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20 ROKOV PACIENTSKYCH CF ORGANIZACIi NA SLOVENSKU

MUDr. Katarina Stépankové, Slovenska CF Asocidcia
Pacientske organizacie

1991 Klub nemocnych s CF/Klub rodicu a pratel deti
nemocnych CF (Ceskoslovensko)

1995 Klub cystickej fibrozy / Klub rodicov a priatelov
deti s cystickou fibrozou

2004 Priatelia slanych deti

2006 Slovenska Asociacia Cystickej Fibrozy

Rodicia CF deti + pacientske organizacie:

. vela listov, telefonatov, mailov,...
° vyjednavacie stretnutia hlavne v BA (vela cestovania)
. vysvetlovanie, boje,...

s MZ SR, MPSVaR SR, Socialna poistovia, zdravotné
poistovne, mnoho inych institdcii,...

Nevyhnutna spolupraca !!! rodicov - pacientov - lekarov !

1988

Pocet CF pacientov 41

e 1 lekar v Bratislave

e nedostatocna diagnostika

e ZIADNA fyzioterapia, vyZiva, psycholég,..

e vitalny liek pre CF - pankreatické enzymy - Specidlna Ziadost na mimoriadny dovoz
10 podpisov - 3 mesiace - niekedy zamietnuté - dalSie 3 mesiace ¢akania na liek !!

2014

Pocet CF pacientov 303
Pocet CFTR related disorders 129
Pocet CF Centier pre deti 3
Pocet CF Centier pre dospelych 3

Spolu 10 lekarov na Slovensku v 6 nemocniciach.
Srobarov listav DTaRCH Dolny Smokovec - 2 tyzdiiové rehabilitaéné pobyty - od roku 1998




USPECHY

1. Mnohé lieky a pomocky su bez doplatku pre CF od roku 1999
CF pacienti na Slovensku majua vacsinu liekov nevyhnutnych na liecbu CF plne hradené ZP
bez doplatku: - Specidlna VYNIMKA na diagnézu CF - recepty musia byt podpisané na druhej
strane lekarom CF Centra (10 lekarov na Slovensku):

- pankreatické enzymy

- antibiotika

- mukolytika - ACC

- vSetky Specialne lieky pre CF (Pulmozyme, TOBI, Bramitob,....)

- inhalatory, rehabilitacné pomocky

- vyZivové preparaty
Aj napriek tomu CF pacienti stale doplacaji za mnohé lieky, pomocky Ci sluzby, ale je to
akceptovatelné s istou socialnou podporou Statu. Liecba CF vyZaduje mnoho beznych lie-
kov, ktoré majl doplatok a je tazké najst argumenty pre poistovne - mukolytika, vitaminy,
mineraly, bronchodilatancia, kortikoidy,...

2. APAT - Ambulantné podavanie i.v. ATB - Home i.v. treatment
OU MZ SR z 12.9.2003 o predpisovani antiinfekénych liekov
Orosova J., Brezina M.
Stale nie je akceptované vSetkymi CF lekarmi !!!

3.Navrh doporu¢eného postupu pre mikrobiologické vysetrenie materialu z dychacich
ciest u pacientov s CF - 2002
Lang$adl L., Melter J., Navesnakova Y., Purgelova

4. Navrh dokumentu: ,Specialny nutriény rezim pre pacientov s CF* - 2014
Svekusové M., Feketeové A., Volekovd M., Stépankova K.

5.CF pacienti sii akceptovani ako TZP osoby a CF rodiny zvyéajne dostanii socialnu
podporu
Opakované a neustale pripomienkovanie Zakona o socialnej pomoci. (20 rokov)

- prispevok na opatrovanie/osobna asistencia

- prispevok na diétne stravovanie

- prispevok na hygienu

- prispevok na prepravu/auto

- invalidny déchodok

6. Novorodenecky skrining - od roku 2009

7. Standardy starostlivosti
,0dborné usmernenie MZ SR o poskytovani zdravotnej starostlivosti o pacienta s cys-
tickou fibrozou“ z 20. decembra 2010 - Vestnik MZ SR
2004 - ,Standards of care for patients with CF: a European consensus*
2014 - Eurépska up-datovana verzia ??

8. Slovensky CF register
0d roku 2010 je stcastou Eurépskeho CF Registra s realistickymi Gdajmi a vysledkami.
Vdaka podpore ECFS PR, farmaceutickych firiem a Slovenskej CF Asociacie.



9. Slovenska CF konferencia
Dolny Smokovec - 1999, 2000, 2001
Bratislava - 2002
Banska Bystrica - 2007, 2010
Kosice - 2003, 2005, 2013, 2015

V4 CF konferencia - Krakow - 2008

CYSTIC FIBROSIS DECLARATION OF V4 COUNTRIES

“Towards appropriate CF care for all patients with CF in Europe”
The participants of the V4 CF Conference urge all member countries to establish
the ,Standards of care for patients with CF: a European consensus* as guideline
for their national CF care.

10. Kurzy respiracnej fyzioterapie pre fyzioterapeutov
Dolny Smokovec - 2002 - Kurz IPG/CF

Kosice - 2005, 2007, 2009, 2011, 2012, 2013, 2015
Bratislava - 2002, 2003



11. Publikacie
Casopisy INFO CF, CF Plus Motylik - od 1996
Zborniky prednasok z CF konferencii
Knihy: Vyziva deti a dospelych s CF, G.Sabolovd, M. Sveku$ova - 2 vydania
Cysticka fibroza, V. Vavrova
Brozlry: CF a vasa budtcnost
Dychanie pol Zivota, V. S¢erbanovsky
Prirucka o cystickej fibréze pre pacientov a rodicov
Zivot slanych ludi, M. Trungelova, S. Hlavacové
Informacéné letaky, plagaty, omalovanky, ....

12. Programy pre CF rodiny
CeFyz
CeHam
CeSoc
CePsy
CeEdu
Edukacia - kurzy, workshopy, pobyty
Poradenstvo - individualne, skupinové

Kondi¢né pobyty pre CF rodiny:

Letné Bobrovec - 1996, 1997, Kremna 1999

Pri mori Chorvatsko -1998, Tunis - 1999

Zimné  Biele Vody - 1999, 2000, 2001, 2002, 2003, 2004, Certovica - 2005

13. Dotac¢né programy
- materialna a finanéna pomoc CF pacientom a CF Centram
- zdravotnicke pomdcky a pristroje
- lieky
- financie
- priestory CF Centier:
Podunajské Biskupice, Ruzinov, Kosice, ...

14. Medializacia, PR, Fundraising
Beneficné koncerty - od r. 1997
,Dihovy most*
Benefi¢né vystavy - 2005, 2006, 2013
»Slané deti maluju "«
,Farebny svet slanych deti“
Média - ¢lanky, rozhovory, relacie v TV,...

15. CGlenstvo v narodnych a medzinarodnych organizaciach
CFW (predtym ICF/M/A) - Cystic Fibrosis Worldwide
CFE - Cystic Fibrosis Europe
ECFS - European Cystic Fibrois Society
EURORDIS
SHR - Slovenska Humanitna Rada
SAZCH - Slovenska Aliancia Zriedkavych Chorob



MALNUTRICIA A TRANSPLANTACIA PLUC
PRI CYSTICKEJ FIBROZE DOSPELYCH PACIENTOV

Remi3 B., Senkové A.
Centrum cystickej fibrozy pre dospelych pacientov a Transplantacné centrum
UNB RuZinov Bratislava.

Normalny nutricny stav je podmieneny rovnovahou prijatej
vyZivy s nutriénymi potrebami organizmu.

Malnutricia moZe vzniknut aj pri dostatocnom privode Zivin,
ked ich organizmus nedokaZze dostato¢ne spracovat, alebo ked
st vySSie poziadavky podmienené ochorenim alebo zvySenymi
stratami.

Malnutricia pri CF je zvac¢Sa sposobena kombinéaciou viacerych
pri¢in. MoZe byt spdsobena znizenym energetickym prijmom
pre pankreatickl insuficienciu z nedostatku pankreatickych
enzymov a bikarbonatov. StaZenou konzumaciou stravy
pre nechutenstvo spbdsobené napriklad infekciou, alebo
gastroezofagedlnym refluxom alebo pre zvracanie pri kasli.
Znizenym vstrebavanim pre skratené crevo po resekcii. Ale
moZe byt potencovana cholestazou, zniZzenou tvorbou ZICovych
soli, Ci ¢revnou dysmikrdbiou.

Nutriénd nerovnovahu moézu sposobit aj zvysené energetické naroky organizmu, napriklad
pri infekcii a zvySenej praci dychacich svalov, alebo zvySené energetické straty, napriklad
nadmernou tvorbou hlienohnisu, odchodom objemnych, mastnych stolic s velkym mnozstvom
nestravenych tukov alebo gykosuriou.

Stav vyZivy pri cystickej fibréze vyznamne ovplyviuje progndzu, rast pacienta, infekéné
komplikacie ako aj pltcne funkcie.

Vypocet BMI je jednoducha a adekvatna metoda v diagnostike nutricného stavu
dospelych pacientov s CF. Vztah malnutricie a plticnych funkcii sa da zobrazit pomocou
grafu, z ktorého vyplyva Ze pacienti s nizSim FEV1 majd vacésSinou aj vyraznejSiu malnutriciu.
Preto pacienti s pokrocilym pllicnym ochorenim, ktori sa stani adeptami na transplantaciu
pltc, maju vyraznejSiu Sancu byt sicasne aj pacientmi so zavaznou malnutriciou.

Uspesna transplantacia plic umozni v dalSom Zivote pacientovi zvysit aktivitu, mnohi
pacienti zacnu pracovat, Studovat, viest aktivny rodinny Zivot a transplantacia moze
zabezpedit predizenie Zivota.

Podla Statistik maja transplantovani pacienti s cystickou fibrézou mierne vacésiu Sancu na
dlhSie preZivanie oproti inym diagnézam.

Po zaradeni na ,waiting list* sU pacienti na tejto ¢akacej listine 6 mesiacov az 2 roky.
Priemerne 14,5 + 10,4 mesiacov. Stlpa pocet pacientov indikovanych na transplantaciu,
no pocet darcov je len limitovany. Priblizne 20 - 30% zomrie na ¢akacej listine, vo viedenskom
centre je to za posledné 2 roky len 5%.

To vyzaduje prisnu selekciu a urcenie vhodnych pacientov na transplantaciu, ktori maja
najvacsiu Sancu na Uspesnu transplantaciu.

Musime zohladnit indikaéne kritériaako s progredujlice plicne ochorenie, predpokladana
dizka Zivota < 2 roky, dostatoény rehabilitaény potencial, vhodny stav vyzivy (BMI 20 - 25),
vyhovujtici psychosocialny profil, uZivanie < 15 (resp. 10) mg prednisonu/den a absencia
fajéenia minimalne 6 mesiacov.



JevSak nevyhnutné posudit aj kontraindikacie, ktoré pacienta ¢asto vyraduji z transplantaénej
pripravy.

Konraindikacie su absoliitné ako je maligne ochorenie v poslednych 2 rokoch, pokrocila
dysfunkcia iného organového systému, chronicka infekcia (napriklad hepatitida, HIV),
deformita hrudnika, miechy, fraktlra stavca, nespolupraca pacienta, psychiatrické ochorenie,
abuzus (1/2 roka), ktoré znamenaji jednoznacné ukoncenie pripravy a znemoznujl zaradenie
na Cakaciu listinu.

Kontraindikacie su vSak aj relativne ktoré sa Ciastocne liSia v jednotlivych centrach.

Sem patri vek > 65 rokov, kriticky a nestabilny klinicky stav, slaby potencial na rehabilitaciu,
tazka a symptomaticka osteoporéza, zle kontrolované mimoplicne ochorenie, uZivanie
systémovych kortikosteroidov, ako napriklad Prednison > 15 mg/den, alebo infekcia
rezistentnymi baktériami.

Medzi relativne kontraindikacie patria aj poruchy vyZivy. Ci uz tazka obezita, ale najma pri
cystickej fibroze dominantna porucha vyzivy, a to tazka malnutricia.

Je potrebné, ak je pacient odosielany z iného zariadenia, aby na tieto kontraindikacie
bolo myslené, boli vysSetrené, posiidené a podla moznosti aj rieSené uz odosielajicim
lekarom, ak je to mozné.

Pred odoslanim do transplantaéného centra je vhodné posudit:
- Gi sil vyCerpané terapeutické moznosti,
- aki ma pacient hodnotu BMI
- komorbiditu
- zazemie pacienta a spolupracu pacienta
- bakterialnu kolonizaciu
- deformity a predchadzajiice operacie hrudnika
- zrealizovat 6-minutovy test chodze /nad 250 metrov/
- denzitometrické vysetrenie a pripadne zahajit liecbu osteoporozy.

Podla medzinarodnej spolo¢nosti pre transplantaciu srdca a pltc je podiel transplantovanych
pacientov s CF priblizne 14 %.

Slovenskych pacientov bolo transplantovanych do juna 2015 57, pri¢om bolo vykonanych 60
transplantacii, z toho 8 pacientov a 9 transplantacii sa tykalo CF pacientov t.j. 14% pacientov
a 15% transplantacii. Jeden pacient podstupil aj retransplantaciu. 3 pacienti zomreli. Jeden
po 6 rokoch od transplantacie, jeden po dvoch mesiacoch a jeden v den transplatacie.
Najma posledna transplatacia bola velmi rizikova s niekolkymi relativnymi kontraindikaciami.
Vel'mi vyraznou bolo aj nizke BMI, 15,2.

PreZivanie CF pacientov je u nas nadpriemerné, ale stbor pacientov je samozrejme na robenie
zaverov velmi maly. Takisto priemerne BMI u pacientov, ktori stale profituju z transplantacie,
je vyrazne vyssie (19,5 oproti 17,0), v porovnani s pacientmi, ktori zomreli.

V literatlre su Gdaje o tom, napriklad ze BMI < 18,55 zhorSuje prezZivanie kandidatov na
LuTx /transplantaciu plic/ s CF, alebo Ze BMI <17 zvySuje perioperacné riziko, ale aj ze
< 70% idealnej telesnej hmotnosti je spojené so zvySenou morbiditou a mortalitou po LuTx.
Nasou snahou by malo byt dosiahnut a udrziavat BMI nad 20, idealne 22 u muZov,
23 u zZien. To vyzaduje zhodnotenie pankreatickej funkcie, primerani pankreaticku
substitlciu a na tuky bohatu energeticky vydatni dietl (35 - 40% kal6rii z tukov) spolu so
suplementaciou vitaminov rozpustnych v tukoch. Bezna strava moze byt potencovana p.o.
nutriénou podporou, ale odporucenie a predpisanie nutricného preparatu eSte neznamena,
Ze pacient tieto pripravky aj pravidelne a v dostatoénom mnozstve konzumuje a je potrebné
tlto lieCbu opakovane komunikovat. Ak vSetky spominane pristupy, spolu s liecbou pllcnych
komplikacii, nie st dostatocné, je vhodné zavedenie perkutannej endoskopickej gastrostomie.
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Nasogastricka alebo nasojejunalna sonda je tieZ jedna z mozZnosti na zvySenie energetického
prijmu, ale jedna sa skor o kratkodobé rieSenie situacie.

