, OAIM, Bratislava®
Slovenska zdravotnicka univerzita, FOaZ0S, Bratislava?
Trnavska univerzita, FZaSP, Trnava®

Poskytovanie profesionalnej oSetrovatelskej starostlivosti na Oddeleni anestézioldgie
a intenzivnej mediciny Detského kardiocentra je Gzko spaté s implementaciou novych
foriem rehabilitacie u deti po kardiochirurgickej operacii. Vysokofrekvencna rehabilitacia
technikou ,The Vest“ je spdsob oscilacie hrudnika, ktory dietatu pomaha v mobilizacii
sekrétov z dychacich ciest, aktivacii dychacich svalov, zlepSuje efektivitu kasla a
ventilaéné parametre. Cielom naSej prezentacie je charakterizovat vyuZitie ,The Vest®
a poukazat na moZnost implementacie vysokofrekvencnej rehabilitdcie v klinickej i
oSetrovatelskej praxi formou kazuistik. VyuZitie vysokofrekvencnej rehabilitacie ,The
Vest“ sa nasom pracovisku vyrazne podporuje rekonvalescenciu v pooperaénom obdobi
a skvalitnuje oSetrovatelskl starostlivost.

e X

Klticové slova:
Vysokofrekvencéna rehabilitacia. Pacient. Kardiochirurgicka operacia.
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ADJUSTACIA INTRATORAKALNEHO A INTRAABDOMINALNEHO

TLAKU AKO NASTROJA EFEKTIVNEJ VENTILACIE

Mgr. Marian Jendrichovsky

Centrum Kardiovaskularnej Rehabilitacie, Kupele Vysné Ruzbachy, a.s.

Abstrakt: Efektivita ventilacie je podmienena tvorbou
gradientov medzi alveolarnym a barometrickym tlakom.
Rozdiel tlakov zavisi na objeme hrudnika a brusnej dutiny,
ktoré si modelované dychacimi pohybmi. Mechanika
dychania je vysledkom vyvazenej funkcie oporného,
efektorového a riadiaceho systému. Funkéna integracia
tychto systémov pomaha prispésobovat napéatie v
hrudnej dutine aktualnym ventilanym poziadavkam
organizmu.

Klicoveé slova: tlakovy gradient, mechanika dychania,
adjustacia napétia hrudnika

ADJUSTMENT OF INTRATHORACIC AND INTRAABDOMINAL
PRESSURES AS A TOOL FOR EFFECTIVE VENTILATION

Mgr. Marian Jendrichovsky
Centrum Kardiovaskularnej Rehabilitacie, Kupele Vysné Ruzbachy, a.s.

Abstract: Ventilation effectiveness is based upon formation of gradients between
alveolar and barometric pressure. Pressure difference depends on the volume of the
chestand abdominal cavities, which are modeled by breathing movements. Mechanics of
breathing is the result of a balanced function of supporting, effector and control system.
Functional integration of these systems helps to adjust the tension in the thoracic cavity
actual ventilation demands the organism.

Keywords: pressure gradient, respiratory mechanics, thorax tension adjustment
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POHYBOVA AKTIVITA - POHYBOVA TERAPIA

PhDr. Marta Heroutova, Mgr. Jarmila Rybarova, Poprad

Pacienti s cystickou fibr6zou maju rézne typy chybného
drzania tela. Kazdy jedinec ma vlastny a individualny
prejav dychania, rovnako ma kazdy jedinec vlastny
pohybovy prejav. Existuje schéma zavislosti rozvoja
chybného drzania tela od poruchy respiraéného systému.
Rovnako schéma, ktora poukazuje na opacnu zavislost
- vznik poruchy v respiraénom systéme, ktorej povod je v
chybnom drzani tela.

Pacienti s cystickou fibr6zou maju CastejSie nalezy
poruchy postiry ako dosledok plytkého dychania a
zapajania pomocnych dychovych svalov. Primarne
respiracné ochorenie vedie k typickej symptomatologii
- kasel, stazené dychanie, zahlienenie. Vznikne
abnormalny prejav prace dychovych svalov a abnormalny

prejav funkcie posturalnych a lokomocénych svalov. V désledku pretazenia spominanych
svalov vznikne porucha funkcie (svalu) a tvaru (hrudny koS, chrbtica). Postupne sa vyvija

chybné drzanie tela.

V spontannej motorike deti s cystickou fibrozou velmi ¢asto vidime infantilné pohyby a
drzanie tela, ktoré nie je adekvatne veku, tazké skolidzy, zavazné deformacie hrudnika,
plochonoZie. Samostatn( skupinu tvoria deti, ktoré prekonali mekéniovy ileus. Pri ich
terapii musime mat na zreteli doZivotne oslabent funkciu brusného lisu. VSetci pacienti
musia vykonavat oCistné techniky pre horné a dolné dychacie cesty, pravidelné inhalacie

a kondicné cvicenie.

E RESPIRACNY SYSTEM

primarne ochorenie

abnormalny
pohybovy prejav
dychania

porucha funkcie a tvaru

typicka symptomatologia

kasel, sekrécia, obstrukcia

abnormalny prejav
postural. spravania

pretazenie

<__POSTURALNY SYSTEM___>
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Uloha fyzioterapeuta je nezastupitelnd pri vySetreni postiry a lokomdécie dietata, pri
aplikacii makkych a mobilizacnych technik, pri vytvarani individualneho pohybového
liecebného planu. Nehovorime o beznom cviceni, ale o terapeutickom posobeni
pohybu - o liecbe pohybom, ktoré presne odraza vySetrovaci nalez fyzioterapeuta.
Rovnako doblezita je spolupraca s odbornym lekarom - ortopéd, neurolég, fyziater.

1

Na nasom pracovisku sme vykonali mald $tadiu, ktord nam mala ukazat vplyv
odhlienovacich technik a pohybu na funkéné parametre pllc, pulzovu frekvenciu
srdca a saturaciu kyslika v krvi.

Metodika vyskumnej Stidie bola nasledovna:

Terapia A - hygiena hornych a dolnych dychacich ciest vykonavana rano od 8,00 hod.
do 10,00 hod.,

Terapia B - pohybova lieGba vykonavana popoludni od 13,00 hod. do 14,30
hod. Meranie funkénych parametrov, pulzovej frekvencie a saturacie pred
terapiou A, po terapii A. Rovnaké merania pred terapiou B a po terapii B.
Samostatne zhodnotit vplyv terapie A, terapie B, terapie A+B a vyvodit zavery.

Do stadie bolo zaradenych 31 deti s CF - 11 chlapcov, 20 dievéat s priemernym
vekom 10,7 roka, kazdé dieta cvicilo 14 dni.
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Vysledky:

Terapia A Statisticky vyznamne zniZila bronchidlnu obstrukciu, Statisticky vyzname zniZila
pulzovu frekvenciu, Statisticky vyznamne zvySila saturaciu kyslika v krvi.

Terapia B Statisticky vyznamne znizila bronchialnu obstrukciu, Statisticky vyzname
zvySila pulzovu frekvenciu, a saturacia kyslika v krvi zostala nezmenena.

Terapia A+B Statisticky vyznamne zniZila bronchidlnu obstrukciu, Statisticky vyzname
zvySila pulzovu frekvenciu, Statisticky vyznamne zvysila saturaciu kyslika v krvi.

Zavery:

Stidia nam ukazala pozitivny vplyv respiraénej a pohybovej terapie na funkéné
parametre plic, nizku adaptaéni schopnost organizmu na zataz, pozitivny vplyv
zataZe na schopnost saturovania kyslika v krvi.

Priebezne sledujeme na pacientoch zlepSenie kondicie, pocitu zdravia, pozitivhe
hodnotia svoju kvalitu Zivota. Aplikaciou tohto modelu terapie u najmladsich pacientov
pbsobime preventivne na psychomotorickl retardaciu do tretieho roku Zivota, snazime
sa predchadzat vzniku deformit.

- hygiena HaDDC zniZuje pliicnhu obstrukciu a zlepsuje ventilaéné parametre plic

- pravidelnym a dlhodobym tréningom technik sa zachovavaji ventilaéné hodnoty
V norme

- prevencia psychomotorickej retardacie do prvého roku

- prevencia vzniku deformit

- zlepsenie kondicie

- adaptabilita na zataz

- pocit zdravia

zlepsenie kvality Zivota

Odporiicanie pre prax je zamerané do vlastnych radov fyzioterapeutov - neustale
vzdelavanie sa v respiracnej problematike, vytvarat dostupnii siet ambulancii pre CF,
vytrvala edukacia pacientov s CF a ich rodin.

- edukacia ohrozenych rodin

- vzdelavanie odborného personalu

- dostupnost terapie

- pravidelnost terapie v odbornych ambulanciach fyzioterapie
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HODNOTENIE FUNKCNEJ KARDIOPULMONALNEJ KAPACITY -
6 - MINUTOVY WALKING TEST.

Mgr. Marian Jendrichovsky, Stara Lubovna

Sihrn:

Tento test je bezpecnou, nenakladnou metédou hodnotenia progresie kardiopulmonalnej
vykonnosti. Je obrazom aktivit denného Zivota, ktoré beZne pacient pocas dna vykonava.
Test je celosvetovo rozSireny a je nenahraditelnym nastrojom pri merani efektivity
kardiopulmonalnej rehabilitdcie a stanoveni prognézy pacienta. V porovnani s inymi
testami vykonnosti dosahuje minimalne porovnatelné vysledky. NajsilnejSou indikaciou
pre 6 - minGtovy walking test je meranie odpovede na terapeutické intervencie u
pacientov so strednym a vysokym rizikom srdcového zlyhania. V beZznej klinickej praxi sa
test vyuZiva na hodnotenie progresie lieCby, zlepSenia prezivania pacientov, zniZovania
hospitalizacie pacientov. Spésob hodnotenia spociva v porovnani testovanych Gdajov s
pred lieCbou a po indikovanej liecbe.

Klticové slova: 6 - minttovy walking test, funkéna pohybova kapacita, kardiopulmonaina
vykonnost

EVALUATION CARDIOPULMONARY FUNCTIONAL CAPACITY-
6 - MINUTE WALKING TEST.

Summary:

This test is safe, inexpensive method of assessing the progression of cardiopulmonary
capacity. It is the image of activities of daily living, which normally carries the patient
during the day. Test is globally widespread and is essential tool to measure the
effectiveness of cardiopulmonary rehabilitation and prognosis of the patient. Compared
with other tests, performance reach at least comparable results. The strongest indication
for the 6-minute walking test is to measure the response to therapeutic interventions in
patients with moderate and high risk of heart failure and pulmonary disease. In clinical
routine test is used to assess the progression of treatment, improving patient survival,
reduce hospitalization. Evaluation consists of comparing the test data before and after
the indicated treatment.

Keywords: 6 - minute walking test, functional physical capacity, cardiopulmonary
performance

Uvod

Na hodnotenie funkénej kapacity kardiakov pouZivame viacero diagnostickych
modalit. Siroké pouZitie v kardiol6gii maju pristrojové metédy testovania spo&ivajlice
v zataZovej ergometrii resp. spiroergometrii. V poslednych rokoch zaznamenavame
narast pouZivania pohybovych funkénych testov, ktorych jednoduchost a dostupnost
je zjavna. NavySe tieto druhy testov podla experimentalnych Studii vykazuju vysoku
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senzitivitu, ¢o ich preferuje pred ostatnymi druhmi testov. Metédou zataze je chddza,
ktora je najCastejSou dennou aktivitou skoro vSetkych, dokonca aj velmi tazko chorych
pacientov. Pocas chddze mozeme sledovat funkciu viacerych telesnych systémov,
ktoré sa funkciou zG€astnuju na chodzi. Ide o integrovanud funkciu kardiovaskularneho
a respiracného systému. Chodzovy mechanizmus dalej zahfna periférnu cirkulaciu,
metabolizmus svalov a neuromuskularnu kontrolu svalovych jednotiek. Tymito testami
nemozno hodnotit izolovan( funkciu tychto systémov. Rovnako testovanie neprinasa
vysvetlenie pricin limitacie.