Zvysit energeticky prijem je mozné pomocou cukrov, ktoré vSak maju vyssi respiracny kvociet
/RQ/ so zvySenou produkciou CO2, ¢o je nevyhodné najma u kandidatov na transplantaciu
plic, ktori maji respiracnu insuficienciu a ¢asto uz aj s hyperkapniou. Vyhodnejsie je zvysit
prijem tukov s nizkym respiracnym kvocientom. Pri energetickom kryti postavenom na
baze tukov, su cukry v diéte zastipené 30 % neproteinovych kaldrii. Diéty sU indikované
u respiracnej insuficiencie s hyperkapniou, pri ktorej priaznivo ovplyviaujd pCO2 nizSou
tvorbou H2CO3 pri metabolizme tukov, ¢o potvrdzuje RQ tukov (0,7), ktory je nizsi, ako RQ
cukrov (1,0 ). Cast tukovej zlozky by mali tvorit triacylglyceroly so strednym retazcom (MCT) s
[ahSim vstrebavanim a esencialne mastne kyseliny. Takéto diéty su vhodné pri chronickej
respiracnej insuficiencii s vystupnovanou zapalovou aktivitou, u CHOCHP a u cystickej fibrozy.

Pri zvysenych stratach alebo pri zvySenych poziadavkach, ktoré pacient nestaci
kompenzovat zvysenou konzumaciou jedla, je indikovana enteralna vyziva vo forme
nutriénej podpory.

Pri pretrvavani malnutricie aj pri maximalnom moZznom a vhodnom prijme per os, vratane
nutricnej podpory a substitucnej lieCbe pankreatickej insuficiencie, je indikovana
enteralna vyziva aplikovana cez endoskopicki gastrostomiu (PEG) alebo jejunostomiu
(PEJ) /30 - 50% pocas noci/.

Ideélne pre pozitie do PEG su Specialne vyrobené nutricné pripravky.

Na predpisovanie nutricnych preparatov je vSak nutné splnit potrebné kritéria, vratane
administrativnych Ukonov, ktoré zahfhajd vypisanie inicidlneho protokolu. Pri nutri¢nej
podpore je dalej po 6 mesiacoch nutné Ziadat schvalenie liecby reviznym lekdrom zdravotnej
poistovne v polrocnych intervaloch. Na prepisovanie kompletnej vyZivy schvalenie reviznym
lekdrom nie je potrebné.

Zaver

Transplantacia pliic méZe byt pre pacienta s pokrocilym pliicnym postihnutim pri CF vyraznym
prinosom pre prediZenie Zivota, ale aj zvySenie kvality Zivota. Pacient vSak musi byt spravne
na zakrok indikovany a pripraveny. Malnutricia je vyznamnym, ale ¢asto riesitel'nym rizikovym
faktorom.

Energetické naroky je mozné vypocitat. Bazalny metabolizmus ziskany z Harris Benedictovej
rovnice vynasobime slétom koeficientu aktivity a koeficientu ochorenia BM x (AC + DC).

HARRIS BENEDICTOVA ROVNICA
(REE - resting energy expenditure)
MUZI : BM /kcal/d/ = 66,47 + 13,7xH + 5,0xV - 6,8xR
ZENY : BM /kcal/d/ = 65,51 + 9,6xH + 1,8xV - 4,7xR
(H - hmotnostv kg, V-vySkavcem, R-vekvrokoch)
KOEFICIENT AKTIVITY (AC)
Miniméalna/zZiadna zatazz BMx 1,2

Lahka zataz: BM x 1,375
Stredna zataz: BM x 1,55
Velkéa zataz: BM x 1,725
Velmi velka zataz: BMx 1,9

KOEFICIENT OCHORENIA (DC)
0O -FEV1L >80%
0,2- FEV1 40-80%
0,3- FEV1 <40%

10



NOVSIE BIOMARKERY a CELOTELOVA DXA
U PACIENTOV S CYSTICKOU FIBROZOU

Majorova, E., Tomkova, S.
Klinika deti a dorastu LF UPJS a DFN Kosice
Osteocentrum , Saca, Kosice

VYSETRENIA TELESNEJ SKLADBY

e  Antropometria uruje obsah tuku pomocou merania
hribky koznej riasy a obvodov tela

e Total body water (TBW celkova telesna voda) - meranie
pomocou izotopovej techniky (injekcia alebo pitie roztoku
tricia alebo deutéria)

e Meranie pod vodou - stanovuje sa priemerny telesny
obsah

e Body potassium (TBK) - uréenie Cistej telesnej hmoty

meranim prirodného radioaktivneho izotopu draslika 40K.

Neutron aktivacna analyza

Bioelektricka impedancia

Analyza (BIA)

Computer tomografia (CT)

Magneticka rezonancia (MRI)

Ultrasonografia

Dual-energy X-ray absorptiometry (DXA)

Meranie kostnej hustoty (BMD) a celotelové meranie pomocou DXA (Dual Energy X-ray Ab-

sorptiometry ) (Hologic QDR 4500 and 4000) pouzZiva software adaptovany na detsky kostny

vek.

e Dual-energy X-ray absorptiometry (DXA) scan bol pdvodne vytvoreny pre stanovenie
diagno6zy osteopordzy a Uvodne pouZity pre vyskum klinicky délezZitych miest krizovych
stavcov, krCka stehennej kosti a predlaktia.

e  Pomocou jednoduchého celotelového DXA scanu sa mdzu merat s velkou presnostou a
s kratkym meracim ¢asom 3 velké Casti tela.

Hlavné oblasti aplikacie Celotelovej DXA:

1. Nutri¢né ochorenia
Obezita
Nadhmotnost
Anorexia nervosa

2. Ochorenia GIT-u
Crohnova choroba
Coeliakia
Gastrektomia

3. Hepatobiliarne ochorenia
Cirhoza
ZI8ové kamene

4. Ochorenia oblic¢iek
Chronické oblickové zlyhanie
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Hemodialyza
Transplantacia

5. Endokrinné ochorenia
Hypopituitarizmus
Akromegalia
Cushingov syndrom

6. Ochorenia kosti
Osteoporéza
Pagetova choroba
Osteopetroza

7. Plicne ochorenia
COPD
Cysticka fibréza

8. Lieky a chemické substancie
Kortikosteroidy
Hormény
Parenteralna vyziva

9. Iné ochorenia
Diabetes
AIDS
Syndrém sympatetickej dystrofie
Amiotroficka lateralna skler6za
Tetraplegia
Duchennova muskularna dystrofia

Dual-energy X-ray absorptiometry (DXA)
U cystickej fibrozy kombinacia plticnej dysfunkcie, ktord vyzaduje energiu, ako aj malab-
sorpcia v dosledku pankreatickej insufficiencie a redukovanej koncentracie Zl¢ovych soli ,
moze viest ku neadekvatnej vyZive. Poznatky spravnej telesnej skladby v stave akitneho a
chronického ochorenia sl doleZité u pacienta, ktory nemo6ze konzumovat adekvatnu diétu k
naplneniu nutriénych potrieb tela.
Pre pacientov s cystickou fibrézou bolo vypracované odporicéanie, aby postdenie rizika os-
teopénie alebo osteoporézy pomocou stanovenia kostnej denzity sa stalo rutinnym vySe-
trenim.

( Bachrach LK, Loutit CW, Moss RB. 1994. Osteopenia in adults with cystic fibrosis. Am J Med 96:27-34.)

Body mass index (BMI) sa bezne pouZziva v rutinnej klinickej praxi na posidenie nutricného
stavu, avSak neposkytuje dostato¢né informéacie ohladom skladby tela a takto nezachytava
drobné odchylky.
Nasledkom zmeny skladby tela u pacientov s CF je pritomna najma strata FFM (fat free mass
- vol'ny tuk), ktora ma vztah ku stupiu postihnutia plic, systemovému zapalu, kludovému
vydaju energie, katabolickému intermediarnemu metabolizmu a k exacerbacii respiracnych
symptomov.
( lonescu AA, Nixon LS, Luzio S, et al. Pulmonary function, body composition, and protein catabolism in adults with cystic fibrosis. Am J
Respir Crit Care Med 2002;165:495-500.)

Pomocou DXA scanu niektoré vyskumy potvrdili najméa stratu FFM (volny tuk) u pacien-
tov s CF a chronickou infekciou Pseudomonas aeruginosa a rozne zmeny v skladbe seg-
mentalneho tkaniva, ktoré svedcia pre poésobenie rozlicnych mechanizmov vyplyvajdcich zo
straty FMM. Tieto nalezy poukazuji na prospesSnu UGlohu DXA scanu v ohodnoteni pacientov
s chronickymi respiraénymi ochoreniami spojenymi so stratou telesnej hmoty.

(C E Bolton, A A lonescu, W D Evans, R J Pettit, D J Shale: Altered tissue distribution in adults with cystic fibrosis. Thorax 2003;58:885-889)

12



CGista telesna hmota (Lean body mass ) index je uZSie spaty s funkciou pltc v porovnani s
BMI a to najma v pripade malnutri¢nych deti a adolescentov s CF a pankreatickou insuffi-
cienciou.

LepSi nutricny stav u CF je prepojeny so svalovou hmotou a nie s hmotou tuku a vztah

celkovej telesnej hmoty ku plicnej funkcii odraza u CF Ucinok Cistej telesnej hmoty (LBM).
(Saba Sheikh et al.: Body composition and pulmonary function in cystic fibrosis. Front. Pediatr, 2014)

Zaver

Dual x-ray absorpciometricky scan sa dostava vo zvysenej miere do povedomia v dosledku
jeho pristupnosti, presnosti merania a neinvazivnej povahy. V roku 2005 zasadnutie Cystic
Fibrosis Foundation Concensus Conference odporiicalo screening zniZzenej kostnej denzi-
ty pomocou DXA u vybranych pacientov. Kym tieto odporticania boli cielené na ohodnote-
nie kostnej Struktiiry a zdravia u beznych ludi, stanovenie LBM pomocou DXA najma u Zien
a muzov so znizenou hmotnostou a znizenou funkciou pliic v dosledku slabej vyZivy moze

pomact identifikovat nedostatok LBM a takto smerovat ku adekvatnemu zasahu.
(Saba Sheikh et al.: Body composition and pulmonary function in cystic fibrosis. Front. Pediatr, 2014)

Dual-energy X-ray absorptiometry (DXA)
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TUKY VO VYZIVE PACIENTOV S CF: VIAC AKO LEN KALORIE

MUDr. Sveku3ové Martina

Tuky sU v nutriénej starostlivosti o CF pacientov Casto
diskutovanou témou. Vysoko-kalorickd vysoko-tukova
strava a lieCba malabsorpcie tukov patria k pilierom liecby
CF. V poslednych rokoch sa vSak do popredia zaujmu
dostava aj porucha metabolizmu esencialnych mastnych
kyselin pri CF, schopnost mastnych kyselin modulovat
systémovi zapalovi odpoved, vplyv tukov na oxidaény
stres ako aj na funkciu bunkovych membran a
transmembranovych proteinov. Zatial, Co energeticka
vydatnost roznych tukov je prakticky rovnaka (93kcal/100g),
biologické funkcie réznych typov mastnych kyselin s
natolko odlisné, Ze sa Coraz naliehavejSou stava otazka:
Aké druhy tukov a v akom pomere by CF pacienti mali
konzumovat, aby bol ich dc¢inok na zdravotny stav ¢o
najpriaznivejsi? Prevazna vacsina tukov v nasej strave s triacylglyceroly mastnych kyselin.
Mastné kyseliny klasifikujeme podla rdznych kritérii - najcastejsie podla dizky uhlikového
retazca (kratko-, stredne- a diho-retazcové) a podla poctu a polohy dvojitych vazieb (nasytené,
mononenasytené, polynenasytené). Ludsky organizmus nedokaZe syntetizovat mastné
kyseliny s dvojitou vazbou na 3. a 6. uhliku v poradi od metylového konca molekuly a je zavisly
na ich prijme stravou - sU to esencialne mastné kyseliny. Zakladnou omega-6 mastnou
kyselinou je kys. linolova (LA, 18:2w6), zakladnou omega-3 mastnou kyselinou je kys.
alfa-linolénova (ALA, 18:3w3). LA a ALA sa v organizme dalej metabolizuju paralelnymi
metabolickymi drahami prostrednictvom rovnakych enzymov (desaturdz a elongaz) na
dlhoretazcové mastné kyseliny (LC -PUFA). Hlavnym metabolitom LA je kys. arachidonova
(ARA, 20:4 6). ALA je metabolizovana na kyselinu eikosapentaénovii (EPA, 20:5w3),
ktora sa nasledne metabolizuje na kyselinu docosahexaénovii (DHA, 22:6w3).

LC-PUFA su nasledne inkorporované do fosfolipidov bunkovych membran a svojimi odliSnymi
biologickymi vlastnostami ovplyviujd ich hrdbku, priepustnost a deformabilitu, funkciu
membranovych proteinov (receptorov, bunkovych kanalov), aktivitu receptorovych signalnych
drah a nasledne aj génovi expresiu. DHA vdaka dizke svojho uhlikového retazca a najvyssiemu
pocCtu dvojitych vazieb je najflexibilnejSia a dokaze najlepsie akomodovat konformacné zmeny
bunkovych membran pri aktivacii membranovych receptorov.

Podla sucasnych poznatkov je optimalny pomer w6 : w3MK v strave 3-5:1. LC-PUFA
sa podielaju aj na modulacii systémovej zapalovej odpovede a to jednak eikozanoid-
dependentnymi mechanizmami (prostrednictvom tvorby zapalovych cytokinov) ako aj
eikozanoid-independentnymi mechanizmami (alteraciou signalnych drah a modulaciou
génovej expresie). Pri modulacii systémového zépalu je vplyv w6 a w3 MK protichodny.
Po odstiepeni LC-PUFA z membranovych fosfolipidov Gc¢inkom fosfolipazy A2 je ARA
cyklooxygenazou a lipooxygendzou metabolizovana na cytokiny s prevazne prozapalovou
aktivitou (PG-2, TX-2, LT-4). Naopak EPA je rovhakymi enzymami metabolizovana na cytokiny s
prevazne protizapalovym Gcinkom (PG-3, TX-3, LT-5). EPAa DHA s(i tieZ zdrojom novo-objavenych
biologicky aktivnych latok s protizapalovym Gcinkom - resolvinov a protektinov. Nepriaznivy
pomer w6 :w3 v prospech w6 MK v strave m6Ze potencovat systémovii zapalovi aktivaciu.
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UZ viac ako 50 rokov je zndma porucha metabolizmu lipidov (PUFA, cholesterolu aj
sfingolipidov) pri cystickej fibroze. Typickym nalezom je znizena sérova koncentracia LA a
DHA a zvySeny pomer ARA/LA. Stiidie na mySom modeli CF a na bunkovych kultdrach ukazali
aj dalSie abnormality vratane zniZenej koncentracie ALA. Zavaznost PUFA abnormalit
koreluje so zavaznostou klinického stavu CF pacientov a s aktivitou systémového
zapalu. Nerovnovaha PUFA meni biofyzikalne vlastnosti bunkovych membran a moduluje
aktivitu aniénovych kanalov (vratane CFTR). Za hlavnu pric¢inu PUFA abnormalit pri CF bola
dlho povaZovana ich malabsorpcia a nedostatoény privod stravou. Najnovsie molekularno-
biologické Studie vSak ukazali, Ze si priamym nasledkom poruchy CFTR. CFTR je viac ako
len i6novy kanal, jeho dysfunkcia ev. afunkcia spésobuje poruchu signalnych drah kinaz
a fosfataz, zvySenl aktivaciu AMPK a poruchu intracelularneho transportu a metabolizmu
vapnika, ¢o v koneénom vysledku vedie k zvySenej génovej expresii a aktivite desaturaz.