V klinickej praxi najviac pouZzivanymi druhmi testov s vystup po schodoch, 6 - mindtovy
chodzovy test (6MWT), alebo kyvadlovy chdédzovy test (shuttle walk test). Kyvadlovy
test je podobny 6 - mintGtovému testu. Vyuziva audio signal, ktorym sa zvySuje rychlost
chodze kazd( minutu. Test sa ukondéi, ked pacient neprejde stanoveny lGsek v zadanom
¢asovom rozmedzi.

ZvyGajne hodnotime funkénl kapacitu na zaklade subjektivnych Udajov pacienta,
kde pouzivame otazku: ,Na ktoré poschodie dokazete vystlpit? Kolko schodov bezne
zdolate?“. Zo sklsenosti vieme, Ze subjektivne hodnotenia skutoénej funkénej kapacity
pacientov sU Casto podhodnotené alebo precenené. Toto je hlavny ddévod potreby
objektivizacie funkénej vykonnosti pacientov s kardialnymi a pulmonalnymi poruchami.
Histéria pozivania pohybovych, funkénych testov zataze siaha do 60 - tych rokov minulého
storoCia, kedy sa zacala vykonnost pacientov vyjadrovat meranim prejdenej vzdialenosti
za urcité Gasové obdobie. U zdravych os6b sa UGroven fyzickej zdatnosti hodnotila
12 - minGtovym testom chddze alebo behu. Pre pacientov s ochoreniami
kardiovaskularneho a respiracéného systému bolo toto testovanie znacne zatazujuce,
preto sa pristupilo k skrateniu éasového limitu z 12-tich minGt na 6 mindtovy interval,
ktory bol vacésinou pacientov lepSie tolerovany (1). Si¢asné porovnavacie Studie dospeli k
zaverom, ze 6MWT oproti ostatnym druhom testov chddze je v praxi lepSie aplikovatelny,
lepSie tolerovany a viac odraza aktivity denného Zivota pacienta (2).

6 - minutovy walking test

Princip testu spoCiva v merani prejdenej vzdialenosti, po rovnhom povrchu, pocas
intervalu Siestich minut. PoCas testu pacienti nedosahuji maximalnu vykonnostna
kapacitu. Vypovedna hodnota spociva v hodnoteni submaximalnej zatazovej kapacity,
ktora najlepsie odraza bezné denné cinnosti vykonavané pacientom. Intenzitu chodze
stanovuje sam pacient. Samotny pacient takisto rozhoduje, kedy pocas testu zastavi,
pripadne si oddychne.

V experimentalnych, klinickych Stadiach zvykne byt pouzivany ako primarny end point
(3), hlavne pri chronickom zlyhavani srdca (4,5). Vyznamna vypovedna hodnota 6GMWT
sa prejavuje aj v zmene VO2 kapacity (6). Bittner et al. (7) uvadza pouZzitie testu ako
prediktor mortality a morbidity pacientov s dysfunkciou lavej komory srdca.

Indikacie a kontraindikacie pouzitia testu

Hlavnou indikacnou skupinou pre 6MWT je hodnotenie odpovede na medicinske
intervencie u pacientov so strednym a vysokym rizikom srdcovych a pltcnych portch (8,
3). Test sa pouZiva na stanovenie funkéného statusu pacientov s kardiopulmonalnymi
ochoreniami. Poskytuje celkové hodnotenie zataZovej odpovede, stanovenie funkénej
kapacity, zmeny funkcie a je napomocny pri stanoveni tréningovych parametrov a
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limitujucich faktorov.

Chodzovy test nestanovuje maximalnu hodnotu VO2, takisto nam nedeterminuje priciny
dusnosti a Gnavy alebo mechanizmy limitacie zataze (9). Pouzitie testu nie je nahradou
zatazovych testov a celkovy funkény stav by mal byt posudzovany na zaklade viacerych
funkénych parametrov. Oproti hodnoteniu zatazovou spiroergometriou, Udaje ziskané
tymto testom majd vypovednejSiu hodnotu pre bezné aktivity, ktoré pacient rutinne
pocas dna vykonava. Porovnavacie klinické Stldie vykazuja lepSiu korelaciu 6MWT s
klasickymi testovacimi metédami v indexoch kvality Zivota (10) a subjektivnom vnimani
zataze.

Absolitne kontraindikacie (3) pouzitia 6MWT sU nestabilnd angina a IM pocas
predchadzajliceho mesiaca.

Relativne kontraindikacie sa tykaji parametrov pulzovej a tlakovej dekompenzacie
(pulz nad 120/min., systolicky Tk nad 180 mm Hg, diastolicky Tk nad 100 mm Hg).
Pacienti s tymto nalezom s testovani len po odporucani lekdrom, alebo si testovany
na individualnej baze pod odbornym dohladom. Pred testovanim sa hodnotia vysledky
EKG z predosSlého pol roka. Stabilna zataZova angina nie je absolltnou kontraindikaciou
testu, odporica sa pacientom s anginéznymi bolestami pred zaciatkom testu uzit
antiangindzne lieky.

Standardizacia testovania

Standardizécia testovania v ramci pracoviska prindsa znizenie odchylky pri pésobeni
roznych faktorov pocas hodnotenia. Faktory m6Zzeme rozdelit na subjektivne a objektivne.
Medzi subjektivne faktory pocéitame osobnost operatora, sposob, ktorym je testovanie
prevadzané a podmienky v ktorych testovanie prebieha. Samotny spdsob vyhodnotenia
testu a jeho interpretacie méze vykazovat mensie, ¢i vacsie odchylky.
Reprodukovatelnost BMWT sa pohybuje v koeficiente variability okolo 8% (3). Kontrolné
testovanie podla moznosti ma byt prevedené rovnakou osobou ako pri prvotnom
testovani. Vysledky Stidie na starSich pacientoch (11) dokazuji odchylku 7% pri
opakovanom testovani roznymi osobami.

Je preto nanajvys vhodné zjednotit pristup osob, ktoré testovanie prevadzaji. Nastrojom
Standardizacie by mali byt konkrétne technické a organizacné opatrenia (vid' nizsie).

V praxi sa stretdvame s interpersonalnou variabilitou vysledkov pri testovani. ATS
guidelines (3) uvadza nasledovné faktory nizSich vysledkov: menSia vySka pacienta,
vySSi vek, vySSia vaha pacienta, Zenské pohlavie, pacienti s impairmentom, kratSia
chodba, pridavné plicne a srdcové ochorenia, muskuloskeletalne poruchy.

Medzi faktory spdsobujlice zvySenie vysledkov radime: vysSia vySka pacienta (dlhSie
DK), muzské pohlavie, vy$Sia motivacia, pacienti s predchadzajlcou skuisenostou s
testovanim, medikacia pred testom, oxygenacia pacienta.

Bezpecnostné a niidzové opatrenia

Testovanie ma byt prevadzané v priestoroch s dostupnostou urgentnej pomoci. Vybavenie
prvej pomoci zahfna kyslik, nitroglycerin a aspirin. Dostupny musi byt defibrilator a
tlakomer. Po ruke ma byt telefon. Asistenti, zdravotné sestry resp. fyzioterapeuti, by
mali byt Skoleni v kardiopulmonalnej resuscitacii. Pritomnost lekara nie je priamo pocas
testovania potrebna. V ur€itych pripadoch sa moze vyzadovat.
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Dévody pre nahle ukoncéenie testu (3):

1. bolesti na hrudniku

2. netolerovana dusnost

3. kice v dolnych koncatinach

4, zavrate

5. potenie

6. bledost alebo cyanoticky vzhlad
Ak je test preruseny z tychto dévodov, pacienta uloZzime do polohy v sede alebo v lahu,
podla zavaznosti stavu a rizika odpadnutia. Zaznamename krvny tlak, pulz, objektivny
stav a hodnotu saturacie. V pripade zniZenia saturacie podavame kyslik.

Technické a organizacné predpoklady

6MWT by mal prebiehat vo vnitornych priestoroch v pripade priaznivého pocasie nie
je vylucené testovanie vonku. VyZaduje sa chodba minimalne 30 metrov dlha, kratSia
sa neodporica. Takisto sa neodporica pouzivanie treadmilu. Nie je vyliceny Stvorcovy
alebo ovélny tvar dréhy. Cela dizka trasy mé byt oznadena kaZdé tri metre a na miesto
obratky umiestnime kuZel. Startovacia éiara by mala takisto byt vyrazne oznadené. Poéas
testovania je potrebné udrziavat s pacientom opticky kontakt. Z vybavenia potrebujeme
stopky, zaznamnik prejdenych kol (formular), stolicku. Pacient ma mat oblecené pohodiné
oblecenie a vhodnu obuv. Pri chddzi pouZiva obvyklé pomocky na chddzu (barle, palicku).
Pacient by nemal byt dosyta najedeny a nemal by intenzivnejSie cvi¢it minimalne dve
hodiny pred testovanim. Zahrievacie cvi¢enia sa neodportcéaji. Opakované testovanie
by malo prebiehat priblizne v rovnakl dennu dobu ako na zaciatku.

Vlastné testovanie

10 mindt pre zacCiatkom testovania by mal pacient byt v pokoji (sediet na stolicke), tento
¢as venujeme priprave pacienta (zapis Udajov, meranie Tk, pulzu, kontrola vybavenia) a
udeleniu zakladnych inStrukcii.

InStruovanie (povely) pacienta by malo byt Standardné: ,Budete kracat v stanovenom
okruhu.“ ,Budete kracat, tak daleko (rychlo) ako budete moct.“ ,Zataz si urCujete sam.
» V pripade, Ze nebudete vladat, moZete spomalit, alebo na chvilu zastavit.“ ,Pokracujte
ako nahle budete moct.“ ,Zacnite, ked budete pripraveny.“ U menej chapavych pacientov
je mozné spdsob chodze predviest. Zasadne nechodime s pacientom a mame ho cely
¢as pod dohladom. Pocas chddze sa s nikym nerozpravame, pri udelovani inStrukcii
pouzivame tu istd Uroven hlasu. Sledujeme pacienta, hladame znamky pretazenia a
vyGerpania.

Komunikacia s pacientom pocas testovania ma byt Standardizovana. Slovné povzbudenie
vykondvame v réznych intervaloch. Niektory autori udavajd povzbudenie kazdych 30
sekulnd, kazdd minGtu alebo kazdé dve mintty. My sme zvolili kombinovany model so
Standardnymi frazami uvedenymi nizsie.

Odstartujeme pacienta. Po prvej minGte povieme pacientovi: , Ide vam to dobre, ostava
vam 5 minat do konca.“ Po tretej minlte upozornime pacienta nasledovne: ,lde vam
to dobre, ste v polovici.“ MinGtu pre koncom testu povzbudzujeme pacienta: , Ilde
vam to dobre. Vydrzte, ostava uz len jedna mindta.“ Nesnazime sa inym sposobom
povzbudzovat pacienta. Povzbudzovanie zvySuje prejdent vzdialenost (12). Ak pacient
pocas testu nevladze a potrebuje oddych, instruujeme ho nasledovne: , Ak potrebujete,
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zvolnite tempo, dajte si prestavku, vydychajte sa a pokracujte, ked budete méct.“ Pocas
oddychu ¢asomiera bezi. Ak pacient aj napriek oddychu odmieta pokracovat, usadime
ho a zaznamename ¢as a dovod prerusenia testu.

15 sekdnd pred uplynutim 6 minGtového limitu, upozornime pacienta: ,0 mald chvilu
vas zastavim, budte pripraveny.“ Po uplynuti ¢asového intervalu zastavime pacienta
vyzvou: ,Stop!“ Oznafime miesto zastavenia a odmeriame vzdialenost, a vyratame
celkovi vzdialenost, ktorl pacient pocas testu presiel.

Po ukonceni testu zaznamename pulzovi frekvenciu, krvny tlak, u respiracnych
pacientov saturaciu 02 a Borgovl Skalu vnimania zataze pacientom. Podakujeme sa
pacientovi a pondkneme mu pohar vody.

Interpretacia vysledkov

Jednou z hlavnych otazok pri interpretacii Gdajov je zmena vzdialenosti pred a po
intervencii, ktora vypoveda o zlepSeni funkénej kapacity pacienta. Hodnoty zlepSenia
moéZeme vyjadrit v absollitnych éislach, v percentach alebo percentualnej zmene
predpovednej hodnoty. ATS guidelines odporicaji vyjadrovat zmeny ziskanych
Gdajov v absoldtnych ¢islach (pacient preSiel o 50 metrov viac oproti vstupnému
testu). Statistické zlepSenie pozorovanej skupiny nemusi korelovat s klinickym stavom
participantov. ZlepSenie intervencnej skupiny v BMWT je ¢asto mensie ako klinické
zlepsSenie jednotlivych pacientov.

Redelmeier et al.(13) v stldii so 112 pacientmi (polovica Zien) so stabilnou COPD
zaznamenali najmensiu odchylku, ktord bola spojena s klinickou zmenou pacientov
pri cviceni 54 metrov (95% konfidencny interval, 37 - 7Am.). Tato Stldia naznacuje, ak
by malo byt zlepsenie signifikantné, pacienti s COPD by mali dosiahnut pri testovani
individualny distancny rozdiel 70 metrov pre zachovanie 95% doveryhodnosti testovania.
Na druhej strane O'Keeffe et al. (14) v observacnej Stidii 45 pacientov so srdcovym
zlyhanim udava najmensSiu odchylku v MWT spojend s citelnym zhorSenim celkovej
Grovne stavu 43 metrov.

Po absolvovani kardio rehabilitacie, Bittner et al. (15) popisuji u pacientov s roznymi
srdcovymi ochoreniami zvySenie hodnoét BMWT o 170 metrov (15%). Pri testovani zdravej
populacie boli zaznamenané rozdiely od 500 do 630 metrov (16,17). Rozdiely v zlozeni
vzorky, frekvencia a spdsob povzbudzovania, dizka chodby celkovo ovplyvnila vysledky
testovania zdravych osob. Individualne rozdiely boli zaznamenané podla veku, pohlavia,
vySky a vahy. Pri celkovom zhodnoteni a interpretacii jednotlivych vysledkov je preto
treba vziat do Gvahy aj tieto faktory.

Zaver

6 - minitovy walking test je vhodnym a odporiicanym druhom testu na zhodnotenie
celkovej kardialnej a pulmonalnej funkénej kapacity pacientov so srdcovo-plticnymi
ochoreniami. Vyznam a pouzitie testu spociva v zhodnoteni funkéného stavu,
prognozy a odpovede na terapeutickii intervenciu v klinickom sledovani a vo vyskume.
Svetovo rozsirené pouzZitie testu umoznuje porovnavanie ziskanych vysledkov a je
véeobecne odporiicany pri stidiach sledujicich dopad intervencii pouzivanych v
kardio rehabilitacii.
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PREHLAD GENOTYPOV BURKHOLDERIA CEPACIA KOMPLEX ZA

OBDOBIE 2003-2013 U PACIENTOV S CF

Melter O., Melterova K., Matis¢akova M., Miskovska M., Fabry J., Dolny Smokovec
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NC_011000.1_gene_974 [gene=recA] [locus_tag=BCAL0953] [location=1041169..1042212]
ATGACCGCCGAGAAGAGCAAGGCGCTGGCGGCCGCGCTCGCGCAGATCGAAAAGCAGTTCGGCAAGGGCTCGATCATGCGGATGGGCGACGGCGAAGCGGCCGAGGATAT
CCAGGTCGTCTCCACGGGGTCGCTGGGTCTCGACATCGCGCTGGGCGTCGGCGGCTTGCCGCGCGGCCGGGTGGTCGAGATCTACGGTCCGGAATCGTCCGGTAAGACCAC
GCTCACGCTGCAGGTCATCGCCGAGCTGCAGAAGCTGGGCGGCACCGCGGCGTTCATCGACGCCGAGCACGCGCTCGACGTTCAATATGCCGCGAAGCTCGGCGTGAACGT
GCCGGAGCTGCTGATCTCGCAGCCGGACACCGGCGAGCAGGCCCTCGAAATCACCGATGCGCTGGTGCGCTCGGGCTCGATCGACATGATCGTCATCGACTCGGTCGCGGC
GCTCGTGCCGAAGGCCGAAATCGAAGGCGAGATGGGCGATTCGCTGCCGGGTCTGCAGGCCCGCCTGATGTCGCAGGCGCTGCGCAAGCTGACCGGTACGATCAAGCGCAC
GAACTGCCTCGTGATCTTCATCAACCAGATCCGGATGAAGATCGGCGTGATGTTCGGCAACCCGGAAACCACGACGGGCGGTAACGCACTGAAGTTCTACTCGTCGGTGCGTC
TCGATATCCGCCGGATTGGCTCGATCAAGAAGAACGACGAGGTGATCGGCAACGAAACCCGCGTGAAGGTCGTCAAGAACAAGGTGTCGCCGCCGTTCCGCGAAGCGATCTT
CGACATCCTGTACGGCGAAGGCATTTCGCGTCAGGGCGAGATCATCGATCTCGGCGTGCAGGCGAAGATCGTCGACAAGGCGGGCGCCTGGTACAGCTACAACGGCGAGAA
GATCGGCCAGGGCAAGGACAACGCGCGCGAATTCCTGCGCGAAAATCCGGAAATCGCGCGCGAGATCGAGAACCGCATCCGCGAATCGCTCGGCGTCGTCGCAATGCCCGA
TGGCGCAGGCAACGAAGCCGAGGCGATGGACGAAGAAGAGTGA>(cl|
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NC_011000.1_gene_3447 [gene=fur] [locus_tag=BCAL3378] [location=3702286..3702714]

ATGACCAATCCGACGGATCTCAAGAATATCGGGCTAAAGGCCACCCTACCGCGCCTCAAGATTCTCGAGATCTTCCAGCAGAGCCCCGTGCGCCAC
CTGACGGCCGAAGACGTCTACCGCAACCTGCTCAACGAGCAGCTCGACATCGGGCTCGCCACCGTCTATCGCGTGCTCACGCAGTTCGAGCAGGC
CGGCCTGCTGTCGCGCAGCAACTTCGAGTCCGGCAAGGCGGTGTTCGAACTGAACGAAGGTTCGCACCACGACCACCTCGTGTGCCTCGATTGCG
GCCGCGTCGAGGAATTCTTCGACGCCGAGATCGAGAGCCGCCAGCAGGCGATCGCGAAGGAACGCGGCTTCCGGCTCCAGGAGCACTCGCTCGC

GATGTACGGTTCGTGCACGACCGAGAACTGCCCGCACCGCAAGCACTGA>cl|
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CYSTICKA FIBROZA (CF) V 21.STOROCi

MUDr. Hana Kayserova

CCF UNB Bratislava, pracovisko Podunajské Biskupice

Prvé zmienky o cystickej fibréze si staré takmer
5 tisic rokov. V 18 storo¢i sa tradovalo, Ze dieta, ktorého
bozk chuti slano, skoro zomrie. Od roku 1838, kedy bola
vykonana prva pitva dietata s mekoniovou peritonitidou
(Carl von Rokitansky), popis mekoniového ilea (Karl
Landsteiner, 1905), cystickej fibrozy pankreasu spojenej
s bronchiektaziami a coeliakiou (Quido Fanconi 1936)
boli eSte 3 velké medzniky histérie CF:

1. klinicky popis od Dorothy H. Anderson (1938),

2. zavedenie diagnostického potného testu - Paul
diSaint "Agnese, 1953

3. vroku 1989 bol objaveny gén CF na dlhom ramienku
7 chromozému - Lap-CheeTsui, Francis Collins a Jack
Riordan.

Dleta, ktorého / 1
ok Doretbry H. Anderson
slano chuti, Quids Fanconi: 1.Klirncky popis OF - AR
skoro zomrie ool Hick deditnef:
Carl won Rokitansky Karl Landstelner :r-::-::r'.l-c::r n-la

18.5t0r. Pitwa o |d:.Inlll...-;I;-Inln.-l.:'.'-:-.um i Popit mekiniovino iles albronchiektice e e
o 1905 L.
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Pal i Sant Agnesn
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| 1949 mutacii
L Patomechanizmus ochorenia
. Modifikujice gény, envirament
b - Standardni symptomatickd lietba
CFTR ograveujiica lief ba — kauzdlna
-Ataluren (PTCL24)E

Lap-Chie Taul - Kalydeco [hacaftor] ®(VXTT0)
Francis Colling -WHEDS - korektor
Gda CF T3l -Prognoza

1989 ol

Za takmer 25 rokov bolo potvrdenych 1949 mutacii s roznym ddsledkom na protein,
ktory gén koduje - CF transmembranovy regulator vodivosti (CFTR). Poznanie vyznamu
a poruchy funkcie v dosledku mutacie génu pomohlo pochopit patomechanizmus
ochorenia, Glohu modifikujlcich génov, zlepsit Standardnd symptomatick( lieCbu
a predovSetkym umoznilo kauzalnu lieCbu, pomocou ktorej dokazeme ,opravit:
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potenciovat alebo korigovat“ funkciu chloridového kanala. Kvalita Zivota a celkova
progndza ochorenia sa v ostatnych 20 rokoch vyznamne zmenila.

Starostlivost o CF pacientov v Ceskoslovensku bola ststredenad na Detskej klinike 2.
Lekarskej fakulty v Prahe pod vedenim Doc. MUDr. Véry Vavrovej, DrSc., ktora zasvatila
cystickej fibroze cely Zivot a do dnednych dni sa aktivne venuje zlepSovaniu CF v CR.
0d 80. rokov sa pod vedenim Doc. MUDr. lvana Hruskovica sustredila starostlivost o
slovenskych pacientov na Detskej klinike ILF v Bratislave. V roku 1987 sa uskutoc¢nila
prvad prenatélna diagnostika v rodine v CSSR. Postupne s narastajicim po&tom
diagnostikovanych pacientov sa vybudovali 3 +3 CF centra (Bratislava, Banska Bystrica
a Kosice), ktoré sa snazia zabezpecit véasnl a komplexn( starostlivost o CF pacientov.
0d roku 2009 bol zavedeny celoplosny novorodenecky skrining.