Pokusy korigovat nerovnovahu PUFA suplementéaciou deficitnych MK priniesli rozporu-
piné vysledky. Suplementacia LA sice vedie k narastu telesnej hmotnosti pacientov avSak
pravdepodobne zhorsuje systémovi zapalovi aktivaciu. Stidia na mySom modeli CF ukézala
zvySenie koncentracie zapalovych cytokinov (AA, PGE2), pokles PGF2a a zhorSenie zapalu v
dychacich cestach pri suplementacii LA. Naopak, na rovnakom modeli viedla suplementa-
cia DHA vo vysokych davkach k poklesu systémového zapalu a k Gprave plicnej, pank-
reatickej a ¢revnej CF patolégie. V Studiach u CF pacientov je suplementaciou DHA mozné
dosiahnut tpravu sérovych koncentracii LC-PUFA a pokles zapalovej aktivity. Niekol'ko
Stadii preukazalo aj zlepsenie plicnych funkcii, znizenie poctu plicnych exacerbacii a narast
aktivnej telesnej hmoty. MéZzeme teda konsStatovat, Ze pravidelna suplementacia w3MK
maoze byt prospesna pre CF pacientov, vzhladom na nedostatok klinickych tdajov zatial
nie je rutinne odporicana.

Naliehavo potrebujeme odpovede na otazky: ¢o suplementovat, v akej davke, akou for-
mou, od akého veku a ako dlho.

Z vysledkov farmakokinetickych Studii u zdravych dobrovolnikov vieme, Ze suplementéaciou
ALA nedosiahneme zvySenie sérovej koncentracie EPA a DHA. Je to spbdsobené jednak
vysokou mierou oxidacie ALA (15 - 35% sa priamo oxiduje na energiu) a tiez vel'mi nizkou
mierou jej konverzie na EPA (u muzov max 8%, u zien max 21%) a DHA (u muZov do 4%, u
Zien max 9%). Vysoky prijem LA vedie k redukcii konverzie o 40 - 70%. Priama suplementa-
cia EPA a DHA vedie k narastu ich sérovej koncentracie a tieZ k poklesu koncentracie ARA.
Vhodnéa davka suplementécie zatial' nie je stanovena a v jednotlivych Studiach sa lisila (50
- 100mg DHA/kg/den). Opéat je potrebné zdodraznit, Ze pri vysokom prijme ALA sU potreb-
né vysSie davky DHA. LC-PUFA sa najcastejSie suplementuju pripravkami na baze rybieho
oleja, v ktorych mozu byt pritomné vo forme polosyntetickych etylesterov alebo triacylglycer-
olov, ktoré maji lepsiu vstrebatelnost. Standardné preparaty obsahujii 30% EPA + DHA vo
variabilnom pomere, najcastejsie 3:2 (v 1g cps je teda 180mg EPA a 120mg DHA). Pu-
rifikované preparaty mézu obsahovat niekolkonasobne vysSie davky EPA a DHA. Pre CF pa-
cientov mozu byt dobrym zdrojom LC-PUFA aj pripravky enteralnej vyZivy s obsahom rybieho
oleja, mozna je aj parenteralna suplementacia. Nakolko dostatocny prijem EPA a DHA je
kriticky predovSetkym v prvych 2 rokoch Zivota, odporica sa aj v beznej populacii dbat na ich
dostato¢ny prijem u tehotnych a dojéiacich matiek . Dojéenské formuly st Standardne obo-
hatené o LC-PUFA. EPA a DHA sa neukladaji v tukovom tkanive a po ukonceni suplementacie
ich sérova koncentracia opat klesa.

So suplementéaciou LC-PUFA formou vyZzivovych dopinkov sU spojené aj mozné problémy.
NajdolezZitejsi je vyber vhodného pripravku - na trhu je mnoZstvo pripravkov, ktoré sa lisia
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Cistotou, obsahom LC-PUFA a pridavnymi latkami. Problémom méZe byt aj non-compliance,
gastrointestinalna intolerancia, zvySeny oxidacny stres a v neposlednom rade aj finanéna
narocnost. Velmi dolezité si tiez diétne opatrenia zamerané na optimalizaciu pomeru
w6 : w3 MK v strave CF pacientov. Najlepsim zdrojom LC-PUFA sii mastné morské ryby
(makrela, sardinky, sardely, losos, tuniak, haring). Jedna 140g porcia obsahuje 1,5 - 3g
EPA+DHA. Odporii¢a sa konzumovat 2 - 3 porcie tyzdenne. NajbohatSim zdrojom ALA st
niektoré semena a orechy (fanové, konopné, chia semena a vlasské orechy) a z nich liso-
vané oleje. Optimalizaciu prijmu 6 MK dosiahneme obmedzenim prijmu lacnych margarinov,
polotovarov a vysoko spracovanych potravin. Vhodnym zdrojom LA su rastlinné oleje, orechy
a semena. Mononenasytené tuky neovplyviuju pomer w6 : w3 MK a CF pacienti ich m6zu
konzumovat bez obmedzenia. Bohatymi zdrojmi mononenasytenej kys. olejovej sii olivovy a
nizkoerukovy repkovy olej, mandle, arasidy, sezam a avokado. Je vhodné, aby CF pacienti
konzumovali Cast nasytenych tukov aj vo forme MCT tukov. Panensky kokosovy olej obsa-
huje 60% MCT. Sucastou nutricného poradenstva u CF pacientov by mali byt aj informacie
o roznych zdrojoch tukov . Ciefom je dosiahnut pestry a vyvazeny prijem rdznych mastnych
kyselin.

Zaverom mozeme konstatovat, Ze vysoko-tukova strava s nepriaznivym pomerom
w6 : w3 MK moze potencovat systémovi zapalovi aktivaciu a zhorSovat CF symptom-
atologiu. Suplementacia w3 MK formou vyzZivovych dopinkov a tprava zloZenia tukov v
strave m6zu mat priaznivy Géinok na zdravotny stav CF pacientov.
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USING PEG IN CF PATIENTS - WHEN AND WHY

Ellen Karlge-Nilsson, dietitian, Queen Silvia’s Children Hospital
Sahlgrenska University Hospital, Gothenburg, Sweden

Indications for PEG/button:

Unable to eat

¢ Healthy babies who do not swallow

* Premature born babies in need of a nasogastric tube
* Malformation that hinders swallowing

¢ Functionally disabled children who can’t swallow.

* Chronic disorders that hinders swallowing

Unable to eat enough

* People with malignant diseases who can’t eat (enough)
during therapy

* Chroniqually ill who are unable (permanently or during
periods) to eat enough to gain weight and adequate growth.

CF patients with nutritional problems

Poor appetite. BMI drop during /beginning of puberty when
energy requirements are even higher.

Unable to gain enough weight and length.
Spend a lot of time trying to eat.

Decreased pulmonary function.

Tired at school. Loose weight often because of frequent
infections. Very hard work to gain the lost
weight.

PEG/button

Too tired to be physically active.

¢ Insertion of PEG has been a
common method at Queen Silvia’s
Children Hospital since the 90’s.

e ”Buttons” is the most common
choice since the end of the 90’s

e Getting it done is the important
issue, not which technique.
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Every parent want their child to eat and grow....
A lot of worries when it doesn’t happen

When you've tried “everything”....

When food is the main topic of the
day...every day

e Extra fat/energy in the ordinary meals
e Extra snacks/meals
e Energydrinks (homemade or prescribed)

e Begging, force,nagging and every other
way of persuasion

Poor appetite
e Very small or no breakfast at all.
e Very small or no lunch at all.

e Seldom hungry, “picky”

Taste, appetite and smell can be affected
by infections and medication.

Beskt

\‘.

Eat small amounts of
food, even if they can
choose what they like.
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PEG/Button

e 2014: 65 “buttons” inserted at
Queen Silvia’s Childrens Hospital.

e Many families/patients are
doubtful before the insertion,
few regret afterwards.

e Two weeks after insertion: you
can swim, have a bath and be
physically active as usual.

o, ()
(2> g

.

PEG/button use.
More common in some countries than
others....

* Experience e A malnourished patient is

often in need of more
e Cost frequent hospital care.

e Culture
Preparation, insertion and use of PEG/button, s

Before the PEG insertion - When OK, nutritional feed can be given. Small
Information to the child and family, by amounts for a start.
nutritional nurse* and dietitian.

Before leaving the hospital:
At the hospital: Information and instructions again, by
General anaesthesia during insertion*. nutritional nurse. How to use and take care of
the PEG/button at home.
Keep clean with soap and water every day.
Amount and which tubefeed? How many times
per day or nighttime feeding? -Instructions by
dietitian.

Stay over night.

Water through PEG/button within 7 hours
after insertion.
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Preparation, insertion and use of
PEG/bUttOn, part Il

Visit to nutritional nurse after 2-3 weeks, P R ——i
stiches are removed. TARN, -

Change the button every 3-5 months.

Nutritional nurse prescribe all products linked
to the gastrostomy /button.

Tubeformula is prescribed by dietitian . | | ‘

4

Keep the positive parts of eating

e More tubefeed when the e |fthe PEG/button hasn’t been needed
patient is sick and need extra for many months, it can be taken
energy and can’t/won’t eat. away.

e Less or no tubefeed at all if they
eat a lot/enough.

Daytime Nighttime
feeding feeding

Eat first and then add a certain  Eat as usual during the day.

amount of tubefeed, usinga

syringe or pump. Tubefeed is given slowly for several
hours, use a nutritional pump.

If bl hol | Enzymes when you start or use
IHRIAES (5 eaten( awhole meal v pefeed containing MCT fat. Some
can be replaced with tubefeed. manage without enzymes.

Enzymes (PERT) as usual
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"Peter”

e Born2001.PI e Picky but eats better at school
¢ Delta 508x2 e "Forgets” his enzymes when he’s with friends
e Alot of struggle with food/eating from the e Mic-Key 2014
start
* Very worried parents « Nighttime feeding 6 nights/week. 7 hours/night

1 kcal/ml multifibre. Total: 700 kcal/night
e Stable lungfunction
* Resistance in the family against PEG/button

Length and weightchart 5-18 years BMI

Body Mass Indes, kgim*

)

"Johan’

Born 2000. PI

Genotype: Delta 508x2

Diagnos: 21 months old

FEV1 80-50% from 2012 to 2015

Mycobacteria + Pseudomonas
treatment

SD drop on length and weight

Mic-Key: sept-2015
Daytime tubefeeding: 1,5 kcal/ml,
3 times/day, total 900 kcal/day.
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"Johan”

Length- and weightchart 5-18 years BMI

e Born 2002. PI

¢ Genotype : Delta 508 + E60X.

* Diagnos: 3 1/2 months old

* Slow SD drop on both length and weight

¢ Tired at school. Loose weight when infected.
¢ Less football beacause he’s tired

« Small/no breakfast, small lunch

* Mic-Key : october-2014
* FEV1in2015: 85%

* Daytime tubefeeding 1,5 kcal/ ml multifibre,
twice/day, total 700 kcal/day

Height/weight chart 5-18 years old BMI

Budy Mass indux, hgim?
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Leakage/Granuloma

e Could sometimes appear.

More common during the first
months/first year.

Visit the nutritional nurse.

Leakage : The right buttonsize?
Granuloma: Steroid-cream (group 3 ) during 2 weeks.
Probiotics

Xyloproct (local anaesthetic + cortisone
+ vasoconstriction)

Prevention

e A button or PEG can be one
way to prevent weight loss and
give a better chance of gaining

weight and/or extra energy.

Information about PEG insertion at Queen Silvia’s Childrens Hospital was generously
given to me by Gunnar Géthberg M.D. Ph. D and Carin Jonasson, nutritional nurse.

Further questions about PEG/buttons can be sent to Gunnar.gothbergb3@gmail.com
Gothberg G, et. al.: One-Step Insertion of Low-Profile Gastrostomy in Pediatric Patients vs
Pull PEG: Retrospective Analysis of outcomes, Journal of Parenteral and Enteral Nutri-
tion, JPEN, February, 2015

Some pictures belong to the Norweigan parental association, Knappenforeningen. They

are shown today with their kind approval.
www.knappenforeningen.no, post@knappenforeningen.no
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PEG - Z POHLADU CHIRURGA - ENDOSKOPISTU,
AKO ZAKLADNY PREDPOKLAD K PLNEJ ENTERALNEJ VYZIVE
MUDr. Melichac Peter, PieStany

PEG - perkutanna (punkcna) endoskopicka gastrostomia

je moderna, bezpec¢na a jednoducha metoda na zabezpece-
nie enteralnej vyzivy u pacientov, kedy je vyli¢éena moznost
peroralneho prijmu.

MoZnosti sondovej enteralnej vyzivy:

e N-Gsonda... ak nie je mozny p.o. prijem 3 dni

e N-Jsonda - napr. AP - ak je nutné vylicit a eliminovat pep
ticko - pancreaticko - biliarnu produkciu

e PEG a s modifikaciou PEJ, ak je predpoklad, Ze p.o. pri-
jem nebude mozny nasledujlcich 2 - 6 tyzdnov

Nasogastric feeding tube (NG)
e — —— |
Nasojepnal feeding tube (NT)
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TEAMWORK AS A CF TREATMENT
Karlge-Nillson Ellen, Goteborg, Svédsko

CF in Sweden

* 4 centers (Stockholm, Gothenburg, Lund, Uppsala)
* 650 patients (9,5 million people)

No screening in Sweden yet.

Sweden+ Norway + Denmark = 1175 patients

Gothenburg CF center

e Children 58 / Adults 110

* 39% women / 61% men

* 51% Homozygot delta 508

* 85% Pancreatic Insufficient

* FEV 1.0 < 18 years mean value 90% median 91%
* FEV 1.0 > 18 years mean value 73% median 74%
¢ Diabetes : 0 < 18 years , 24% >18 years

Split up in two parts since 2011 (adults and children)
Collaboration.
Ambiton to give the patients a smooth move from child- to adultcare.

CF Team

Lungdoctor
Nurse
Physiotherapist
Dietitian
Psychologist
Socialworker
Secretary
Same professions in both teams.

We work together, all members skills and points of view
are equally important.

Ambition to individualize the treatment for every patient,
some need more than others. (The 80/20 rule )

¥

Team meeting, once / week

e  Which patients have visited or called us this week?
Who is planned to visit us next week?

Annual checkups.

What is important for everyone to know?