0Od roku 1989, kedy sme evidovali 45 pacientov, stlpol ich pocet takmer 10-nasobne.
0d roku 2010 je narodny register stcastou Eurépskeho registra, kde sme nahlasili 333
pacientov s potvrdenou diagnézou CF.

CF je najcastejSie, autozomalne recesivne dedi¢né Zivot-skracujlce ochorenie kaukazskej
rasy s incidenciou asi 1 na 2500 - 5000 narodenych deti. Produkt génu, na c-AMP zavisly
chloridovy kanal sa nachadza v membranach epitelidinych buniek dychacich ciest,
gastrointestinalneho traktu (pecen, érevo, pankreas), pohlavnych organov, potnych Zliaz,
buniek imunitného systému aj kosti, patri teda medzi kanalopatie,

Vzhladom na distribdciu kanalu sa jedna o multiorganové ochorenie, medzi klasické
prejavy patri progresivne bronchopulmonalne zapalové ochorenie, chronicka polypdzna
rinopansinusitida, malabsorpény syndrém, rektalny prolaps, cholestaticka hepatopatia,
infertilita, poruchy érevnej pasaze, porucha tolerancie glukdzy a opakované pankreatitidy.
Porucha prvej obrannej linie - mukociliarnej klirens - radi CF medzi vrodené ochorenia

imunity.
Kaskada patogenézy CF a terapia
, (5
B BN Cprava zékladného defektu
1 a

Abnormélny CFTR protein

- . |
Abnormélny jénovy transport | BRI -Chemick fixicia mutdci®
- =
Inifené mnoistvo vody v ASL
Abnormélne zlofenie mukusu
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e Antiblotikd
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Diagnostické kritéria zaloZené na klinickych prejavoch, pozitivnej rodinnej anamnéze a
novorodeneckom skriningu nemusia vZdy potvrdit diagn6zu CF. Ani pri klasickej forme
nemusia byt vyjadrené vSetky priznaky, resp. je obraz ochorenia zmeneny modifikujicimi
génmi a vplyvom prostredia; rodinna anamnéza nam nepomoze v pripade prvého dietata
a novorodenecky skrining moze mat faloSne negativny vysledok. Takisto pritomnost
niektorych CF spdsobujlcich mutacii sa neprejavi v potnych Zlazdch a vysledok
potného testu je negativny (3849+10kb). Pri genetickom vySetreni sa zistuje pritomnost
40 -90 mutacii najcastejsich v danom etniku (z 1500 znamych), pri negativnom vysledku
je potrebna sekvenéna analyza celého génu. Vyskytuju sa ,pacienti“ s laboratérne
potvrdenou diagnézou (pozitivnym potnym testom a pritomnostou 2 mutacii) bez
klinickych prejavov CF. Abnormality ibnového transportu v nosovej sliznici sa vySetruja
len v niekol'kych laboratériach v Eur6pe a USA.

Fenotyp je zavisly od mnozstva funkéného CFTR, pricom prejavy CF sl zjavné, ak je na
bunkach menej ako 5 - 10% CFTR. Do Europskeho CF registra s zaradeni len pacienti,
ktori spifaju diagnostické kritéria. Jedinci s tzv. CF spojenym (related) ochorenim (CFRD)
maju obvykle len niektory z prejavov (pankreatitida, polyp6za, diabetes, hepatopatia...),
jednu mutaciu v CFTR géne a hrani¢ny aZ pozitivny potny test. Aj novorodenecky skrining
odhalil populaciu deti, u ktorych je diagn6za CF problematicka, tzv. CFTR-viazany
metabolicky syndrom (CRMS): deti maju pozitivny skrining, laboratorne parametre (Cl v
pote, mutacie) bez klinickych prejavov. Dolezité je rozhodnutie, aku informaciu ma dat
lekar rodicom a Ci zacat lieCbu, ktora bola dévodom pre zavedenie NBS.

Podla funkéného doésledku na chloridovy kanal sa mutacie zaraduju do 5 /resp. 6 tried/:
kanal sa netvori (l.trieda), nespravne tvarovanie - nevie sa zaclenit do membrany bunky
(IL.tr.), vykazuje poruchu vodivosti (lll.tr.) - tazké mutacie; regulacie (IV.tr.), znizené
mnozstvo funkéného kanala (V.tr.). Medzi slovenskymi pacientmi bolo dokazanych
53 r6znych mutdacii, najéastejSia F508del u takmer 40%, G542X u 3%, 3849+10kb a
N1303K u 2%.

Vplyv prostredia, vyzivy, socidlnych faktorov na priebeh ochoreni je vSeobecne znamy.
Zaujimavé je zistenie, Ze aktivita CFTR je nizka v dosledku fajéenia - ziskana forma CF?
Nedostatok D2 vitaminu v dosledku malabsorbcie ma vplyv nielen na metabolizmus
kosti, ale aj na imunitu - je potrebny pre tvorbu Specifického imunomodulatora s
antimikrobialnym efektom voci stafylokokom (katelecidin).

Poznanie patogenézy ochorenia zvySuje nase lieCebné moznosti. Vzhladom na
fakt, Ze mortalita ochorenie zavisi v 80 - 90% od progresie plicneho postihnutia,
bola lieba sUstredend najmad na ovplyvnenie hustého hlienu (mukolytika,
fyzioterapia),  bakteridlneho  zapalu (antibiotikd) a  excesivneho zapalu
(makrolidy), transplantaciu pri zlyhani plic. V poslednych rokoch sa velkd nadej
vklada do liekov, ktoré opravuju zakladny defekt a zabrania tak vyvoju ochorenia.

Podla typu mutécii tieto lieky delime na CFTR korektory (ll.trieda), potenciatory (lll.
trieda) a lieku ovplyviiujiice opravu prepisu génu (l.trieda). V Stddiach sa ucinnost
lieGby sleduje zmenou parametrov spirometrie, chloridmi v pote, stavom vyzZivy,
ocistovacej schopnosti plic a morfologickym nalezom (CT, MRI), pH duodena, kvality a
dizky preZivania.
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Ataluren (PTC124®) je peroralny liek, ktory umoZnuje tvorbu normalneho proteinu
opravou nonsense mutacii (l.trieda, napr. G542X, W1282X) nielen u CF, ale aj
muskularnych dystrofii. Vysledky stadii potvrdili zlepSenie FEV1 o 3% bez ovplyvnenia
potného testu. LepsSi vysledok vykazuje pouZitie nanopartikil, ktoré ovplyviuju aj
sekréciu chloridov.

Pre opravenie CFTR s mutaciami Il.triedy je potrebné opravit skladanie (foldovanie)
Struktiry proteinu, aby nepodliehal degradacii a dokazal sa presunit z jadra do
povrchovej membrany bunky. Jeho funkcia je vSak nedostatocna, preto sa korektor
VX-809 (Lumacaftor) v lieCbe kombinuje s potenciatorom lvacaftorom (VX-770: Ivacaftor,
Kalydeco®). Stidie potvrdzuji vyznamné zvysenie FEV1 a pokles Cl v pote.

Mutéacie Ill. Triedy spdsobuji poruchu otvarania chloridového kanala. Podavanie
Kalydeca® Statisticky vyznamne zvySuje FEV1 o viac ako 10%, zniZuje hladinu chloridov
v pote o takmer 50 mmol/l, zvySuje mukociliarnu klirens; normalizuje neutralizaciu
Zalidocnej kyseliny, travenie, hmotnost pacientov a tym tieZ prispieva k zlepSeniu
pldcneho postihnutia u deti aj u dospelych.

Stratégia liecby mutacii ll.triedy (dF508)

Kombinacia korektora VX-809 s potenciatorom
VX-770 (lvacaftor®)

g— : AFSO8HBE /
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Vdaka zlepSeniu starostlivosti a lieCebnym mozZnostiam sa aj u nas takmer vsetci
pacienti dozivaja dospelého veku, v registri 2011 je viac ako 54% pacientov starSich 18
rokov a median prezitia pre rok 2010 je viac ako 52 rokov.

Zaverom mézZem konstatovat, Ze sen nestora cystickej fibrozy na Slovensku, profesora
Ivana Hruskovi¢a, Ze raz budeme CF vediet vylieéit tabletkami podavanymi 3x denne sa
dnes stava skutocnostou.
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PERSONALIZOVANA LIECBA
V TERAPII CYSTICKEJ FIBOZY !?

PharmDr. Tatiana Foltanova, PhD.
UK v Bratislave, FaF, Katedra farmakoldgie a toxikologie

Prof. RNDr. Ludevit Kadasi, DrSc.
Ustav molekulérnej fyziolégie a genetiky SAV
MUDr. Hana Kayserova
CCF UNB Bratislava, pracovisko Podunajské Biskupice

Individualizacia terapie je kazdodennou praxou
usposobenia liecby pacientovej chorobe, celkovému
zdravotnému stavu, ale aj demografickym ¢ci
enviromentalnym charakteristikam a Zivotnému stylu.
Napriek vysokej popularite farmakogenomiky medzi
odbornou a laickou verejnostou jej vyuzitie v praxi je
nadalej novym a prevratny pristupom liecby v klinickej
praxi a preto si vzdy zaslUZi pozornost. Farmakogenomika
je Casto jedinou nadejou kauzalnej liecby zriedkavych
chorob. Na druhej strane kladie osobité naroky na
zdravotny systém, spolocnost a samotnych pacientov.
K viacerym liekom najma v onkologickej lieCbe sa v
ostatnom obdobi pridal ivacaftor, liecivo Ucinné v lieCbe
cystickej fibrézy, mutacie G551D, ktoré je na Slovensku
dostupné na zaklade individualneho dovozu.

Prednaska prinasa zakladné informacie o personalizovanej lieébe a predstavuje ju na
priklade ivacaftoru.

Klicové slova: ivacaftor, cysticka fibréza, G551D, personalizovana medicina

Individualisation of the therapy is everyday praxis, how to tailor the therapy to patient’s
needs, his current health status, demographic or environmental characteristics
and life style. Despite high popularity of pharmacogenomics between health
professionals, patients and others involved, its practical exploitation in praxis is still
a new approach. Pharmacogenomics is frequently the only promising alternative of
causal pharmacotherapy of rare diseases. On the other hand it sets special demands
at the health care system, society and patients. In recent time ivacaftor joined other
oncologic drugs aimed for personalised medicine. Ivacaftor is a substance designated
for treatment of cystic fibrosis mutation G551D. This treatment is in the Slovak republic
available on individual demands.

In the presentation at the example of ivacaftor in cystic fibrosis we introduced some
information about the personalised medicine.