Extra ordinary circumstances?
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Dietitian
Food diaries, linked to growth
Gl linked to amount of enzymes
Vitamines
Annual checkup and extra visits, if needed
CF information to the nurse and the chef at (pre)schools
CF + other diagnose* = extra vulnerable
Collaborate with Dietitian at local hospitals
Tubefeed and energydrink recommendation and prescription
* Example: Diabetes, glutenintolerance, autism, ADHD, mentally impaired.

Nutrition is one of the important parts of CF- treatment.
e  Medical treatment
e Nutritional treatment
e  Physiotherapy treatment
They affect each other

CF in Sweden

e  CF center fulltime patients

e Annual checkup

e \Visit the center every 5 - 6 weeks + in between, if needed
e  Shared care patients

e At the CF center: Annual checkup + O - 3 other visits /year
e Local hospital: every 5 - 6 weeks if not going to the center

Teamwork
e  (Pre)school visits (Ex nurse + dietitian)

Information about CF, hygiene, physical activity, food recommendations, enzymes etc.
o Homeuvisits (ex: nurse + physiotherapist)

See patients/familys together (Ex physiotherapist + dietitian)

"Physical activity = you need more energy/food”

"Why you should NOT swallow mucus”

Home/Hospital care

e  Most of the parenteral antibiotic treatment therapy* is done at home.
*Visit the center when you start and finish

e Antibiotic treatment at the hospital including physiotherapy twice/day +
other teammember appointments, if needed.

Food recommendations to the Nordic population are now linked to physical activity
Children: at least 1 hour/day
Adults: at least 30 minutes/day
The same for people with CF, except if they have fever or an acute virus infection.
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Some enjoy and can afford organized sport acivities.

e Walking, running, cycling and other ways of moving is also a recommended alternative
e  Make it a habit from the start

e  Easier if the whole family is active

e  Physiotherapist and dietitian collaboration

CF and food, introduction. What do we say, how do we say it.
”CF patients need 120 - 150% of the energy recommended to the healthy population”
”Eat as ordinary Swedish* children, avoid low fat products, add enzymes and PUFA”

* too much fat, too much salt, too much energy.

Chasing children with sandwiches...
Offer meals at a certain time.
Do NOT talk about food or offer something to eat/ drink all day. 2 - 4 hours between meals.

When food and eating - is not an interesting subject

e Avoid talking about food every now and then

Don't talk about your worries when they are listening
Structure/routines about when to eat (4 - 6 times/day)
Don’t always give them their favourite food

Children are children

They can not take responsability for their treatment.

Children often know, in theory, how they should do their treatment /eat /exercise. But in
practice, parents/ teachers /hospital staff/others need to support, check and help.

Motivation: ”Jennifer”
Born 2003, PI.
Wants to play football every day, for hours and hours.
Football = eat a lot.
Rest 1 day/ week
Sleep 8 hours/night.
Focus on football, not CF.
Focus on interests.

Motivation/ Adherence

The CF team’s point of view:
The treatments can always be done a little better.

The patient’s point of view:
Take home message from Swedish children with CF:
"We need to know when we are doing well. Do tell us, from time to time”

*Qur future - Swedish project for young people with CF and PCD
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NUTRICNY TiM V CF CENTRE V KOSICIACH

Spridkové J., Tarcalové B., Zabkové E. Kosice

Praca nutricného timu a nutricnej ambulacie je dnes
neoddelitelnou sicastou ambulantnej aj nemocnicnej praxe aj
v pediatrii.

Nutriény tim a nutricnd ambulancia pracuji v DFN Kosice
7 rokov pod vedenim gastroenteroléga, MUDr Majorovej.
Sucastou timu je dietna sestra, chirurg a pediater. DFN v KoSi-
ciach ma 5 oddeleni a 3 kliniky, ktoré hospitalizujd pacientov s
akatnymi aj chronickymi ochoreniami, a niektori z nich potrebujud
aj konzultacie nutroléga.

Neprospievanie u deti je asty symptom lahkého alebo zadvazného
ochorenia, preto zakladné antropometrické merania na pediat-
rickych ambulanciach a oddeleniach sl sucastou vySetrenia.
Aktivne vyhladavanie a lieCba malnutricie je u deti nevyhnutné,
dieta, ktoré neprospievanie, moZe aj zaostavat vo vyvoji.

Nutriény tim zabezpecuje enteralnu a parenteralnu vyZivu pocas

hospitalizacie aj doma.

Nasa praca zahrina zakladné antropometrické merania, laboratétne vySetrenia, zobrazovacie
techniky, chirurgické vykony a asistenciu pri vykonoch, edukéaciu pacientov a rodicov, sledo-
vanie a lieCbu komplikacii, psychosocialnu pomoc a podporu.

30% pacientov z centra CF sU aj nasimi pacientmi. Prichadzaji k nam v obdobi, ked sa ich
vahova krivka oplostuje a rozhoduje sa o zavedeni PEGu. S metddou kontinualnej enteralnej
vyZivy pomocou PEGu mame len dobré sklsenosti, my aj nasi pacienti.

Nutriény tim:

Gastroenterolég - odporica liecbu, USG

Diétna sestra - jedalny listok, kalorické zloZenie a pomer Zivin, frekvencia davok
Pediater - PN, iné vySetrenia - endokrinolég, reumatolég (denzitometria), RTG vySetrenia
Chirurg - operacéné rieSenie

Postidenie podvyzZivy:

¢ hmotnost a vyska pre dany vek: pod 3. percentilom

¢ stav ochorenia: (akltne a chronické)

¢ podrobna anamnéza a fyzikalne vySetrenie: antropometrické meranie
(Bodyimpedancia, Bodystat, nepriama kalorimetria,) BMI, obvod koncatin,
meranie koznej riasy nad tricepsom kaliperom

* skupinové ohodnotenie multidisciplinarnym timom k stanoveniu diagnozy,
lieCby a monitorovania pacienta

A.S.P.E.N. Board of Directors, J PEN, 2002, 26 (1) supp. S.38SA-49SA

Antropometrické sledovanie:
- hmotnost
- vy$ka (grafy, percentily)
- obvod hlavy
- obvod lavej paze
- podkozny tuk
-BMI
-USG
- Denzitometria
-RTG
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NOVE PRAVIDLA PRESKRIPCIE ENTERALNEJ VYZIVY
MUDr. Volekova Maria

Odborné usmernenie organizacie klinickej vyzivy
Cislo 13168/2006 - OZS v zneni odborného
usmernenia Cislo 06242/2008 - 0ZS

) ClL1
Uvodné ustanovenie

U pacientov, ktori nemézu alebo nesmu byt Ziveni prirodzenou vyZivou,
je indikovana enteralna alebo parenteralna vyZiva. VSetky 3 typy vyZivy
maju liecebné tcinky a tvoria jednotny systém klinickej vyZivy. Pouzivaju
sa v zariadeniach Ustavnej zdravotnej starostlivosti i v domacej liecbe
formou diferencovanej nutricnej starostlivosti, na prevenciu alebo
korekciu malnutricie alebo formou nutri¢nej farmakoterapie na
ovplyvnenie patologického procesu, vyvolaného ochorenim.

L v
Ambulantna enteralna vyziva

Podmienkou Uhrady enteralnej vyZivy je pisomny suhlas pacienta s liecbou
a vyplneny indikacny protokol ¢. 1 pre deti (priloha ¢. 2) alebo indikaény
protokol €. 2 pre dospelych (priloha €. 3).

-odpora (L7)
Ping enterdna vyiva (L8)
Speiickynutitnrtin ()

ves  rms WA my  En T
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“/I. A/ POTVRDENIE RIZIKA A VYVOJA MALNUTRICIE
Anamnéza: Skore — body (vhodné vyznacte)
1/ Nechceny pokles hmotnosti Ano-1 ‘

a) za mesiac o5 % (seniorio 3 % ) alebo
b) pokles hmotnostiza 6 mesiacovo10% Nie —0

2/ Znizeny peroralny prijem Ano-1

035% zplnej davky Nie =0

hanie peroralneho prijmu
vyZivy je zavedend

Sonda Ano-1 PEG Ano-1
Chirurgicka An

PEJ Ano-1 .
stomia

Antropometrické vySetrenie
1a) Chodiaci pacienti muzi Ano-1 Zeny Ano-1
BMI

<19 (seniori <22) <19 (seniorky < 22)

1b) LeZiaci pacienti muzi Ano-1 Zeny Ano-1

Obvod dominantného ramena
vem

<26 Nie -0 <24 Nie -0

1c) Dialyzovani pacienti muzi Ano-1 Zeny Ano-1

FTl a/alebo LTI FTl a/alebo LTI
pod pa optima pod optima

BCM

Ak je skore 2 1 pokracujte v casti ll.

Nie -0 Nie -0

[l INDIKACIE AMBULANTNEJ ENTERALNEJ VYZIVY

1. Znizeny prijem potravy 1. Poruchy pasaze ‘
Ano-1 Al

(uvedte konkrétnu indikaciu (uved'te konkrétnu indikaciu no-1
z prehladu indikacii- vid' nizsie) z prehladu indikacii- vid' nizsie)

1. ZvySené nutriéné poZiadavky 1. Poruchy travenia
(uvedte konkrétnu indikaciu (il a vstrebavania (uvedte (il
rehl'adu indikacii- vid niZsie) konkrétnu indikaciu z prehladu
k indikdcii - vid' nizsie)

Nutriéna podpora ( je hradenia maximalne do 675 kcal/deit)

Plna vyziva sondou, PEG, PEJ alebo chirurgickou stémiou ( je
hradena maximalne do 2000 kcal/deii)

Kod a nazov dietetickej potraviny:

Denna davka: Pocet baleni/mesiac:

Ditum Podpis a petiatka
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AM INDIKACII AMBULANTNEJ ENT

ERALNEJ VYZIVY

Srfiem po infekéné, toxické komplikacie
poZiada ochoreni a ich liecby
pri pokro¢ilych ochoreniach, pred veP’kym opera¢nym 1/61 | peritonitidy pri CAPD
sposobeny anorexiou, dyspnoe vk rizikovi ti so
P v - Y p e RO E s 1/62 | drefiovy Gtlm po chemoterapii
alebo govou dy zataZovou rezervou
1/01 respiraénd insuficiencia 1/34 | diabetické komplikicie 1/63 hlboké nehojace sa dekubity
1/02 |kardialna insuficiencia 1/35 |CHOCHP- GOLD III - IV 1/64 |pocas chemo a radioterapie
1/03 | chronicky reumatizmus 1/36 | cirhéza pecene 1/65 [st. po prekonanej hepatitide
1/04 NCPM s f?tlckyml 1/37 |diabeticka gangréna 1/66 | toxické poskodenie pecene
poruchami
1/05 | demencia 1/38 | diabetik s abscesom 1/67 poquclla Psvnalna
encefalopatia
1/06  |organicky psycho syndrom 1/39 | diabetik so sepsou 1/68 cakétcha na transplantdciu
nrganu
1/07 | Alzheimerova choroba 1/40 CHRI v dialyza¢nom 1/69 | iné priciny
programc

1/08  [nadorové anorexia 1/41 |m. Crohn 1/70

- - 4 P
1/09 chr.oylcke ochorenie 1/42  |ulcerdzna kolitida .

obliciek
1/10  |dialyzacna encefalopatia 1/43 | chronicka pankreatitida 1/71 |m. Crohn
I/11 kongescia v GIT pri CAPD 1/44 | malignity 1/72 |ulcerdzna kolitida
1/12  |gravidita pri diabete polymorbidita s kombinéciou 1/73 |radia¢na enteritida
alnych, hepatalnych,
2SI ” 1/74
1/13  |anorexia pri gravidite kardialnych, pl'acnych 7 radiaéna kolitida
ochoreni

1/14  |diabeticka hypotrofia plodu 1/46 |iné priciny 1/75 |ischemické enteritida
1/15 | CHOCHP s hyperkapniou 1/47 1/76 |ischemicka kolitida

poruchy prehltania

iné pric¢iny

2. zlyhanie perorilneho prijmu
poruchy pasaze

rekonvalescencia po opera¢nych
septickych, ventila¢nych
komplikaciich, nezhojené rany

coeliakia rezistentna na liecbu

sklerodermia

portalna hypertenzia

1/48

diabetes

sy kratkeho ¢reva

1/49

CHOCHP - GOLD III - IV

amyloidoza GIT

1/19 | dysfagia, odynfagia

1/50

cirhoza pecene

st. po prekonanej pankreatitide

1/20

porucha zuvania

1/51

CHRI v dialyza¢nom programe

chronicka pankreatitida

1/21

stenozy, striktary horné¢ho GIT

1/52

u pacientov na imunosupresii

st. po pankreatektomii

1/22

utlak zvonku

1/23

tumory hornej ¢asti GIT

/53

atrofia svalstva a kontraktury so
zhor$enim mobility

iné pric¢iny

1/24

tumory laryngu

1/25

iné pric¢iny

1/54

malignity po rozsiahlych
onkochirurgickych vykonoch

1/26

1/55

iné pri¢iny

zlyhanie prijmu per os, aspiricie

zvysel

né straty proteinov

1/27

starecka demencia

1/56

| paracentézy ascitu

1/28

Alzheimerova choroba

1/57

peritonitidy pri CAPD

1/29 | NCPM

1/58

hemodialyza¢ny program

1/30 | apalicky sy

1/59

iné pri¢iny

1/31

organicky psychosyndrom

1/60

1/32

iné pric¢iny

1/33
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/ Protokol €. 2b

Indikacny protokol ambulantnej enteralnej vyzivy
pre dospelych pacientov
(Specificky nutriény rezim)

Meno a priezvisko:  Rodné &islo: Zdravotnd poistoviia:
[SPECIFICKY NUTRIENY REZIM
nutri¢na korekcia inzulin nutriéna liecba hlbokych
RO1 rezistentnych postprandidlnych RO4 nehojacich sa dekubitov
‘ hyperglykémii
prevencia a korekcia vyvoja individualna nutri¢na liecba
R02 sarkopénie pomocou HMB a vit RO5 u pacientov so zriedkavymi
D3 ochoreniami

¢ba nespecifickych individualna nutri¢na liecba
ocou MCT u syndrému kratkeho ¢reva

Strucny popis klinického stavu pri indikacii Specifického nutricného rezimu:
(kéd) RO

Rezistentné postprandidlne hyperglykémie

Vysetrenia pri zahajeni liecby:
» Najvyssia “
De'l.'my AEEET postprandialna BMI
prijem kcal % 2
glykémia
Najvyssia
postprandialna BMI
glykémia

Kontrola po 6 HbA1Cv
%

Kéd (MKCH 10):

ie pri ukonceni liecby:

Zhorsen
uchopovej sily

N Diagnéza zékladného ochorenia slovom: Kéd (MKCH 10):
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m. Crohn

(vhodné zakruzkujte)
—
Rel 5 p Remisia m. . E a p
elaps m emisia m nterokutanna $

Crohn Sl Crohn fistula ano™| MalneSig

Kontrola po 6-tich mesiacoch

" Remisia m. p Enterokutdanna o oo
no ano 3 ano Malnutricia &ano
k Crohn fistula

Diagndza zakladného ochorenia slovom: Kéd (MKCH 10):

Neho‘ace sa dekubit

Rozsah dekubitu pri zahajeni lie¢by (vhodné zakrizkujte):
Lokalizacia dekubitu | glutealna |sakralna
Sirka x dizka dekubitu Hibka

vcm poskodenia
Rozsah dekubitu po 3 mesiacoch lie¢by (vhodné zakrizkujte):

Sirka x dizka dekubitu Hibka A
- N i podkozie
‘ vcm poskodenia

Diagnéza zékladného ochorenia slovom: Kéd (MKCH 10):

podkoZie |ano |sval

Zriedkavé ochorenia

(vhodné zakruzkujte)

Svalova A Dysf

BMI Dysfunkcia GIT  ano dno  \¢ ano éno Pm-

dysfunkcia dysfunkcia dysfunkcia

Kontrola po 6 mesiacoch liecby
Plucna

Dysfunkcia Svalova . Dysfunkcia |, Spinalna ” "
-.; <Ll dysfunkcia I CNS gno dysfunkcia a ahgmiliae

Diagndza zakladného ochorenia slovom: Kéd (MKCH 10):

(vhodné zakruzkujte):

Dizka rezidualneho Jejunostémia alebo
tenkého ¢reva ileostomia

Denny vydaj stolice BMI

Kontrola po roku

ey vidastolce o amn |

Diagndza zakladného ochorenia slovom: Kéd (MKCH 10):

)
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-ACIA AMBULANTNEJ ENTERALNEJ] VYZIVY

Kod dietetickej potraviny:

Nazov dietetickej potraviny

Davkovanie dietetickej
potraviny:

Planovana kontrola liecby:

ovenia protokolu:
Podpis a peciatka indikujiceho lekara:

-a - -
RO5 Individualna nutri¢na liecba u pacientov so zriedkavymi ochoreniami |

Vsulade s

je vycleneny
individualny nutri¢ny rezim pre pacientov so zriedkavymi ochoreniami,
uvedenymi v registri ,,orphandiseases, sprevadzanymi malnutriciou alebo
rizikom vzniku malnutricie pri obomedzenom privode alebo zlej tolerancii

*rirodzenej vyZivy.

Zakladnou podmienkou hradenej liecby je vyplneny indikacny protokol pre
Specificky nutricny rezim u dospelych pacientov (protokol ¢.2b, priloha ¢.5
k ¢asti B indikacné obmedzenia) alebo u deti (protokol ¢.1b, priloha ¢.3 k
Casti B indikacné obmedzenia) v bodoch vymedzenych pre prislusny
Specificky nutri¢ny reZzim, uloZeny do zdravotnej dokumentacie pacienta,

s priebeZznym pisomnym zhodnotenim efektivity liecby, peciatkou

a podpisom lekara.

Specificky nutriény rezim méze indikovat lekar, ktory pacientov so
zriedkavymi ochoreniami dispenzarizuje. Pri indikacii Specidlnych
diét viazanych na odbornost sa vyzaduje odborné vysetrenie,
ktoré sa priloZi k indikacnému protokolu. K hradenej liecbe

v dennej davke maximalne do 2000 kcal vratane, nie je potrebny
suhlas zdravotnej poistovne.
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DIABETES MELLITUS SPOJENY S CF
Z POHLADU DETSKEHO DIABETOLOGA

MUDr. Ferenczova Juliana
Klinika deti a dorastu LF UPJS a DFN Kosice

Diabetes mellitus sprevadzajdci cystickd fibrézu (CFRD)
je najCastejSou komorbiditou asociovanou s cystickou
fibr6zou (CF). Jeho pritomnost negativne vplyva na priebeh
CF.

Patofyziolégia CFRD je komplexna, okrem deficitu inzu-
linu a glukagdnu, zahfia meniacu sa inzulinovu rezisten-
ciu v priebehu ochorenia, prijem vysokokalorickej stravy,
oneskorené vyprazdnovanie Zzalldka, porusend motilitu
Criev Ci poruchu funkcie pecene. ModZe sa objavit v ktorom-
kolvek veku, jeho vyskyt vyrazne stlpa s vekom pacienta.
Diagnézu diabetu stanovime, ak pacient po prvykrat spiia
kritéria CFRD, napriek tomu, Ze nasledne sa hodnoty mozu
upravit. Casto sa zachyti v priebehu plicnej infekcie, ale-
bo pocas podavania glukokortikoidov, preto sa v tychto
situaciach odportca monitorovat glykémie.

0d 10. roka zivota sa realizuje kazdorocne skrining pomocou oralne glukozo-tolerancného
testu (0GTT), niektori autori odporucaju ho realizovat uz od 6. roku Zivota. Ani oGTT vSak ne-
dokaze odhalit pociatocné Stadia choroby, kedy glykémia stipa nad 11,1 mmol/I v priebehu
testu, ale na zaciatku a v 120. mindte si hodnoty v referenénom rozmedzi. Klinicky obraz je
vel'mi roznorody: od typickych priznakov diabetu (polydria, polydipsia) cez pokles hmotnosti,
prehlbovanie rastovej retardacie, oneskorenia puberty, ¢i zhorSovanie plicnych funkcii az po
nepritomnost typickych priznakov.

Zakladom liecby diabetu je stihra nutricnej terapie a terapie inzulinom. Diétne odporuca-
nia zohladnuju potreby CF pacienta so zvySenym prijmom kalérii, soli a tukov. Liecba inzu-
linom je ¢asto nevyhnutna aj pocas nocnej enteralnej vyzivy, v priebehu tazkej plicnej infek-
cie Ci pocas lieCby glukokortikoidmi. Inzulinoterapia moze prispiet k stabilizacii plticnych
funkcii a zlepsit stav vyzivy. Samozrejmostou je meranie glykémii v doméacom prostredi.
Vynikajlcim pomocnikom je kontinualne meranie glukézy (CSGM).

Véasné rozpoznanie poruchy glukozovej tolerancie az CFRD a ich liecba pomaha zlepsit
kvalitu Zivota pacientov s cystickou fibrézou.
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DIABETES MELLITUS ASOCIOVANY S CYSTICKOU FIBROZOU

Malachovské Z.%, Kozarova M.}, Pévai D.? KopGova L., Somos A. 3, Javorsky M.%, Tkac 1.1
!|V.internd klinika UPJS LF a UNLP KoSice
2 Endokrinologické oddelenie, Narodny endokrinologicky a diabetologicky tistav Lubochria
3 Klinika pneumoldgie a ftizeoldgie UPJS LF a UNLP Kosice

Cysticka fibréza (CF) je najCastejSie letalne autozomalne
recesivne, multiorgdnové ochorenie v Indoeurdpskej
populéacii. Priemerny vek prezivania pacientov s CF vyrazne
vzrastol od objavenia génu pre CF a od odhalenia funkcii
jeho produktu. Moderna symptomaticka lieCba zlepsuje
kvalitu a dizku Zivota pacientov, ktori sa v sU&asnosti
dozivaju aj dospelého veku.

Priblizne od 2. dekady Zivota sa u pacientov s CF moZe
rozvinut Specificky typ diabetu. Diabetes mellitus asociovany
s CF (CFRD) sa spéaja s vySSou morbiditou a mortalitou.
Pacienti s CFRD maju horSi stav vyZivy a tazké postihnutie
plac.

Kazuistika popisuje 25-ro¢ni pacientku s diagnézou CF chronicky kolonizovanu meticilin-
rezistentny Stafylococcus aureus, ktora bola na nase pracovisko odoslana pre hyperglykémiu
nalacno prirutinnej kontrole v Ambulancii pre cystickU fibrézu. U pacientky sme diagnostikovali
diabetes mellitus asociovany s CF, komplexne sme ju zaedukovali vratane diétno-reZimovych
opatreni, ktoré pri CFRD nesmu zahinat kalorick( restrikciu. Pri antidiabetickej medikacii
mala za sledované obdobie len jednu akltnu exacerbaciu CF, ktora si vyZiadala parenteralne
podanie antibiotik. Stav jej plicnych funkcii je hodnoteny ako stabilizovany, metabolicka
kompenzacia CFRD je optimalna.

CFRD je zriedkavym ochorenim, ktoré si vyZaduje komplexny pristup a spolupracu viacerych
Specialistov. Zlatym Standardom lieCby CFRD zatial zostava inzulinoterapia, ktora vyrazne
zlepsSuje perspektivu pacientov. Cielom kazuistiky je poukazat aj na mozny priaznivy efekt
niektorych peroralnych antidiabetik.

Klicové slova: cysticka fibroza - Specificky diabetes mellitus - malnutricia - CFRD
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REGISTER CF PACIENTOV V SR 2014

Na zaklade prezentacii z jednotlivych Centier CF na Slovensku, ktoré akceptovali krité-
rid pre Eurépsky CF register, s pocty pacientov na Slovensku ku 31.12.2014 takéto:

CF pacienti s klasickou formou cystickej fibrozy 303
Pacienti s CFTR related disorders 129
Pocet CF deti 149
Pocet dospelych CF 154

Pocet CF pacientov, ktori maji 1 alebo 2 nezname mutacie: 60 (+ 128)

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 spihaji nasledujice 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 rovnajiica sa 60 mmol/I,
potom musia byt spinené 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 diagn6za v priebehu roka, uvedte dovod z nasledujlcich
moznosti:

i. DNA analyza - je nemozné urcit 2 chorobu spdsobujlce CF mutéacie

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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DETI S CF - BRATISLAVA

Mikulasova Ingrid
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DETI S CF - BANSKA BYSTRICA

Takac Branko
Registrovani v ECFS: 33/1
Nekonfirmovana Dg: 3 pacienti, ale sledovani v registri ECFStracker
Vyrazny odliv na dospelé centrum /do 19r./ ... Slaby priliv ...

Number of patients by gender (Year: 2004) (All age groups)

=3 w11 =y e
Agw

b of patiests

S

Branko Takac
Thu, 05 Nov 2015 17:34:22 GMT
« No
FEVI% Of Predicted (Year: 2014) (All age groups)
v
3
g
3
g
Age
Repor: generated by Branko Takac
Repor: date: Thu, 06 Nev 2015 178256 GMT

ECFSFR validatior status No
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Disbetes dudly imahin treated (%)

illosis ABPA (Year: 2014) (All age groups)

I

o1 4 [T

Report generated by:
Report dote:
-ECFSPR validation status Mo

Branko Takac

117 =" =) e anye an-4t

Age

Thu, 05 Nov 2016 17:35:44 GMT

Dishetes daily insulin treated (Yewr: 30141 (All age groups)

[ 4 w1

Heport generated by: Branko Takoe

BCPEPR validation status No

11T [ =) £ ansn Aldd

Report date: Thu, 06 Nov 2015 17:36:22 GMT
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Liver disease (%)

Hemaptysin (%}

Liver disease (Year: 2004) (All age groups)

120 =
-
-~ -
-
-
m
a0
sa
4
| ‘ |
) I
e Ty il [FTe ITeT [ iy =) [T e
Age
Regort generated by: Eranko Taknc
Report date: Thu, 05 Nov 2015 1737402 GMT
ECFSPR validation status: No

Hemoptysis (Year: 2004) (AL age groups)

-
-
n
s
a0
-
“ | ‘
w1 3 w1 3T [T Ty 33 3nar e 4
Age
Roport generated by: Branke Takac
Report date: Thu, 06 Nov 2015 17:3731 GMT
ECFSPR validation status No

E@FSTrackor

Empwn Cystic Fibrosis Sociely Patient Registry

_r -Ir -r
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DETI S CF - KOSICE

Feketeova Anna

CF centrum Kosice r. 2014

Uspechy

e Timova praca pneumolog,
dietetik, gastroenterolog,
fyzioterapeut, psycholdg,

ZlepSenie nutricie pacientov
PEG 4 pacienti

Medzinarodna spolupraca
Europrojekt cezhrani¢ne;j
spoluprace Zakarpatsko

Fyzioterapia
Predizenie dizky Zivota,
zlepSenie kvality Zivota, presun

pacientov do centra pre
dospelych

CF centrum Kosice r. 2014

»
=

Neuspechy a komplikacie

e Prestavba DFN

e S

e Zavadzanie Standardov
poskytovania poskytovania
zdrav. starostlivosti

e APAT (.ambulancia)
e Genetické poradenstvo

e Transplantécia pluc
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DOSPELI S CF - BRATISLAVA
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DOSPELI S CF - BANSKA BYSTRICA

BéreSova Eva
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|
0 10 20
5 - ® 0-6 mes.
4 " 6-12 mes.
" 1-2 rok
3 | m 2-3 rok
m 3-4 rok
2 u 4-5 rok
1 _ m 5-6 rok
ﬁ { 6-7 rok
0 m 7-8 rok
vek pacienta 8-9 rok
pri
stanoveni = 9-10 rok
diagnézy = 10-20 rok
= 20-30 rok
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FYZIATRICKO-EDUKACNE POBYTY V SROBAROVOM USTAVE
V DOLNOM SMOKOVCI PRE DETI S CYSTICKOU FIBROZOU

Bc. JaduSova Anna, Payerchinové Darina
Srobérov Ustav detskej tuberkuldzy a respiraénych choréb, n.o., Dolny Smokovec

Srobarov Ustav detskej tuberkulézy a respiraénych chordb, n.o., v Dolnom Smokovci,
ktorého sucastou je aj Klinika detskej tuberkuldzy a respiracnych chordb JLF UK, poskytuje
zdravotni starostlivost s dorazom na fyzioterapiu pre deti s cystickou fibrézou vo veku
od O - 19 rokov. Oddelenie laboratornej diagnostiky tistavu je referenénym centrom pre
genotypizaciu burkholdérii - patogénov, ktoré mézu skomplikovat ochorenie.

Pobyty s zamerané na vykonavanie intenzivnej respiracnej fyzioterapie, ktora je efektivnou
cestou pre znizenie priznakov ochorenia a zlepSenie zdravotného stavu dietata. Cielom pobytu
je edukacia dietata a jeho rodi¢a v starostlivosti o hygienu hornych a dolnych dychacich
ciest a vykonavanie dychovej gymnastiky. Okrem Ustavnych pobytov poskytujeme detom
s cystickou fibrézou aj dlhodobld ambulantn fyzioterapeutick( starostlivost.

V rdmci vstupného vySetrenia sa u dietata realizuje vySetrenie hematologické, biochemické,
bakteriologické, funkéna diagnostika dychania, vySetrenie splta. Zaroven je dieta vySetrené
rehabilitacnym lekarom, ktory vypracuje rehabilitaény program adekvatny veku a klinickému
stavu. Fyzioterapeut na zaciatku pobytu overi spravnost vykonavania hygieny hornych
a dolnych dychacich ciest a v pripade potreby koriguje zistené nedostatky alebo edukuje
nové metodiky. Lekarska vizita sa vykonava 3x tyzdenne, p. p. denne osetrujlcim lekarom v
izbe pacienta.

Hygiena hornych dychacich ciest zahina preplach nosa, aplikaciu bioptronovej lampy,
loptiCkovej facilitacie a tvarovej gymnastiky. U malych deti je doraz kladeny na nacvik
spravneho smrkania nosa. Zdokonalujeme techniku pri podavani inhalacii a pracu s
odhlienovacimi pomockami (flutter, PEP maska, RC Cornet).