Key words: ivacaftor, cystic fibrosis, G551D, personalised medicine
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Prevalencia cystickej fibrozy je nizka (1,26/10 000 obyvatelov EU), choroba sa preto
povaiuje za zriedkavi (<5/10 000 obyvatelov EU). Dha 8. jiila 2008 bol ivacaftor
dezignovany na liecbu cystickej fibrozy (CF). Odvtedy prebiehal jeho dalSi vyskum a
vyvoj v spolupraci s EMA. O Styri roky neskor, dia 28. jiila 2012, bol ivacaftor schvaleny
EMA resp CHMP komisiou (Komisia pre lieky na humanne pouzitie) ako ucinny a
bezpeény. Toto rozhodnutie je platné pre vietky &lenské staty EU. Dostupnost ivacaftoru
v jednotlivych Clenskych statoch zavisi na individualnych postupoch. V SR si lieky
dostupné az po prideleni ceny, resp zaradeni do kategorizaéného zoznamu alebo na
zaklade individualneho dovozu.

se® Ivacaftor je lieCivo urCené na lieGbu cystickej

-~ . fibrozy, Specifickej formy s génovou mutaciou
transmembranového transportného proteinu
ka | d e (:O G551D, pritomnou aspon na jednej alele. Ostatni
y pacienti aj s najCastejSie sa vyskytujucou mutaciou
. F508del z liecby neprofituju.
(|‘._.fa[aft[]r} tablets Mutécia G551D s priemernym podielom 1,5%
patri medzi pomerne zriedkavé mutacie v ramci
Eurépy. Na Slovensku bola dokonca identifikovana len s podielom cca 0,002 % (doposial
bola identifikovana len u jedného pacienta v kombinacii s inou CFTR mutaciou).
Detekcia tejto mutacie je stcastou prakticky vSetkych komercne dostupnych kitov pre
najcastejSie CFTR mutacie a na Slovensku sa bezne stanovuje pri mutacnej analyze CF
pacientov.
Pri poruche aktivity transportnych kanalov vznika vazky hlien. Ivacaftor zvySuje aktivitu
poskodenych kanalov u pacientov s mutaciou G551D. Normalizacia transportnych
kanalov umoznuje transport ibnov cez iénovy kanal, o ma za nasledok zmenu kvality
hlienu, zvySuje sa jeho fluidita a symptémy ustupujq.
V klinickych stadiach s ivacaftorom bol tento testovany v placebom kontrolovanych
Stadiach s 219 pacientami. Prva testovala lieCivo u pacientov starSich ako 12 rokov,
druhd sa sustredila na skupinu vo veku 6 - 12 rokov.
Hlavnym vystupnym parametrom Géinnosti bola zmena FEV1 - Usilny vydych za sekundu
pocas 24 tyzdnov. Ivacaftor sa ukazal ako GU¢inny a u pacientov starSich ako 12 rokov
priemerne zlepsil FEV1 o 10,4% oproti zhorSeniu 0,2% v placebovej skupine.
Podobné vysledky boli pozorované u pacientov vo veku 6 - 11 rokov. Priemerné zlepSenie
bolo 0 12,6% oproti placebovej skupine kde zaznamenali zlepSenie 0,1%.

Odportcéané davkovanie je 150 mg 2 x denne, kazdych 12 hodin. Ivacaftor by pacienti
mali uzivat s potravinami bohatymi na tuky ako su jedla pripravované s maslom alebo
olejmi, potraviny s vajickami, syrmi a orechami, plnotuénym mliekom alebo masom. Pri
uzivani ivacaftoru by sa pacienti mali vyhybat grepovému dZlsu alebo pomarancovej
Stave. PocCas liecby je potrebné pravidelné sledovanie pecenovych funkcii. U pacientov
s poruchami funkcie peéene musi benefit prevysit rizika spojené s jeho uzivanim. Tito
pacienti by mali zacat lie¢bu ivacaftorom v davke 150 mg kazdy druhy den.

Treba tiez zdoraznit, Ze u pacientov, ktori uzivaju viacero liekov, moze byt potrebné upravit
davkovanie. Podrobné informacie s uvedené v Sumarnej charakteristike lieku (SmPC).
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NajCastejSie neZiaduce UGCinky v klinickych Stdadiach boli bolest brucha (15,6%
pacientov), hnacky (12,8%), nevolnost (9,2%), zaCervenanie (12,8%), infekcie hornych
dychacich ciest zahfhajlce zapal hrdla, nazalnu kongesciu (63,3%), bolest hlavy (23,9%)
a bakteridlne osadenie hlienu (7,3%). Podrobné informacie o neZaducich Gc¢inkoch
najdete v Suhrne charakteristickych vlastnosti lieku.

Personalizovana medicina je cieleny pristup k prevencii, diagnostike a lieCbe zaloZenej
na individualnom profile pacienta. Personalizovana medicina poskytuje pre odbornikov
nové nastroje na uspdsobenie liecby individudlnym narokom pacienta. Predstavuje
posun od reaktivnej liecby k proaktivnej resp. preventivnej terapii, s mensim mnozstvom
neziaducich G¢inkov. lvacaftor je liekom volby len pre 4 - 5% pacientov s cystickou fibrézou
G551D CFTR génu. Inicioval vSak slubnu éru lieCby cystickej fibrozy. Pre Uspesnost a
finan€n( udrZatelnost personalizovanej mediciny je dolezité désledné vedenie registrov
pacientov. Slovenski pacienti sa od konca minulého roka stali si¢astou medzinarodného
registra pacientov s CF.

1. Kayserova H., Cysticka fibroza, Via pract., 2007,ro¢. 4 (3): 128-132

2. Kayserova H., Cysticka fibréza, Via pract., 2007,ro¢. 4 (4): 189-191

3. Kalydeco SmPC, dostupné na:
http;//www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/EPAR_Product_Information/
human,/002494,/WC500130696.pdf

4. Flume PA, Liou TG, BorowitzDS, Li H, YenK,Ordonez CL, Geller DE; VX 08-770-104 Study Group.
Ivacaftor in subjects with cystic fibrosis who are homozygous for the F508del-CFTR mutation. Chest.
2012 Sep;142(3):718-24.

5. SmPC Kalydeco www.sukl.sk
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MUTACNE SPECIFICKA TERAPIE
CYSTICKE FIBROZY

Krulisova V. 1, Holubova A. 1, Balas¢akova M. 1, Piskackova T. 1, Skalicka V.2,
Drevinek P. 3, *Votava F. 4, *Macek M. Jr. 1 *Oba autori pfispéli k praci stejnym dilem

1 Ustav biologie a Iékafské genetiky, 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceska republika

2 Pediatricka klinika, 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceska republika

3 Ustav lékaFské mikrobiologie, 2. LF UK a FN Motol, Praha, Ceska republika

4 Klinika déti a dorostu, 3. LF UK a FN Krélovské Vinohrady, Praha, Ceska republika

Uvod: CFTR potenciatory jsou latky, které umoznuji
zprlchodnit poskozeny chloridovy kanal. Podminkou
pro fungovani téchto potenciator( je proto pfitomnost
defektniho CFTR proteinu na bunééném povrchu.
Prikladem je pfipravek VX-770, ivacaftor (KalydecoTM,
Vertex Pharmaceuticals), ktery predstavuje ucinnou
IéCbu pro pacienty s alespon jednou mutaci G551D.

Dalsi moznosti 1éCby jsou CFTR korektory, které na
rozdil od potenciatord umozniuji obnovit pfitomnost
chloridového kandlu na bunétném povrchu, tj. jsou
Gcinné v pripadech, kde pavodné zZadny chloridovy kanal
na bunécném povrchu v dusledku onemocnéni nebyl.
Prikladem je pripravek VX-809, lumacaftor (Vertex
Pharmaceuticals), vhodny pro pacienty s genotypem

F508del/F508del.

Metody:

Zhodnoceni plicnich funkci na zakladé FEV1 u pacientd s mutaci G551D Iéenych
ivacaftorem bylo hlavnim cilem randomizované, dvojit€é zaslepené, placebem
kontrolované studie (Ramsey BW et al. A CFTR potentiator in patients with cystic fibrosis
and the G551D mutation. N Engl J Med. 2011;365(18):1663-72).

Mezinarodni studie probihala na souboru 160 pacientu starsich 6 let po dobu 48 tydnd.

Vysledky:

Lécba pacientl s alespon jednou mutaci G551D vedla k signifikantnimu zlepSeni
plicnich funkci a snizeni poctu plicnich exacerbaci oproti pacientim uzivajicim placebo.
Pacienti uzivajici ivacaftor pribrali na vaze primérné o 3 kg vice nez pacienti bez tohoto
Iéku. Prokazatelna byla i snizena koncentrace chlorid( v potu.

Zaver:

CFTR potenciatory pfinaseji moznost terapeuticky ovlivnit mutace lll. a IV. tfidy. Dosud
probéhlé studie s ivacaftorem prokazuji vyrazné zlepseni zdravotniho stavu pacientu
s mutaci G551D. Uginnou terapii pro pacienty s genotypem F508del/F508del by mohla
predstavovat kombinace lumacaftoru s ivacaftorem.
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Funkcni klasifikace mutaci CFTR genu

Norma P. syntézy P. aktivace S. syntézy
P. transportu S. vodivosti

W G542X  F508del G551D R347P 3849+10kbC>T

P = porucha; S = snizeni

Co jsou to CFTR potenciatory?
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DEPRESIA, UZKOST A SEBAUCTA
VO VZTAHU KU KVALITE ZIVOTA
PACIENTOV S CYSTICKOU FIBROZOU

Nagyova, Iveta 1, 2; Stépankova, Katarina 3;
Feketeova, Anna 4, Takac, Branko 5, Kopcova, Lenka 6; BéreSova, Eva 7

1 Univerzita PJ. Saférika v Kosiciach, Lekarska Fakulta, Ustav verejného zdravotnictva -
odd. socialnej mediciny

2 Univerzita P.J. Safarika v KoSiciach, Lekérska Fakulta, GS KISH Multidisciplinarne
centrum chronickych choréb

3 Slovenska Asociacia Cystickej Fibrozy, Kosice

4 Detska fakultna nemocnica,, KoSice

5 DFNsP, Banska Bystrica

6 Univerzitna nemocnica L. Pasteura, Kosice

7 Fakultna nemocnica F.D. Roosevelta, Banska Bystrica

Abstrakt

Uvod: Stidie u pacientov s chronickym ochorenim preukéazali, 7e existuje len mierny
vztah medzi ukazovatelmi zavaznosti ochorenia a kvalitou Zivota (Qol), zatial ¢o
depresia, lGzkost a sebalcta vyznamne koreluji s kvalitou Zivota. Pomerne malo Stadii
sa zameralo na vztah medzi tymito premennymi u pacientov s cystickou fibrézou (CF).
Cielom danej Studie bolo zistit, ¢i CF pacienti s priznakmi depresie, Gzkosti a niz§im
sebavedomim majd zaroven nizSiu kvalitu Zivota (QoL).

Metddy: Vzorku tvorilo 53 adolescentov a dospelych (= 14 rokov) s cystickou fibrézou zo 4
CF centier na Slovensku (27 muzov - 51%, priemerny vek 23,9 + 10,0 rokov). Pre zber dat
boli pouzité: Dotaznik kvality Zivota CF pacienta (CFQ-R - Cystic Fibrosis Questionnaire
Revised), Hospital Anxiety and Depression Scale (HADS) a Rosenberg Self-Esteem Scale
(RSE). Na vyhodnotenie dat bola pouZita viacnasobna linearna regresna analyza.
Vysledky: Po kontrolovani pre relevantné sociodemografické (vek, pohlavie) a klinické
premenné (FEV1, BMI) boli priznaky depresie a Uzkosti Statisticky vyznamne spojené
so znizenim kvality Zivota v troch z 12 CFQ-R domén: emocionalne fungovanie, poruchy
stravovania a hmotnost. Sebalcta bola Statisticky vyznamne spojena s piatimi CFQ-R
doménami: fyzické fungovanie, vitalita, emo¢né fungovanie, socidlne fungovanie a
percepcie zdravia, a to dokonca aj po kontrole naviac pre priznaky depresie a Uzkosti. Po
zadani vSetkych premennych do regresnej rovnice celkova vysvetlena variancia CFQ-R
domén sa pohybovala v rozpati 9-41%.