Fyzioterapia sa vykonava v telocvicni, ktora je vyhradend iba pre pacienta s cystickou fibrézou.
Jej sticastou sU aj cviky zamerané na korekciu spravneho drzZania tela, mobilizaciu hrudnika,
cvicenie na zZinenke, balan¢nych ploSinach, fit lopte, rebrinach. Cvi¢enia sa vykonavaji za
kontroly saturacie kyslika a pulzovej frekvencie.

Dieta so sprievodcom sU ubytovani v izbe so samostatnym socidlnym zariadenim
a kuchynkou. Strava sa podava v izbe, dieta neprichadza do kontaktu s inymi pacientmi
v spoloénej jedalni. Skolopovinné dieta pocas pobytu u nas skolu nenavstevuje, v pripade
potreby s mozné konzultacie s pedagogmi. Takisto s mozné konzultacie s diétnou sestrou
a detskym psychol6gom.

Dieta je prijaté na pobyt na zaklade odporiicania praktického lekara pre deti a dorast
(poistenci VSZP, ZP Union). Pri zdravotnej poistovni Dovera je potrebné odporicanie Specialistu
- detského pneumoléga (lekara centra CF), imunoalergoléga. Navrh na diagnosticko-lieGebny
pobyt sa po vyplneni zasiela postou na adresu SU DTaRCH n. 0., 059 81 Dolny Smokovec.

Na pobyt je potrebné doniest:
o vlastny inhalator a nebulizator s inhalacnymi liekmi,
o vlastny flutter a iné pomdocky, ktoré dieta pouziva v domacom prostredi.

Dalsie informécie si zverejnené na webovej stranke Ustavu: www. srobarovustav.sk,

pripadne sa mozete informovat priamo v Ustave na t. ¢.: 052/44 12 222 FRO oddelenie,
kontaktné osoby: MUDr. Jana Tothova, fyzioterapeut Bc. Anna Jadusova
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CHRONICKA RINOSINUSITIDA A NOSOVA POLYPOZA
PRI CYSTICKE) FIBROZE
MUDr. Koman Andrej a kolektiv DFN KoSice

Fyziologia

Funkcie sliznice nosovej dutiny:

e zvlhéenie vdychovaného vzduchu

e regulacia teploty vdychovaného vzduchu

e zachytavanie cudzich ¢astic z vdychovaného vzduchu
e vnimanie voni

Respiracny epitel s poharikovymi bunkami, riasinkami
a hlienovou dvojvrstvou.
- transport detritu definovanou cilidrnou cestou.

Patofyziologia

Akéakolvek pricina, ktora vedie k zhorSeniu pohybu hlienovej dvojvrstvy spdsobi kolonizaciu
sliznice a infekciu.

CF:

Intracelularny influx z vodou nasytenej vrstvy hlienu vedie k staze hlienovej dvojvrstvy,
dysfunkcii cilidarneho komplexu, obStrukcii, naslednej kolonizacii a nekorigovanej infekcii
povrchov.

Nasledok - ostitida lateralnej steny nosovej dutiny a polypéza, chronicka obstrukcia

a hypoplazia dutin.

Klinické prejavy CRS pri CF
- Pocit upchatia nosovej dutiny (62%).
- Rinorhoe 64%
- Kasel' 60%
- Dychanie otvorenymi Ustami 38%
- Poruchy spanku 37%
- Cefalea 32% ( skor adolescenti a dospeli)
- Anosmia 12%

Fyzikalne vySetrenie :
- Woaksov sy - Siroky koren nosa, hypertelorizmus, proptosis
- predna rinoskopia - edém, hyperémia, sekrécia, polyp, vyklenutie lateralnej steny

Pravidla skriningu pacientov z ORL pracoviska

e kazdy pacient s nosovou polypézou je poukazany na vysetrenie do CF centra
e druha skupina deti s refraktérnou sinusitidou, Gl a plticnymi prejavmi

66



Interakcia PND a DDC

e Histopatologicky - hrubSia bazalna membrana a vysSsi pocet neutrofilov ako u atopikov.
67% CF pacientov ma sinusitidu

Incidencia najvysSia medzi 4 - 12 rokom Zivota

Sinonazalne ochorenie indukuje exacerbaciu ochorenia dolnych DC (P.Ae) - postnasal drip
Pacienti po FESS pred transplantaciou maji menej pozitivnych kultivacii BAL

Davidson TM, Murphy C, Mitchell M, Smith C, Light M. Management of chronic sinusitis in cystic fibrosis. Pt

1Laryngscope. 1995;105(4):354-358. http://dx.doi.org/10.1288/00005537-199504000-00002[PubMed]

Cimmino M, Cavaliere M, Nardone M, Plantulli A, Orefice A, Esposito V, et al. Clinical characteristics and genotype analysis of patients
with cystic fibrosis and nasal polyposis. Clin Otolaryngol Allied Sci.2003,;28(2):125-132. http://dx.doi.org/10.1046/).1365-
2273.2003.00677.x [PubMed]

Zmeny skeletu pacientov so sinonazalnou formou CF

e  Hypoplazia sinonazalneho komplexu (predovSetkym homozygoti delta F508)

e  CT znamky demineralizacie procesus uncinatus , medialne vyklenutie lateralnej steny
nosovej dutiny, chybaji Hallerove skliepky a skliepky Agger nasi

e Zmensené Gelustné dutiny, zadné skliepky cuchovej kosti rastu rychlejSie ako predné
- Casto hypoplasia sinus sphenoidalis a frontalis

e  Erdzie a demineralizacie lateralnej steny nosovej dutiny (osteomyelitis, mycosis, tlak
polypov)

e  70% Delta F508 ma sinonasalny syndrom a 18% aj polyp6zu.

e Formacia pseudomucocele

April MM, Tunkel DE, DeCelie-Germana J, Zeitlin PL, Zinreich SJ. Computed Tomography (CT) Scan Findings of the Paranasal Sinuses in
Cystic Fibrosis. Am J Rhinol. 1995;9(5):277-280.http://dx.doi.org/10.2500/105065895781808892

Bakteriologia PND pri CF

e  Hlavné patogény

e  Ps. aeruginosa (makrokol6nie inhibicia fagocytdzy, destrukcia plticneho parenchymu.)
Staphylococcus aureus

e Iné patogény Haemophilus influenzae, Burkholderia cepacia, Achromobacter xylosoxi-
dans, and Stenotrophomonas maltophilia.

e  Plesne : A.fumigatus, Bipolaris spp., Exserohilum spp., a Penicillium spp.

Colonisation and infection of the paranasal sinuses in cystic fibrosis patients is accompanied by a reduced PMN response.Johansen HK,

Aanaes K, Pressler T, Nielsen KG, Fisker J, Skov M, H iby N, von Buchwald C, J Cyst Fibros. 2012 Dec; 11(6):525-31.

Pseudomonas aeruginosa infection in patients with cystic fibrosis: scientific evidence regarding clinical impact, diagnosis, and treat-
ment.Silva Filho LV, Ferreira Fde A, Reis FJ, Britto MC, Levy CE, Clark O, Ribeiro JD, J Bras Pneumol. 2013 Jun-Aug; 39(4):495-512.

Medikamentoézna liecba I.

Salinika 3% al 7% prechodna ciliostdza , mukolyticky a dekongestivny efekt, IVD
Dekongestiva - dolnd musla - 7 dni r. medicament. IVD

INKS dlhodobé pouzivanie 1A

Rekombinantna DNAasa po FEES - zlepSenie clearance 8t liecba - 1I1B

ATB antipseudomonadové OFL+AZI zlepSenie stavu parenchymu IlIC

Lokalne ATB - GTM, TOB, Colistin + aztreonam |IB

Ibuprofen, CFTR......

J Bras Pneumol. 2015 Jan-Feb; 41(1): 65-76 10.1590/S1806-37132015000100009
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Centre For Evidence-Based Medicine (CEBM) Oxford:
CEBM;http://www.cebm.net/index.aspx?0=5653 [Ref list]

Treatment Patients without CF Patients with CF
CRSsNP CRSwWNP CRS
0.9% saline nasal irrigation la (A) Ib (D) IV (D)
3% saline nasal irrigation la (A) Ib (D) IV (D)
7% hypertonic saline NIA NIA NIA
nebulization
Oral antibiotics < 4 weeks Il (B) Ibfib(=)* (C) ND
Oral antibiotics > 12 weeks Ib(C) I (C) 1 (c)
Macrolides Ib(C) I (C) 1 (c)
Topical nasal antibiotics Ib(-) (A=) sDD b (B)
Systemic corticosteroids IV (C) la (A) IV (D)
Nasal corticosteroids 1a (A) la (A) Ib (A)
Recombinant human ND ND Ila (B)
DNase
MNasal decongestants ND ND IV (D)
Leukotriene receptor ND Ib(-)* ND
antagonists
Ibuprofen ND NIA IV (D)
FESS alone 1] ] 111 (BIC)

Chirurgicka liecbha - Indikacie

e FESS arevizna FESS 10 - 20% pacientov

pacienti s ¢astymi recidivami, anatomickou obstrukciou OMJ

koincidencia sinonasalna a pulmonalna exacerbacia

bez odpovede na konzervativnu liecbu.

pri pretrvavani cefaley, bolesti tvare, nepriechodnosti nosovej dutiny, anosmiou, pred
transplantaciou

Rowe-Jones JM, Shembekar M, Trendell-Smith N, Mackay IS. Polypoidal rhinosinusitis in cystic fibrosis: a clinical and histopathological
study. Clin Otolaryngol. 1997;22(2):167-171.

Chirurgicka liecha

e  Ciel - Sirokd komunikacia prirodzeného Ustia ¢elustnej dutiny ponad dolni muslu

e  (Qdstranenie patolégie Cuchového labyrintu a spriechodnenie Ustia ¢elovej dutiny

e  FESS shaverom - frézou Setriacou zdravy povrch sliznice s minimalnym krvacanim ,
laserom.

e  Priama vizualizacia prinosovych dutin a lieCebna intervencia - preplach - odstranenie
patologickych hmot.

e  QOdstranenie polypu (obstrukcie) s cieflom zabranenia stazy sekrétov - K+C

e  Pooperacna starostlivost prispdsobena detskému veku - latexové , soft“ splinty alebo
fibrinova pena po operaénom vykone

e Dieta po operacnom vykone bez tamponady nosovej dutiny umoznuje dychat nosovou
dutinou a skor( emisiu.
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Chirurgicka liecba - efekty

e  Konkomitantne lokalna ATB liecba

e  ZniZenie mnoZstva patogénov v splte 1 rok po FESS

e Ustup nosovej kongescie, rinorhoe, bolesti hlavy a tvarovej bolesti, anosmie - plicne
funkcie nezlepsené.

e  ZniZenie kolonizacie a rastu baktérii v spute.

e  OdporGcanie IlIB

Endoscopic sinus surgery in patients with cystic fibrosis: a systematic review and meta-analysis of pulmonary function.Macdonald KI,
Gipsman A, Magit A, Fandino M, Massoud E, Witterick 1J, Hong P Rhinology. 2012 Dec; 50(4):360-9.

Zavery
e  Staza sekrétov, blok odtoku sekrécie, zapal su prekurzormi polypdzy a chronickej
sinusitidy.

e  Fyzioterapia, antimikrobialna lieCba, liecba INKS, dekongestivami a mukolytikami
dominuje v celom lie€ebnom plane pacienta.

e  Chirugicka liecha je indikovana predovsetkym, ak pacient pocituje nosovi obstrukceiu,
bolest hlavy a tvarovej ¢asti hlavy, rinoroe a anosmiu

e  Chirugicka liecbha je epizodou v kontinualnej liecbe CF pacienta.

69



KASEL - DVE STRANY JEDNEJ MINCE

MUDr. Anna Feketeova
Klinika deti a dorastu DFN KoSice

Kasel

° G¢inny obranny mechanizmus - odstranenie hlienu,
cudzich ¢astic, tkanivovy detritus z povrchu DC

° chronicky protrahovany kasel - pre deti a ich rodiGov
frustrujlcim problémom

° kasel moze viest k dalSim symptomom a

komplikaciam - zvracanie, Gnava, poruchy spanku,
inkontinencia mocu, ale aj socialna izolacia

° spravne pochopit pric¢iny a patofyziologiu kasla

. vyvoj novych diagnostickych a lieGebnych postupov

Kasel - reflex (fyzioldgia)

Typy receptorov Miesto Stimuly

Pomalé Karina, Velké bronchy  Taktilné

Rychle Karina, Velké bronchy  Taktilné

C vlakna Od laryngu po alveoly Chemickeé a
mechanické

Napatové hl.sv. bronchidl. stromu Mechanické sily

od laryngu po alveoly

Ve oo
e e\ \1,{\ Higher brain centers
f{ . SN (| (cerebral cortex—voluntary

( i
A ./ control over breathing)

Other receptors (e.g., pain)
and emaotional stimuli acting
through the hypothalamus

» / Respiratory centers
/J (medulla and pons)
\'/jl' (/ )I
(,- b s
Peripheral ./ /
chemoreceptors |+
0,}, CO, 1, H*} \ |
\
Central ﬁ i
chemaoreceptors 18

€O, H* | §

Irritant
receptors

Receptors in
| muscles and joints \
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Chronic cough algorithm for the management of patients 2 15 years of age with cough lasting > 8 weeks. ACE-l = ACE inhibitor; BD
= bronchodilator; LTRA = leukotriene receptor antagonist; PPl = proton pump inhibitor. See the legend of Figure 1 for abbreviations
not used in the text.

Kasel - reflex
Fyziologia

K zvySovanie vnutrobrusného tlaku

podrazdenie receptorov — sliznice
DC, tusigénne zony (pleura, sl

ezina,
vonkajsie ucho, zaludok, perikardy
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MOZNOSTI VYUZITI COUGH ASSIST
PRI PORUCHACH EXPEKTORACE

Mgr. Katefina Neumannova, Ph.D.
Katedra fyzioterapie, Fakulta télesné kultury, Univerzita Palackého, Olomouc
Email: kacaneumannova@gmail.com

Vyskytuje-li se u nemocnych neefektivni expektorace, je nutné
véas zaradit techniky respiracni fyzioterapie. Pfed zahajenim
cilené respiracni fyzioterapie na podporu expektorace je nutné
provést vysSetreni, na jejichz podkladé se urci, zda je porusena
nadechova faze kasle, vydechova faze kasle nebo obé tyto faze.
Poruchy expektorace jsou Casto spojené s oslabenim dychacich
svalu. Jestlize u nemocnych dojde ke sniZzeni sily dychacich
svall a standardné uzivané techniky jiZz nejsou dostatecné
efektivni (napf. autogenni drendz, aktivni cyklus dechovych
technik, instrumentalni techniky) je dllezité do terapie zaradit
neinvazivni mechanickou insuflaci a exsuflaci. Mechanicka
insuflace-exsuflace je metodou mechanicky asistovaného
kasle. Pro tento neinvazivni typ terapie je mozné vyuzit pristroj
Cough Assist E70, ktery podpofi a usnadni jak nadechovou, tak
i vydechovou fazi kasle. Tento model ma kromé béZného
manualniho a automatického reZimu specialni funkci Cough-Trak, diky které je pfistroj v ramci
automatického rezimu synchronizovan s nadechovym Gsilim pacienta. Dalsi specifikou Cough
Assistu E70 je moZnost pracovat v oscilaénim rezimu, ktery se vyuziva pro snazsi odlepeni
sekretu a zlepseni mobilizace sekretu. DalSi vyhodou je i moZnost ovladani pfistroje pomoci
nozniho pedalu v pfipadé, kdy nelze na pristroji u nemocného pouZzit automaticky rezim
a terapeut potfebuje pro aplikaci masky vyuZit obé horni koncetiny. Pfistroj Ize aplikovat pfes
obliCejovou masku nebo naustek, u pacientd s tracheostomii se aplikuje pomoci
tracheostomické spojky.

Cough Assist jako souc¢ast komplexni péce poruch expektorace by mél byt indikovan
pfi neefektivni expektoraci, ktera je spojena s oslabenim sily dychacich svali, nebo s
poklesem vitalni kapacity pod 50 % nalezité hodnoty normy, nebo se shizenim vrcholového
prutoku vzduchu pfi kasli pod 160 I/min, se snizenim vrcholového vydechového pritoku
pod 2,7 I/s, se snizenou saturaci pod 90 %, u opakovanych aspiraci potravy a s vyskytem
vyrazné tinavy znemoznujici provést efektivni zakaslani.

VEasna indikace tohoto typu terapie muZe predchazet mnozstvi zdravotnich komplikaci a
nutnosti provedeni tracheostomie u nemocného. Vyuziva se také po extubaci nemocného,
aby se sniZzilo riziko nasledné reintubace.

Literatura:

1. FAUROUX, B., GUILLEMOT, N., AUBERTIN, G., NATHAN, N., LABIT, A., CLEMENT, A., LOFASO, F.: Physiologic benefits of mechanical
insufflation-exsufflation in children with neuromuscular diseases. Chest, ro¢. 133, 2008, ¢. 1, s. 161-168.

2. HAJKOVA, A., NEUMANNOVA, K.: VyuZiti mechanické insuflace--exsuflace u pacientti s nervosvalovym onemocnénim. Rehabilitation &
Physical Medicine/Rehabilitace a Fyzikalni Lekarstvi, ro¢. 21, ¢. 4, s. 167-172.

3. CHATWIN, M. R.: Mechanical aids for secretion clearance. International Journal of Respiratory Care, roc. 5, 2009, ¢. 2, s. 50-53.

4. NEUMANNOVA, K., ZATLOUKAL, J., SLACHTOVA, M.: Usnadnéni expektorace pomoci airway clearance techniques u nemocnych s
vyraznym oslabenim dychacich svald. Rehabilitace a fyzikélni Iékarstvi, ro¢. 20, 2013, ¢. 1, s. 17-21.

5. TOUSSAINT, M., STEENS, M., & SOUDON, P.: L'insufflation-exsufflation mécanique (Cough-Assist® et Pegaso®): bases physiologiques,
indications et recommandations pratiques. Réanimation, roc. 18, ¢. 2, 2009, s. 137-145.
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OTM

Philips Respironics CoughAssist E7 SUKL: K 90810

Mechanicky Insuflator-Exsuflator

CoughAssist E70 je  neinvazivny
terapeuticky pristroj, ktory bezpecne a
dokladne odstranuje sekrét z dychacich
ciest upacientov, ktori nedokazu
efektivne vykasliavat. CoughAssist
precistuje dychacie cesty tym, Ze v nich
vytvara pretlak a nasledne nahlou
zmenou podtlak. Tato rychla zmena tlaku
vytvara rychlu exspiraciu a simuluje tak
prirodzeny kasel. Oproti
predchadzajucemu modelu ma novy
CoughAssist E70 rad vyhod, medzi ktoré
patri napr. nové uzivatelské rozhranie,
jednoduché ovladanie pomocou nozného
pedalu, moznost pouzivania na batériu, ¢i meranie SpO,.

CoughAssist pomaha pacientom nielen v nasledujucich pripadoch:

Amyotroficka lateralna skler6za
Spinalna muskularna atrofia
Muskularna dystrofia
Myasthenia gravis

Poranenie miechy

Po obrne

Vyhody CoughAssistu

Zbavuje dychacie cesty sekrétu

Znizuje vyskyt respiracnych infekcii

Bezpecna a neinvazivna alternativa odsavania

Jednoducha obsluha pre lekarov i pacientov

Flexibilita

Moznost' pouzitia s tvarovou maskou, naustkom alebo adaptérom na trach. kanylu
Schvalené i pre domace pouzitie pre dospelych a deti

Automaticky a manualny moéd

Moznost’ monitorovania SpO,

Oscilacia pre este efektivne;jSiu liecbu

ARIES 94 s.r.o.

Tuhovska 3, 831 06 Bratislava

1CO: 31399614, 1C DPH: SK2020821737
tel./fax: + 421.2.4446 2916
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Vybrané technické parametre pristroja:

Parametre

Predvolby nastavenia
Inhalaény tlak

Exhalaény tlak

Hodnoty inhalaéného prietoku
Rozsah doby inspiracie
Rozsah doby exspiracie
Oscilacia

Frekvencia

Amplitida

Fyzikalne udaje

3

0az70 cm H,0O

0 az-70 cm H,O

nizky / stredny / vysoky

Oazb5s

Oazb5s

vypnuté / nadych / vydych / obidva
1az20 Hz

1az 10 cm H,O

Hmotnost pristroja
Rozmery
Sietové napajanie

Napajanie na batériu

ARIES 94 s.r.o.
Tuhovska 3, 831 06 Bratislava

1CO: 31399614, 1IC DPH: SK2020821737

tel./fax: + 421.2.4446 2916

3,8 kg (4,3 kg s batériou)
23x29x19cm

100 + 240 VAC; 50/60 Hz
12VDC
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PULMONARY HYPERTENSION IN CHILDREN WITH CYSTIC FIBROSIS

N.Rohovyk*?, 0.0cheretna?, L.Bober?, M. Rohovyk®.
Department of pediatrics and neonatology FPGE Danylo Halytsky Lviv National Medical University
2Western Ukrainian Specialized Children’s Medical Centre and Cystic Fibrosis regional centre, Lviv
nataliya.rohovyk@gmail.com

Objectives: to analyze the right ventricular (RV) function
using Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion (TAPSE)
measurement and tissue doppler imaging (TDI) of right
ventricular in children with cystic fibrosis and to correlate them
with different parameters.

Methods: The study includes 30 children with median age 10
years (range 0-18 years). The analysis of variances of multiple
linear regression models that contained body surface area as
a covariate was used to evaluate relationships between TAPSE
and other parameters.

Results: Contractile function of RV in children with cystic fibrosis
while being in normal range shows signs of deterioration.
It is moderately correlated with saturation, disease severity
and chest X-ray data and it doesn’t correlate with other clinical or paraclinical parameters.
TAPSE correlate with left ventricular ejection fraction (8 = 0.78 £ 0.19, p = 0.00046) and it
suggests that the deterioration of right ventricular function are not isolated and it is a part
of myocardial impairment. There is a moderate inverse correlation values of TAPSE and TDI
RV which it is near the threshold of statistical significance (83 =-0.091 + 0.045, p = 0.056).
We saw the connection of TAPSE and “TDl e RV” (8 =-0.67 + 0.28, p = 0.026) and “TDl a RV”
(B8 =-0.48 £ 0.15, p = 0.0045).

Conclusions: CF is progressive lung disease which can be complicated by impairment of
heart. Pulmonary hypertension and dysfunction of RV are the results of deterioration in CF
patients. This problem is very important and we need to study it deeper to find the preventive
mechanism and treatment of this problem.
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PLUCNA REHABILITACIA PRI CF V DFN KOSICE

MUDr. Salamonové Katarina, MUDr. BabiGové Adriana

V poslednych rokoch stipa pocet respiraénych ochoreni
primarnych alebo sekundarne vzniknutych.

Respiracna fyzioterapia - rozvojom odboru liecebnej
rehabilitacie sa dostava do popredia a stava sa terapiou
prvej volby.

Respiracna fyzioterapia a starostlivost o deti s CF:

Do roku 2004

Sledovanie deti na pneumologickej ambulancii v ramci
Kliniky deti a dorastu FNsP KosSice

Rehabilitaéna lieCba vykonavana fyzioterapeutmi z detského
Gseku Fyziatricko rehabilitaéného oddelenia FNsP Kosice
Od roku 2004

Prestahovanie Detskej fakultnej nemocnice z Moyzesovej
ulice do priestorov Fakultnej nemocnice na Triede SNP 1 v KoSiciach a zlic¢enie s Klinikou
deti a dorastu - rehabilitacnl starostlivost prebera nel6zkové Fyziatricko - rehabilitacné
oddelenie Detskej fakultnej nemocnice, rozvija sa spolupraca so Slovenskou Asociaciou
Cystickej fibrozy.

Vznik novych technik dychovej rehabilitacie vedie k nutnosti ziskavania novych poznatkov
v odbore:

- prehlbujeme si vedomosti na na kurzoch respiracnej fyzioterapie

- nadviazané nové kontakty v zahranici aj vdaka spolupraci s CF Asociaciou.

- organizovanie workshopov v priestoroch FRO DFN za G¢asti poprednych zahrani¢nych
fyzioterapeutov.

Uloha rehabilitaéného lekara

VySetrenie pacienta:

1. oboznamit sa s anamnézou a klinickym stavom

2. kineziologicky rozbor

3. funkéné vySetrenie a stanovenie postupu a ciela terapie

4. neoodelitelna stcast prace fyziatra: komunikacia a rieSenie pacienta v spolupraci s
fyzioterapeutom.

Riesit problémy, ktoré v sledovani pacientov s respiracnymi tazkostami mézu nastat:
- funkéné poruchy kibov kongatin
- funkeéné bloky v rdéznych segmentoch chrbtice
- costotransverzalne bloky
- vertebrovisceralne poruchy vplyvajice na celkovl kondiciu pacienta. -

Respirac¢na fyzioterapia z pohl'adu rehabilitacného lekara

Ulohou respiraénej fyzioterapie je maximéalne uvolnenie bronchov a udrzanie subjektivneho
pocitu zdravia u pacienta. K dosiahnutiu ciela pohody u pacienta musime zabezpecit idedlny
stav celkovej telesnej schranky ¢loveka, a to znamena idealnu sicinnost dychacich svalov,
branice, chrbtice, udrziavat funkény stav s harmonickou ¢innostou zretazeni svalovych skupin.
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Zmena charakteru respiracnej fyzioterapie:

- doraz na aktivitu samotného pacienta

- podstatna Cast terapie vedena ambulantnou cestou

- domaca liecha samotnym pacientom

- priorita respiracnej fyzioterapie - uvolnit dychacie cesty a zlepSit a zdokonalit dychové a
pohybové navyky

Zmeny v technikach respiracnej fyzioterapie:
Klasicky pouzivané: - polohova drenaz
- vyklepavanie
Napriek existujicim novym technikdm ¢asto vyZzadované oSetrujdcimi lekarom.
Preco nie? u pacientov s hypereaktivitou stien bronchov si tendencie ku kolapsom bronchov

Sicasné postupy respiracnej fyzioterapie:
Nové diagnosticko - terapeutické postupy umoziuju pracu so samotnym dychanim aj v jeho
patofyziologickej forme:

1. respirac¢na fyzioterapia a dychové techniky pre inhalac¢nii lieCbu

2. kondiéna dychova priprava

3. dychovy tréning

Kondiéna fyzioterapia a respira¢né ochorenia.
Ovplyviuje vlastny patologicky proces, rozSiruje pohybové moznosti pacienta a tym aj jeho
nezavislost, ¢o zvySuje jeho kvalitu Zivota.

Doporucenie tréningu vytrvalostného typu:
Pri aerobom tréningu dochadza k nasledujicim zmenam v jednotlivych systémoch:
- vo svalovych vlaknach regeneracia ATP
- rastie aerobna pracovna kapacita
- zlepSenie intramuskularnej a intermuskularnej koordinacie
- zvySenie transportu kyslika
- zniZzenie tepovej frekvencie
- znizenie krvného tlaku
- nizSi mindtovy objem srdca
- zvySenie VO

Dychanie - vplyv na tonus svalovy v celom tele

Svalova dysbalancia: zretazenia medzi lokalnymi zmenami napétia svalov na jednotlivych
miestach - vyskyt bolestivych bodov - trigger pointov, bolestivé body v priebehu celého svalu
alebo v pretaZenych ¢astiach.

Vysledkom zretazenia bolestivych ¢asti - intenzivny pocit obmedzenia rozsahu pohyblivosti
a to aj pri pohyboch hrudnika pri dychani.

Svaly podielajice sa na dychani :
Dychacie svaly tvoria jeden celok, ale z funkéného hladiska ich delime na:

Primarne inspira¢né svaly:

m. diaphragma - je hlavny, najddlezitejSi inspiracny sval. Kontrakcia branice rozsiruje
hrudnik v troch smeroch a je tak schopna zabezpecit vSetky inspiracné funkcie.
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mm. intercostales externi - vypliuju priestor medzi rebrami a spdajaja protilahlé okraje rebier.
Ich funkciou je dvihanie rebier pocas inspiria

Ulohou pomocnych inspiraénych svalov je aktivovat sa pri zvySenom naroku organizmu na
kyslik a kontrakciou zvacsit objem hrudnej dutiny. Do tejto skupiny zaradujeme tieto svaly:
mm. scaleni, mm. suprahyioidei a infrahyoidei a m. sternocleidomastoideus, mm. pectorales,
m. serratus anterior, m. serratus posterior superior a musculus latissimus dorsi, m. iliocostalis
a m. erector spinae

Primarne expiraéné svaly:

mm. intercostales interni - podobne ako mm. intercostales externi vypifiaji medzirebrové
priestory a spajaju jednotlivé rebra, avSak majd opacny priebeh svojich svalovych snopcov,
z éoho vyplyva ich opacna funkcia - depresia rebier .