Zaver: Kvalita Zivota (QolL) je doélezitou klinickou mierkou u pacientov s CF. Zdravotnicki
pracovnici by mali byt vnimavejsi na priznaky depresie a Uzkosti, rovnako ako na Groven
sebalcty u pacientov s CF, pretoZe tieto sa javia byt délezitymi determinantmi kvality
Zivota. Psychologické intervencie zamerané na zvySovanie sebalcty mozu potencialne
zvysit kvalitu Zivota u pacientov s CF.

Abstract
Background: Previous studies have demonstrated that in patients with chronic disease
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markers of disease severity are only modestly associated with quality of life (QoL),
whereas depression, anxiety and self-esteem are important correlates. Few studies of
patients with cystic fibrosis (CF) have looked at the associations between these variables.
The aim of this study was to examine whether CF patients with symptoms of depression
and anxiety and lower self-esteem report diminished QoL.

Methods: The sample consisted of 53 adolescents and adults (=14 years) with CF
from 4 CF Centres in Slovakia (27 males - 51%, mean age 23.9+10.0 years). Patients
completed the Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ-R - Cystic Fibrosis Questionnaire
Revised), Hospital Anxiety and Depression Scale (HADS) and Rosenberg Self-Esteem
Scale (RSE). Multiple linear regression analysis was used to explore the data.

Results: After controlling for relevant sociodemographic (age, gender) and clinical
variables (FEV1, BMI) symptoms of depression and anxiety were significantly associated
with lowered QoL in 3 out of 12 CFQ-R domains: Emotional Functioning, Eating
Disturbances and Weight. Self-esteem was found to be significantly associated with 5
CFQ-R domains: Physical Functioning, Vitality, Emotional Functioning, Social Functioning,
and Health Perception; even when controlling additionally for symptoms of depression
and anxiety. After entering all variables into the equation the total explained variance for
CFQ-R domains varied between 9-41%.

Conclusions: QoL is an important clinical outcome measure in CF. Clinicians need to
be sensitive to symptoms of depression and anxiety as well as levels of self-esteem in
patients with CF, because they seem to be important determinants of QoL. Psychological
interventions aimed on increasing the self-esteem may potentially improve QoL among
patients with CF.

Klicové slova: cysticka fibroza, kvalita Zivota, depresia, tizkost, sebalicta

Uvod
S meniacou sa paradigmou manaZmentu chronickych choréb a posunom smerom od
vylieCenia k starostlivosti narasta zaroven aj potreba hodnotenia kvality Zivota pacientov
s chronickou chorobou. TaktieZ, s narastajlicou priemernou dizkou Zivota pacientov s CF
sa do popredia stale viac dostava otazka ako ¢o najviac zlepSit kvalitu Zivota pacientov.
Predchadzajice studie preukazali, Ze indikatory zavaznosti ochorenia (funkcia plic,
body mass index, pllicne exacerbacie) len mierne korelovali so skore v dotaznikoch
merajucich kvalitu Zivota (1-2), o naznacuje doleZitost inych faktorov ovplyviujlcich
kvalitu Zivota. Studia autorov Staab et al. (3) potvrdila, Ze zataz spdsobena lieébou (napr.
pocet hodin travenych terapiou), percepcie zdravia a copingové stratégie vysvetlovali
vyznamné percento variance kvality Zivota, aj po kontrolovani pre premenné zavaznosti
ochorenia. Menej poznatkov existuje o podsobeni inych faktorov, ako si napriklad
psychicka pohoda (anxieta, depresia), osobnost pacienta a sebadcta (1).
Vyskumy naznacujl, Ze depresivhe symptomy sa v dospelej CF populacii vyskytujd
pomerne &asto. Stiidia autorov Burker et al. (4) pomocou skriningovych testov priniesla
zistenie, Ze 46% populacie prejavovalo symptémy depresie, z toho u 12% to boli symptémy
stredného az zavazného charakteru. Anxieta sa vyskytovala priblizne u 30% dospelej
CF populécie (5). Symptémy anxiety a depresie maju vyznamné dosledky pre pacientov s
chronickou chorobou, vratane horSej spoluprace pacienta s lekarom (non-compliance),
ale tiez CastejSej morbidity. Zatial ¢o Stddie v ramci inych chronickych diagnéz, ako
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sU napriklad astma, chronicka obstrukéna choroba plic, infarkt myokardu, epilepsia
a diabetes naznacujd, Ze psychickd pohoda (anxieta, depresia) je Uzko prepojena s
kvalitou Zivota a dokonca predikuje kvalitu Zivota aj po kontrolovani pre vplyv klinickych
parametrov ako sU zavaznost ochorenia alebo funkény stav pacienta (6-10). V tomto
kontexte sa predpoklada, Ze maju vyznamny dopad aj na kvalitu Zivota pacientov s CF,
ale dany vztah bol v danej populacii zatial pomerne mélo skimany.

Dal&im faktorom potencionalne ovplyviujlicim kvalitu Zivota CF pacientov je sebalcta.
Sebalicta je mediatorom vo vztahu medzi dysfunkénymi myslienkami a depresiou (11).
Nizka sebadlcta je faktorom vyznamne ovplyviujicim socialnu dysfunkciu u pacientov s
CF v porovnani s dospelou zdravou populaciou (12). Stidia autorov Platten et al. ukazala,
Ze emocné fungovanie a sebalcta boli dolezitymi prediktormi symptémov mentalneho
zdravia (13). Podla naSich poznatkov vplyv sebalcty na kvalitu Zivota pacientov s CF, v
kontexte dalSich psychologickych faktorov ako su anxieta a depresia, v literatlre zatial
skiimany nebol. Cielom tejto Stldie bolo preto zhodnotit Groven psychickej pohody a
sebalcty u pacientov s CF a preskimat ich vztah ku kvalite Zivota, po kontrolovani pre
vplyv relevantnych sociodemografickych a medicinskych faktorov.

Material a metody

Vzorka

Vzorku tvorilo 53 adolescentov a dospelych (= 14 rokov) s cystickou fibrézou zo 4 CF
centier na Slovensku, z KoSic a Banskej Bystrice. Zber dat prebiehal v rokoch 2008-
2010 formou Struktdrovaného interview, seba-vypovedovych dotaznikov a dat ziskanych
zo zdravotnej dokumentacie pacienta.

Metodiky

Kvalita Zivota bola merana pomocou CFQ-R - Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised,
ktory je dotaznikom kvality Zivota uréenym Specificky pre pacientov s CF (14). Skéla
pozostava z 50 polozZiek merajlcich kvalitu Zivota v 12 doménach. Polozky s hodnotené
na 4-bodovej Likertovej Skale. Pre kazdl z domén sa vyratava Standardizované skore,
ktoré sa pohybuje v rozpati 0-100. VysSSie skére znamena vysSiu kvalitu Zivota.

Pre meranie psychickej pohody bola pouzita Skala HADS - Hospital Anxiety and Depression
Scale (15). Skéla pozostava zo 14 poloZiek, ztoho 7 syti dimenziu anxiety a 7 dimenziu
depresie. Pacienti odpovedaju prostrednictvom 4-bodovej Skaly, kde O=nepritomnost
problému a 3=problém je jednoznacne pritomny a zavazny. Skére nadoblda hodnoty
od 0 do 21 pre kazdu subskalu. VysSie skére indikuje vySSiu mieru anxiety a depresie.
Skala RSE - Rosenberg Self-Esteem Scale je validna a reliabilnd Skala merajlica
vSeobecn( (roven sebalcty (16). Skala pozostava z 10 poloZiek, 5 pozitivne a 5
negativne formulovanych. Celkové skore sa pohybuje v rozpati 10-40, pricom vysSie
skore znamena vysSiu Groven sebadcty.

Sociodemografické data (vek, pohlavie, vzdelanie) boli ziskané prostrednictvom
sebavypovedového dotaznika. Zakladné medicinske data boli ziskané zo zdravotnej
dokumentacie pacientov.

Statistické analyzy

Pre zakladny popis dat boli pouzité metddy deskriptivnej Statistiky (aritmeticky priemer,
smerodajna odchylka, rozpatie). T-test a chi-kvadrat boli pouzité na skimanie rozdielov
medzi muzZzmi a Zzenami. Viacnasobna linearna regresia, metéda ‘Enter‘, bola pouZzita
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na identifikaciu variancie kvality Zivota pomocou sociodemografickych premennych
(pohlavie, vek), klinickych premennych (FEV1, BMI) a psychologickych premennych
(anxieta, depresia, sebalcta). Statistickd analyza bola realizovand s vyuZitim
Statistického softvéru IBM SPSS (Statistical Package for the Social Science) verzia 20.0
(SPSS Inc., Chicago, IL, USA).

Vysledky

Zakladna deskriptivna Statistika je uvedena v Tabulke 1. Vyskumny sibor tvorilo
53 pacientov s cystickou fibrézou, z toho bolo 27 muzov (50,9%). Priemerny vek
pacientov bol 23,9 rokov, smerodajna odchylka 10,0. Medzi muzmi a Zenami nebol
Statisticky vyznamny rozdiel v Ziadnom zo sociodemografickych parametrov. MuZi
sa ale signifikantne IiSili od Zien v poéte znamych a neznamych mutacii, a taktieZ aj
v piatich CFQ-R doménach kvality Zivota. Zeny mali Statisticky vyznamne niz&ie skére
v doménach: emoc¢né fungovanie, socialne fungovanie, lieCba, percepcie zdravia a
respiratone symptémy. Prevalencia symptémov anxiety bola 7,8% a dalSich 9,8% CF
pacientov malo hraniéné skére. Prevalencia symptémov depresie spolu s hraniénym
skore bola 4,2%.

Vysledky linearnej regresnej analyzy v Tabulke ¢.2 ukazali, Ze sebalcta bola
signifikantnym faktorom ovplyviujldcim kvalitu Zivota v piatich CFQ-R doménach: fyzické
fungovanie, vitalita, emoéné fungovanie, socialne fungovanie a vnimanie zdravotného
stavu, a to aj po kontrolovani pre vplyv sociodemografickych premennych (vek, pohlavie),
klinickych premennych (BMI, FEV1), a tiez symptomov anxiety a depresie. Po zadani
vSetkych premennych do regresnej rovnice celkova vysvetlena variancia CFQ-R domén
sa pohybovala v rozpati 9-41%. NajnizSia vysvetlena variancia bola pre doménu ‘vnimanie
tela‘ a najvysSia pre doménu ‘percepcie zdravia‘.
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Tabulka 1. Zakladné charakteristiky vzorky

cela vzorka muZi Zieny p-hodnota
n (%) alebo n (%) alebo n (%) alebo
AP+SD AP+SD AP+SD

n 53 27 (50.9) 26 (49.1)

vek 23.9+10.0 23.6+10.7 24.449.4 .755

vzdelanie .498
zékladné 29 (54.7) 16 (59.3) 13 (50.0)
stredoskolské 24 (45.3) 11 (40.7) 13 (50.0)

genetika .018
2 zndme mutdcie 23 (48.9) 7(29.2) 16 (69.6)
1 znama mutdcia 16 (34.0) 12 (50.0) 4(17.4)
2 nezname mutacie 8(17.0) 5(20.8) 3(13.0)

BMI .143
<18 15(31.9) 10 (41.7) 5(21.7)
>18 32(68.1) 14 (58.3) 19 (78.3)

FEV, .336
30-50% 7 (14.9) 2(8.3) 5(21.7)
51-70% 9(19.1) 4(16.7) 5(21.7)
71-100% 31 (66.0) 18 (75.0) 13 (56.5)

mikrobioldgia
PSA 16 (30.2) 5(18.5) 11 (42.3) .059
STA 19 (35.8) 13 (16.7) 6(23.1) .057
BC 2(3.8) 0(0) 2(7.7) 142

CFQ-R
fyzické fungovanie 70.9+£26.4 76.4£25.7 65.5+26.4 .140
rolové fungovanie 73.8+21.0 75.5+23.7 72.1£18.2 .560
vitalita 50.6+16.9 55.0+12.9 46.1+19.3 .058
emocné fungovanie 75.9+14.2 79.9+13.4 72.0+14.1 .044
socialne fungovanie 71.6+£19.5 81.8+14.5 61.3+18.5 .000
vnimanie tela 70.7+19.2 69.6+18.5 71.8+20.2 .692
stravovanie 81.1+18.6 80.6+16.7 81.6+20.6 .813
liecba 45.1+28.9 56.4+28.9 33.3+24.1 .003
percepcie zdravia 58.9+23.4 65.4+22.5 52.1+22.8 .038
vaha 53.8+41.3 50.0+36.8 57.7+45.8 .507
respiratérne symptomy 73.6£19.8 80.8+11.7 66.1+23.5 .006
travenie 81.3+21.2 81.5+24.1 81.2+18.3 .961

HADS anxieta 4.5+3.7 4.5+4.3 4.4+3.1 926
>7<11 5(9.8) 2(7.7) 1(4.2)
>11 4(7.8) 3(11.5) 1(4.2)

HADS depresia 2.742.8 3.1#3.4 2.3+2.1 .357
>7<11 1(2.1) 3(12.0) 0(0)
>11 1(2.1) 1(4.0) 0(0)

RSE 30.243.4 30.413.1 30.0¢3.7 713

AP#SD - aritmeticky priemer a smerodajna odchylka, BMI - Body mass index, FEV1 - Forced expiratory volume, PSA - Pseudomonas

aeruginosa , STA — Staphylococus aureus, BC- Burkholderia cepacia, CFQ-R - Cystic Fibrosis Questionnaire Revised, HADS - Hospital

Anxiety and Depression Scale, RSE - Rosenberg Self-Esteem Scale, chybajlce data n=6 pre premenné: genetika, BMI, FEV1
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Diskusia

Cielom tejto Studie bolo zhodnotit Groven psychickej pohody a sebalicty u pacientov
s CF a preskimat ich vztah ku kvalite Zivota, po kontrolovani pre vplyv relevantnych
sociodemografickych a medicinskych faktorov.

Prevalencia symptémov anxiety a depresie bola v nasej vzorke niZSia v porovnani s
niektorymi predchadzajicimi eurépskymi Stddiami. Prevalencia anxiety u polskych
CF pacientov, hodnotena dotaznikom HADS - Hospital Anxiety and Depression Scale,
bola 25% a dalSich 28% malo hrani¢né hodnoty (17). Prelavencia axiety u nemeckych
pacientov bola 19%, avSak tieto Gdaje sa neliSia od Standardnej zdravej nemeckej
populacie (18). Na druhej strane, Studia realizovana u belgickych CF pacientov (19)
uvadza anxietu iba 8,8% pacientov, ¢o je porovnatelné s Gdajmi nasej vzorky (7,8%).
Prevalencia depresie v nasej vzorke bola v porovnani s anxietou este nizSia. Celkovo
iba 2,1% pacientov trpelo depresiou a dalSich 2,1% malo hranié¢né hodnoty. Tieto Udaje
sl trocha nizSie, ale stale v sllade s prechadzajuci vyskumami, uvadzajlcimi hodnoty
prevalencie depresie v rozmedzi 5-17% (5).

Vysledky linearnej regresie potvrdili nas predpoklad doéleZitosti sebalcty pre kvalitu
Zivota pacientov s CF. Sebadlcta bola najdolezitejSou vysvetlujicou premennou 5 z
12 domén dotaznika kvality Zivota CFQ-R. Zaroven bola najddlezitejSou vysvetlujicou
premenenou 3 zo 4 klicovych domén CFQ-R, a to konkrétne domén: fyzické fungovanie,
emocné fungovanie a socialne fungovanie. Jedine v ramci domény rolové fungovanie
hodnoty nedosiahli Statistickli vyznamnost. Dalsimi dvoma CFQ-R doménami, ktoré
boli Statisticky vyznamne vysvetlené hodnotami sebalcty boli domény vitalita a
percepcie zdravia. Tieto vysledky boli Statisticky vyznamné aj po kontrolovani pre
vplyv relevantnych sociodemografickych premennych (vek, pohlavie), medicinskych
premennych (BMI, FEV1), a tiez symptémov anxiety a depresie. Vysledky nasej Stidie
sU v sulade s vysledkami autorov Platten et al. (13), ktoré ako jedni z mala skimali
vztah medzi sebadctou a kvalitou Zivota u pacientov s CF. Ich vysledky potvrdzuju, ze
sebalicta je Uzko prepojend s kvalitou Zivota pacientov s CF, korelaéné koeficienty pre
jednotlivé domény sa pohybovali v rozmedzi 0,48 pre vztah medzi fyzickym fungovanim
a sebadlctou az po 0,73 pre doménu emocné fungovanie.

Odporiicania pre prax

Napriek tomu, Ze zavaznost ochorenia je jednym z najdodleZitejSich determinantov
kvality Zivota, vysledky danej studie poukazuji na dolezitost aj inych faktorov, a
to konkrétne psychologickych premennych ako si psychicka pohoda (anxieta,
depresia) a sebalicta. Pre niektorych pacientov délezitost tychto premennych
dokonca vyznamne prevysuje rolu klinickych premennych. Psychologické
intervencie zamerané na zlepsenie psychickej pohody CF pacientov a zvySovanie
ich sebavedomia by preto mali byt standardnou siic¢astou terapeutickych postupov v
ramci komplexného manazmentu chronickych choréb.
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Inhalation news ...

Hypertonic saline solution in the treatment of CF:

established worldwide,
effective and safe

A new, global survey confirms that nebulised hypertonic saline

solutions (HS) have now become firmly established all over
. . . Facts about worldwide use of HS to treat cystic fibrosi
the world as a treatment option for patients suffering from

cystic fibrosis (CF) [1]. As part of this survey, responses were Fi 86.4% of icis ialising in the of
evaluated from about 200 CF doctors and information from Stipcommendhisitothelypetiems 1]

approximately ten thousand CF patients (age > 6 years) in the Dosage: 3-7% HS twice a day [1]
EU countries and the US. According to the responses, 86.4%
of physicians who specialise in the treatment of CF recommend Timing: Before or during physiotherapy [15]

nebulised hypertonic saline solutions to their patients with this
disease. In Europe, the most frequently used administration
method is inhalation of 3-7% saline solutions (see table) twice  The Cochrane Collaboration concludes that there is sufficient

daily. evidence to recommend HS for the treatment of CF [2]. Wark

and McDonald summarised the findings of their extensive

Cochrane Review confirms: “HS did improve quality meta analysis as follows: “HS did improve quality of life and
of life and reduce pulmonary exacerbations” [2]. reduce pulmonary exacerbations.”

E= =11 = 11 = B
Z | [ S
e | uc | m | o | n | & | e

50 % 6% 21% 21% 25% 23% 39%
1% 3% 17 % 3% 28% 24 % 19 %
38 % 84 % 34 % 34% 39% 28 % 20%
0% 2% 14 % 9% 7% 5% 15 %

2% 0% we 1w s ww 7w

The survey was conducted by Agent et al. and revealed that the hypertonic saline

solutions used most frequently by CF patients in Europe are in concentrations from
3-7% [table adapted from 1]. /

D
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“Patients report HS is a useful adjunct to their
airway clearance treatment that is easy to fit into
their treatment regimen.” [14]

Authors of studies and reviews also agree that inhaled hyper-
tonic saline solution represents an effective yet inexpensive
adjunct therapy for cystic fibrosis [3-6].

The fact that inhalation of hypertonic saline solution signifi-
cantly improves mucociliary clearance and the lung function
of CF patients has been confirmed in four separate studies
[7-10]. Children suffering from CF who are not able to cough
mucus out of their lungs spontaneously also benefit from the
secretion-mobilising effect of HS [4, 11]. Existing evidence also
suggests strongly that HS is tolerated well by children and
nursing infants. Three publications that appeared between
2007 and 2011 reveal that even babies aged 4 months and
older tolerate HS well [2, 12, 13].

CF patients also appreciate the practical aspect of HS inhala-
tion, and report that “HS is a useful adjunct to their airway
clearance treatment that is easy to fit into their treatment
regimen” [14]. According to the Cochrane Review, the best
physiotherapeutic results are achieved when inhalation is car-
ried out either before or while respiratory tract clearance meth-
ods are applied [15].

Sources:

[1] Agent P et al. 2012; oral presentation ECFC:298

(2] Wark P & McDonald VS 2009; Cochrane Database Syst Rev.
(2):CD001506

[3] Dellon EP et al. 2008; Pediatr Pulmonol. 43:1100

[4] Elkins MR et al. 2006; N Engl ) Med 354:229

[5] Riedler J et al. 1996; ) Paediatr Child Health. 32(1):48

[6] Shoseyov D et al. 2011; Am J Respir Crit Care Med. 183(11):1444

[7] Eng PA et al. 1996; Pediatr Pulmonol. 21:77

[8] Robinson M et al. 1996; Am J Respir Crit Care Med. 153(5):1503

[9] Donaldson SH et al. 2006; N Engl J Med. 354(3):241
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The eFlow®rapid membrane nebuliser (manufactured by PARI
Pharma GmbH) is ideally designed to nebulise HS. A study
conducted by Elkins and colleagues showed that when
MucoClear® 6% is administered using the eFlow®rapid,
tolerability is good [16]. Moreover, the very short inhalation
time of 3.9 minutes for a 4-ml ampoule of MucoClear® 6%
[16] helps to improve patient compliance significantly, which
in turn leads to substantially improved quality of life among
cystic fibrosis patients [17].

Customised for convenient and safe use with PARI nebulisers.
Best performance with eFlow®rapid

Sterile - 4 ml ready to use ampoules

Mobile - easy to use everywhere

Amin R et al. 2010; Thorax 65: 379

De Boeck K et al. 2000; Eur Respir J 16: 91

Rosenfeld M et al. 2011; Pediatr Pulmonol. 46(7):666
Subbarao P et al. 2007; Pediatr Pulmonol. 42:471
Langman HB et al. 2008; J Cyst Fibros. 7(Suppl 2):571
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CENTRA PRE LIECBU CF

DETI

BRATISLAVA
825 56
FNsP BA Ruzinov, Krajinska 91
Klinika detskej pneumolégie SZU UN Bratislava - pracovisko Podunajské Biskupice
0918 660 660, 0915 756 480

MUDr. OROSOVA Jaroslava — primarka MUDr. KAYSEROVA Hana
orosova@ru.unb.sk kayserov.hana@gmail.com
0905 695 617, 0905 599 756 0905 696 194, 0905 695 399

MUDr. MIKULASOVA Ingrid
mikulasova@ru.unb.sk
0905 699 025

Rehabilitacia: 0918 379 661, 0918 379 665 NAGLOVA Imelda

HAPCOVA Luba VRANKOVA Etela
hapcova@ru.unb.sk GOLDMANNOVA Jilia

BANSKA BYSTRICA
974 00
DFNsP - Centrum CF, II. detska klinika SZU, L. Svobodu 4, 974 09
048/4726 570

MUDr. TAKAC Branko Rehabilitacia: MACHOVCOVA Miroslava
btakac@dfnbb.sk BECIKOVA Anna
048/4726 570 048/4726 523, 048/4726 536,
0905 138 180 048/4726 520
KOSICE
040 11

Klinika deti a dorastu DFN - Centrum CF, Trieda SNP 1
055/235 4151

MUDr. FEKETEOVA Anna - priméarka Bc. Pituchova Katarina — CF sestra
feketeova@dfnkosice.sk 055/235 4151
0905 583 680 0910 175 151
Rehabiliticia: KOLCUNOVA Petra MUDr. SALAMONOVA Katarina
kolcunoval@post.sk MIZEROVA Janka
0905 832 572 055/ 633 1503
DOLNY SMOKOVEC
059 21
SU DTaRCH

052/44 12 111, 052/44 12 222
MUDr. MISKOVSKA Martina - primarka
miskovska@sudtarch.sk Rehabilitacia:

052 / 44 12 266, 0911 547 854 DICOVA Katarina, Mgr.
JADUSOVA Anna, 0905 144 877

PAYERCHINOVA Darina
RUSNAKOVA Viera, Bc.
SMOLKOVA Margita
SOCHOROVA Maria
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DOSPELI

BRATISLAVA
826 06
Centrum CF Klinika pneumolégie [.SZU a UN Bratislava, Nemocnioca Ruzinov,
Ruzinovska 6
02/48 234 111, 02/48 234 785

Doc. MUDr. HAJKOVA Marta — primarka MUDr. REMIS Branislav
hajkova@unb.sk branorem@gmail.com
02/48234 442 02/48234 488, 389, 697

Rehabilitacia: 02/48 234 398
BIKSADSKA Jarmila
0903 132 298

BANSKA BYSTRICA
974 01
OPaF Centrum CF, FNsP F.D.Roosevelta, L. Svobodu 1
048/441 3600, 2656

MUDr. BERESOVA Eva Rehabilitacia: KULISIAKOVA Denisa
eva.beresova@gmail.com 0903/724 799
0908 913 272

KOSICE

041 90

Klinika pneumoloégie a ftizeolégie — Centrum CF, UN L. Pasteura
Rastislavova 43
055/615 2641, 2642, 005/615 2645, 2651, 2652,2653

MUDr. SOMOS Andrej — primar Rehabilitacia: 055/615 2084, 2090
andrej.somos@unlp.sk MUDr. KUBINCOVA Anna

0907 039 838 BENOCZOVA Jitka, 0915 939 758
MUDr. KOPCOVA Lenka NAGYOVA Zuzana, 0903 653 705
lenka.kopcova@centrum.sk SZEMANOVA Ingrid, 0905 104 903

0903 563 592

SLOVENSKA ASOCIACIA CYSTICKEJ FIBROZY
Park Angelinum 2, 040 01 KOSICE
www.cfasociacia.sk

MUDr. Katarina STEPANKOVA - predsedkyna
stepankova@cfasociacia.sk, kstep@ke.telecom.sk
0903 608 455, 0948 608 455

Ing. Pavol FABIAN - revizor

fabian.pavol@centrum.sk
0903 544 754

Bankové spojenie: Sberbank Slovensko, pobocka Kosice
Cislo uctu: 4350 296 102/3100
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Pr(%'ekt Odovzddvanie skiisenosti na zabezpecenie lepSej starostlivosti pacientov s cystickou fibrézou v
Zakarpatskom regiéne Ulls implementovany v ramci prolgramu cezhraniénej spoluprdace ENPI Madarsko-
Slovensko-Rumunsko-Ukrajina 2007-2013 (www.huskroua-cbc.net) a je gpolu nancovany Eurééoskou
tniou sumou 100 000 EUR prostrednictvom Ndstro{ﬁ eurépskeho susedstva a partnerstva /ENPI/.
Globdln%lm cielom programu je zintenzivnit a prehlbit spoluprdcu v oblasti trvalo udrzatelného,
socidlneho, enyironmentdlneho a ekonomického rozvoja medzi ukrajinskymi regiénmi Zakarpatia, Ivano-
Frankivska a Cernivetska a opravnenymi programovymi uzemiami Slovenska, Madarska a Rumunska.
Eurépskej tinia sa skladd z 27 ¢Elenskych Statov, ktoré sa odhodlali k postupnému prepojeniu svlo_:]['ich
know-how, zdrojov a osudov. Poéas spolocného 50 rokov trvajuceho obdobia rozsirovania EU si
vybudovali priestor pre stabilitu, demokraciu a trvalo udrzatelny rozvoj pri zachovdvani kultirnej
rozmanitosti, tolerancie a individudlnej slobody. Eurépska unia sa zaviazala zdielat dosiahnute
vysledky a ich_hodnoty s krajinami ako aj s ludmi Zijucimi za jej hranicami. Vgykonngm orgdnom EU je
urépska komisia. )
Program cezhrani6n7ej (s)poluprdce ENPI Madarsko-Slovensko-Rumunsko-Ukrajina ﬁ implementovany
v obdobi rokov 2007-2013 na vonkajSej hranici ¢lenskych Statov EU a Ukrajiny. dstr% eurépskeho
ISELLL_]sedstva a partnerstva /ENPI/ je zamerany na podporu cezhranicnej spoluprdce na vonkajsej hranici
Globdlnym cielom programu je zintenzivnit a prehlbit spoluprdcu v oblasti trvalo udrzatelného,
socidlneho, enyironmentdlneho a ekonomického rozvoja medzi ukrajinskymi regiénmi Zakarpatia, Ivano-
Frankivska a Cernivetska a oprdavnenymi programovymi uzemiami Slovenska, Madarska a Rumunska.
Spoloénym riadiacim organom programu je Narodnd rozvojovd agentira Madarska.
)ficialnou internetovou strankou programu je www.huskroua-cbc.net.

Vyhlasenie: Tdto gublika’cia bola vytvorend s podporou Eurépskej unie. Za obsah publikdcie v flnej
miere zodpovedd Slovenskd Asocidcia Cystickej Fibrézy a publikdcia v zZiadnom pripade neodrdza
ndzory Eurépskej unie.

The project Transfer of know-how to ensure better care for Cystic Fibrosis patients in Zakarpattya
region was implemented under the Hungary-Slovakia-Romania-Ukraine ENPI Cross-Border Cooperation
Programme 2007-2013 (www.huskroua-cbe.net), and is co-financed by the European Union through
the European Neéghbourhood and Partnership Instrument. The overall objective of the Programme is
to mtenstgf and deepen cooperation in an environmentally, socially and economically sustainable way
between Zakarpatska, Ivano-Frankivska and Chernivetska regions of Ukraine and eligible and adjacent
areas of Hungary, Romania and Slovakia.
The European Union is made up of 27 Member States who have decided to gradually link together their
know-how, resources and destinies. Together, during a period of enlargement of 50 years, they have
built a zone of stability, democracy and sustainable development whilst maintaining cultural diversity,
tolerance and individual freedoms. The European Union is committed to sharing its achievements and its
zagl_es with countries and peoples beyond its borders. The European Commission is the EU’s executive
ody.
The%—[unga -Slovakia-Romania-Ukraine ENPI Cross-border Cooperation Programme is to be implemented
in the period of 2007-2013 on the external border of the participating EU Member States with Ukraine.
The European Neighbourhood and Partnership Instrument supports cross-border co-operations on the
external borders ofthe EU.
The overall objective of the Programme is to intenszfg and deepen cooperation in an environmentally,
socially and economically sustainable way between Zakarpatska, Ivano-Frankivska and Chernivetska
regions of Ukraine and eligible and adjacent areas of Hungary, Romania and Slovakia. The Joint
Managing Authority of the Programme is the National Development Agency, Hungary. The website of the
Programme is www. huskroua-cbc.net

Disclaimer: This publication has been lérjqduced with the assistance of the European Union. The contents
of this publication are the sole responsibility of Slovak Cystic Fibrosis Association and can in no way be
taken to reflect the views of the European Union.

IIpoekm  BnpoeadsKeHHst HOBIMHIX MoNuUsocmell w000 Kpaulo2o dozn1510Yy 3a nauieHmamu 3
Myrosicuudozom 8 3axapnamcevkiii obnacmi 30ilicHioemucsi(eascs) 8 pamkax IIpoepamu nﬁunopdom—zozo
cnispobimHuymea €ICII Yeopwura-Cnosauuura-Pymynis-Yepaina 2007-2013  (www.huskroua-cbe.
net), i cnisginancyemocst €sponelicokum Corosom uepesz €sponelicbkull iHecmpymenm cycidcmsea ma
napmxepcmea. 302abHA Mema NPozpamu NOAsae Y NOCUNLEHHI ma No2AubsileHHi cnigpobimHuymea
MK Barxapnamcoror, IearHo-PpaHkiscbkoro ma YepHigeubkorw obracmsamu YKpaiHu i NpuiiHEmMHUMU
ma dodamrxosumu pezioHamu YzopuiuHu, Pymywnii ma CnoeauuuHu 6 eKoJ02iuHO-, COYIaNbHO- ma
EeKOHOMIUHO-CIAAULL Cnocib.

Esponeticokuli Cotos crnadaemucest 3 27 KpaiH-unetis, siki aUPIULLLAL NOCMYNoeo 00 ‘edHamu c8oi 3HAHHSL,
pecypcu ma ooni. Pasom, 3a 50 poKie pO3ULUPEHHS, BOHU CMEOPULL 30HY cmabitbHocmi, demorxpamii
ma cma.ﬂozogpossumny, 3bepizuiu KYAbMYpPHI BIOMIHHOCTI, BUSIBJISIIOUU MONEPAHMHICMb | 2apaAHMYOUU
€80600y ocobucmocmi. €gponelicbuil co103 20moeuil po3oinsimu ceoi 00CsZHeHH Ma UiHHOCMI 3 KpaiHamu
i HapoOamu 3a MesKAMU 1020 KOPOOHI8.

Esgponeiicora Komicis € guxoraguum opaarom €C. .

Ipozpamy npuropoornozo cnigpobimnuymea €ICII Yeopwura-Crosauuuna-Pymynia-Yrpaina 6yoe
peanizosaro npomsizom 2007-2013 pp. HA 308HIUHIX KOPOOHAX ULtbosux KpaiH-uneHie €EC ma YKkpalHu.
EsponeticoKuil iHcmpgmeHm cycidcmea ma napmHepcmaa niompumye MpaHCKoOpOOHHY CRiBNPAU0 Ha
308HIUHIX KOpOoHaX €C. . L . .

BazanvHa mema npozpamu NoaAsae Yy NOCUNEHHI Ma NO2AUBIeHHI CNi8pobimHUYMea Mix: 3aKapnamcoKor,
Isaro-@Pparkiecbkoro ma YepHiseubkoro obracmsamu YKpaiHu i npuiliHamHumu ma 000amxosumu
pezzqga.mu Yeopwuru, Pymynii ma CnoeauuuHu Y eKON02IUHO-, COYIANbHO- MA eKOHOMIUHO-CMaauil
cnocib.

CninoHum OpearHom YnpaeninHs IIpoepamu € HayionansHe azenmemso possumky YeopuiuHu. Beb-catim
ITpoepamu www.huskroua-cbe.net

La ny6bnixayia 6ysa nidzomoeniena 3a cnpusrms €gponeticorozo Coiogy. 3micm nybaikayii e npeomemom
gionogioansHocmi Croeaybkoi Acoyiayil Mykogicuudosy i HKOOHUM UUHOM He MOIKe PO32/ILOAMUCS SIK
gidobpaskerHs mouru 30py €gponeticoiozo Corozy.
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