Korekcia posturalneho systému

Pohybovu os dychania tvori panva - chrbtica - hlava. Charakter dychania a stabilita osového
organu spolu velmi (izko slvisia. Zameriavame sa na vietky kineziologické odchylky pozdiz
tejto osi, predovsetkym vSak v oblasti hrudnika, pletencov hornych koncatin a panvy

Vedla terapie so zakladnymi metodikami pohybovej rehabilitacie ¢asto pre svoju Gc¢innost
v lieCbe vyuzivame:
Prvky reflexnej terapie:
- reflexné otacanie a plazenie
- zakladné lokomocné prvky v ontogenetickom vyvoji
- svaly s aktivované vo fyziologickych pohybovych vzoroch &i retazcoch, a tym
déjde k zapojeniu aj oslabenych alebo nefunkénych svalov.
- mechanizmus reflexnej lokomécie obsahuje vedla aktivity trupu a svalov konéatin
aj rozvinutie mediastina a pluc /zosilenie kostalneho dychania./

Zaver

Zlepsenie kvality Zivota pacientov s CF a inymi respiracnymi ochoreniami vidime len
v neustalom zlepSovani podmienok pre rehabilitacni, ale aj komplexni terapiu
v spolupraci s timom Specialistov.
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RESPIRACNA FYZIOTERAPIA U DETI DO 1. ROKA

Mgr. Kolcunova Petra, Reocentrum s. r. 0., Bratislava

Vplyvom respiraéného ochorenia, ¢i uz akUtneho alebo
chronického, dochadza k zmene v stereotype dychania. Tato
zmena ma vplyv na dalsi vyvoj dietata, kedZe zvlast u
chronického ochorenia je dlhotrvajica ¢im meni urcité
“nastavenia“ v mozgu /CNS/. Aferentné a eferentné signaly sa
prejavia hlavne vo vyslednom efekte drzania tela, ¢i uz v jeho
dynamickych alebo statickych poloh&ch. Tah svalov vplyva na
pohybové Struktiry ako s fascie, svaly a kiby. Dochadza k
facilitacii alebo inhibicii svalovych skupin, ktoré sa na podielaju
nielen na samotnom drzZani tela, dychani ale aj na lokomécii.
Na vyvoj postlry vplyvaji aj iné faktory ako je integracia
primitivnych reflexov /hlavne SSR, ASTR, Galantovho a
Uchopového reflexu/, vyZiva, ktord pri dobrej vstrebatelnosti
latok zabezpecuje kvalitu spojivového, svalového a kostného
tkaniva pre ich normotoniu a pevnost. Dychovy vzor by mal prebiehat podla vekového vyvoja
s postupnym fukénym zapojenim kostrového svalstva a hrudného dychania a adekvatnou
reakciou branice.

Pre vyvoj fyziologického psychomotorického vyvoja je dolezZité dosiahnutie medznikov
ontogenetického vyvoja charakteristického pre 3. a 6. mesiac. Vo vyvoji do 3. mesiaca dieta
dosiahne stabilizaciu trupu koncentrickou a excentrickou aktivitou brusného a chrbtového
svalstva, ¢o ma vplyv na vnutrobrusny tlak. Zmena vnatrobrusného tlaku nasledne ovplyviuje
respiraciu a tvarovanie hrudného kosa. Celkova stabilita trupu umozni konéatinam centraciu
vo velkych kiboch &im upevriuje stabilitu v pletencoch ramien a bedier.

Z pohladu fyzioterapeuta nas zaujima kvalita aktivacie brusného svalstva, svalového
systému, ktory stabilizuje trup a vzpriamenie proti gravitacii. Pri ochoreni a nekvalitnej
aktivacii v ramci poruchy svalovej koordinacie tuto funkciu preberajd pomocné svaly. Do 6.m.
sa rotaciou trupu aktivuji Sikmé brusné retazce, ktoré uzatvaraju priestor linea alba ¢im
ovplyviuji brusnu diastazu. V Siestom mesiaci dieta dosiahne pronacni polohu s opretim
o dlane a prenosom vahy zo strany na stranu. Dokaze nadvihnuUt trup od podloZky proti
gravitacii pri suCasnej depresii lopatiek a fixacii hrudnika kaudalnym smerom, panva je pri
tom v strednom postaveni s oporou o oblast stehien. Ak pretrvavaji nedostatky vo svalovej
koordinacii dieta si nesie nasledky do dalSieho vyvojového obdobia a faktor gravitacie
s nespravnym pohybovym stereotypom moze spustit vznik deformit, nedostato¢nt ventilaciu
dychacich ciest, ¢i bolesti pretazenych Struktar.

Respiracna fyzioterapia v dojéeneckom veku je indikovana lekarom u deti ak dochadza
k dusnosti, apnoe pauzam, zahlieneniu, paradoxnému dychaniu, pri potrebe stimulacie alebo
inhibicie dychania pri réznych ochoreniach, ¢i uz dychacieho alebo pohybového aparatu.

Ciele respiracnej fyzioterapie sl zamerané na Upravu svalovej dysbalancie, korekciu dychovej
osi, zabezpecenie spravnej manipulacie pri noseni, obliekani a kimeni dietata, edukaciu rodi¢a
v podpore pohybového vyvoja pri hre. Vo fyzioterapii sa jednotlivé ciele prelinaju a dopiniaja.
Neurofyziologicka facilitacia dychania je dosiahnuta externou aplikaciou prostrednictvom
proprioceptorov a exteroceptorov prevazne taktilnou stimulaciou. Produkuje reflexné dychové
a pohybové odpovede, ktoré zapri¢ifiuji zmenu rytmu a hibku dychania. VyuZivame tlak do
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kibov, pretiahnutie svalu & samotnl polohu tela. V priebehu ontogenetického vyvoja tak
dochédza k postupnej aktivacii svalovych suhier, ktoré zabezpecuju dostatocné rozvinutie
hrudnika potrebné pre postnatalny vyvoj psychomotorickej funkcie.

Fyzioterapeut pri aplikacii fyzioterapie aktualne hodnoti stav dietata v ramci jeho
diagnostickych postupov. KedZe stav sa aj v priebehu terapie meni, je potrebné prisposobit
terapeuticky postup a vybrat najefektivnejSiu techniku. Sleduje vitalne funkcie, saturaciu,
riadi sa subjektivnymi i objektivnymi priznakmi a nasledne vytvara program nielen z danych
postupov ale aj ¢asovy harmonogram v navaznosti na medikamentéznu liecbu, stravu
i volnocasové aktivity.

NajcastejSie pouzivanymi postupmi v respiracnej fyzioterapii sa:

*Respiracny handling /RH/ ktory bol vyvinuty fyzioterapeutkou LibuSou Smolikovou,
vychadzajlci z ontogenetickdho vyvoja pricom polohou a manuéalnymi kontaktmi pdsobime
na postiru, ktora reaguje zmenou dychania. Stbor dotykov a poléh ma terapeuticky ciel. RH v
stabilizovanom stave nema kontraindikacie, je laskavou stuc¢astou celodennej opatery a jeho
prvky vieme vyuzit vo vSetkych vekovych obdobiach.

* Kontaktné dychanie pozostadva z prilozenia rik na oblast hrudného koSa a brucha.
Rozozndvame manudlne kontakty a manévre, pri ktorych pésobime rézne velkym tlakom,
vibraciami v jednotlivych fazach dychu. Toto dychanie bolo popisané Bethune.

* Modifikovana autogénna drenaz je bazalnou drenaznou technikou pouzivanou u dojéiat.
Vykonavana sa v horizontalnej aj vertikalnej polohe, pocas ktorej aplikujeme kontaktné
dychanie. Na zaver vo vydychu pri uvolneni sekrétu dieta odsajeme

« Asistovana autogénna drenaz popisana Filip van der Ginderdeuren ako ,,AAD bouncing*.
Dospely drzi dieta v naruci, pohupava sa na lopte. Manualnym Gchopom hrudnika vykonava
jemn vibraénl kompresivnu stimulaciu smerujicu k prehibeniu expiracie. Odozvou je
spontanny kasel dietata.

*Reflexné dychanie vychadza z ontogenetickych principov vyvojovej kineziolégie Vojtovho
principu. VyuZiva kombinaciu polohy pacienta s dychovou stimulaciou z reflexnych z6n
hrudnika a chrbta s ciefom v¢asnej aktivacie branice v ramci hlbokého stabilizatného
systému.

¢ Inhalacii predbieha cistenie nosa preplachom alebo odsavanim. Vo vydychu Spiralovitym
vkladanim cievky v smere Ustia nosovych prieduchov odsdvame a slcasne posobime
manualnym manévrom /tlak, vibracia/, nasledne vyberieme cievku.

¢ Polohova drenaz vyuziva vplyv gravitacie na mobilizaciu hlienu. Poloha je zabezpefena
oporou v ramci ontogenézy. Po relaxacii méZeme dosiahnut Ziadlcu stimulaciu alebo inhibiciu
dychania. Vyuzivame takmer vSetky polohy a ich vplyv na dychanie. Poloha dole hlavou nie je
u deti odporicana.

U deti po intubacii, s PEG-om, tracheostémiou, dysfagiou a ¢astym infektom HCD je ddlezitou
sUcastou fyzioterapie orofacialna terapia zamerana na uvolnenie temporomandibularneho
kibu, optimalizaciu sily jazyka, hltacich, Zuvacich a mimickych svalov.

Spravnym pristupom posobime preventivne proti deformitdm ako s hyperkyfozy, skolidzy,
inspiraCné postavenie hrudnika, deformity rebier v laterdlnom postaveni, planovalgézne
postavenie nohy, chybné drzanie tela. Ovplyviiujeme brusnu diastazu a gastroezofagealny
reflux.

Doba zahajenia fyzioterapie u deti s cystickou fibrozou je individualna, najcastejSie pri
prvych prejavoch odliSného somatického alebo psychomotorického vyvoja. V principe
vychadza vzdy z individualnych potrieb a veku dietata, je zamerana na véasnu diagnostiku
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odchyliek s vhodne volenym terapeutickym pristupom. U dietata asymptomatického
diagnostikovaného zo skriningu ma fyzioterapia preventivny ciel, kedy edukujeme rodica
v spravnej manipulacii, ovplyvneni plynatosti, ako ovplyvnit dychanie po placi, u¢ime ho
rozpoznat priznaky koordinacnej poruchy.

Hlavnhym cielom vSak ostava odstranenie patologického nalezu s minimalizaciou
patologickych symptomov, ,nastartovanie“ fyziologickych neurovyvojovych postupov,
pretozZe len pri volnom dychani je mozné prospievanie, pozitivha nalada, dostatocna sila
a motivacia pre zaradenie sa dietata do bezného Zivota.
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DOPORUCENY POSTUP PLICNi REHABILITACE
V CESKE REPUBLICE

Mgr. Katefina Neumannovd, Ph.D.
Katedra fyzioterapie, Fakulta télesné kultury, Univerzita Palackého, Olomouc
Email: kacaneumannova@gmail.com

Doporucéeny postup plicni rehabilitace (dostupny na
www.pneumologie.cz) byl v roce 2014 schvalen Ceskou
pneumologickou a ftizeologickou spoleCnosti a v roce 2015
Spolecnosti rehabilitacni a fyzikalni mediciny. Doporuceny
postup plicni rehabilitace vychazi z doporucéenych postupt
Evropské respiracéni spolec¢nosti, Americké hrudni spoleénosti
a Britské hrudni spolecnosti a je pfizpusoben poskytovani
zdravotni péde v Ceské republice. Program plicni rehabilitace je
u nemocnych v Ceské republice hrazen ze systému zdravotniho
pojisténi.

Mezi klidové komponenty plicni rehabilitace v Ceské republice
patfi dechova rehabilitace, kterd je zamérena na techniky
respiracni fyzioterapie a pohybovy trénink. Pohybovy trénink
se vzdy sklada z vytrvalostniho a silového tréninku. Techniky
respiracni fyzioterapie jsou cileny zejména na podporu expektorace, reedukaci dechového
vzoru, aktivaci dychacich svalli a nacvik inhalace. U jedincl s akutni respiracni dysfunkci je
do terapie zafazovano také polohovani a véasna vertikalizace. Techniky respiracni fyzioterapie
a pohybovy trénink jsou doplnéné dalSimi fyzioterapeutickymi postupy dle aktualnich obtizi
pacienta. Vyuzit Ize napf. mékké a mobilizacni techniky, senzomotorickou stimulaci
nebo dynamickou neuromuskularni stabilizaci. Je zde specifikovana rehabilitacni Iécba
ambulantni, b€hem hospitalizace, v odbornych IéGebnych Ustavech a v lazenstvi.

Soucasti doporuceného postupu jsou také jednotlivé vySetfujici postupy z pohledu Iékare
i fyzioterapeuta, které jsou vyuZzivany pro vstupni, kontrolni a vystupni vySetfeni a pro indikaci
rehabilitacni |éCby. Jsou zde popsany i moznosti, jak je mozné sledovat efekt této I€Chy.
Doporuceny postup seznamuje i s edukaci pacienta, ergoterapii, s nutricni a psychosocialni
podporou. Je zde uvedena podrobné rehabilitacnilé¢ba u nemocnych s chronickou obstrukéni
plicni nemoci. V doporu¢eném postupu jsou také popsany nejcéastéji pouzivané dotazniky
u nemocnych s poruchami dychani.
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USKALIA V MIKROBIOLOGICKEJ IDENTIFIKACII BURKHOLDERIi
J&n Melter, MVDr.,CSc., Jaroslav Fabry, MUDr.,PhD., Katarina Melterovd, MVDr., Srobé&rov tstav
dTaRCH,n.o. Klinika detskej tuberkulézy a respiraénych chordb JLF UK Dolny Smokovec, Vysoké Tatry

Plicna kolonizacia burkholdé-
riami u pacientov s cystick-
ou fibrézou je spojena so zlou
klinickou progn6zou. Vysoky
stupen rezistencie burkholdérii
na antibiotikd predstavuje
najvaznejsie riziko.
Diagnostické a identifikacné
metddy burholdérii je mozné
rozdelit na dve zakladné
skupiny zaloZené na urco-
vani fenotypu a genotypu.
Obe metddy su pre klinickd
medicinu nepostradatelné.
Kym pri fenotypovej analyze
je dolezité urcenie citlivosti resp. reZ|stenc|e na antibiotika, Glohou genotypovej analyzy je
presna identifikacia bakterialneho druhu nielen v taxonomickych, ale aj v epidemiologickych
sUvislostiach.

Klasickd mikrobiologicka diagnostika burkholdérii je zaloZzena na kultivacii na selektivnych
médiach a nasledne na typizacii pomocou biochemickych testov. Kultivacia a identifikacia
maoze trvat 5 - 7 dni.

Fenotypova identifikacia resp.biochemické testy si vykonavané komerénymi stpravami,
ktoré pri spravnej priprave subkultlry izolovaného kmena by mali uréit, Ze sa jedna a B.ce-
paciu komplex, odlisit B.gladioli, Pseudomonas, Stenotrophomonas a pod. Komer¢né bio-
chemické testy sl vSak determinované rozsahom databazy, ktoru pouzivajd, ¢o v niektorych
pripadoch sa mo6ze prejavit ako problém v nedostatoénej identifikacii burkholdérii, pseudo-
monad, ralsténii, pandorei, absencia B.gladioli a pod. Spolahlivost tychto metdd vo vztahu
k identifikacii burkholdérii sa pohybuje v rozsahu 60 - 96%. Z tohto pohladu je dblezité, aby
bol uréeny genotyp izolovaného kmena, ktory potvrdi ¢i sa jedna skutoéne o burkholdériu
a o0 aky genomovar.

Genotypova analyza baktérii a teda aj burkholdérii je zamerana na vybrané sekvencie DNA
a 16S rRNA. Dnes je uZ sekvenovany geneticky kéd mnohych bakteridlnych druhov, ¢o
umoznuje presnu genetickd identifikaciu druhov, subtypov a genetickych variet.

Jednym zo zakladnch principov uréenia genotypu je vizualizacia PCR amplikonu deter-
minovaného Specifickymi primermi, ktoré ohranicuji taky Usek DNA, ktory je jedine¢ny
pre jednotlivé druhy a ich genomovary a tym ich odliSuje. Skutocnost u burkholdérii je
vSak komplikovana. Burkholderie ako bakterialny rod predstavuju skupinu 34 vyvojovo
pribuznych mikroorganizmov, z ktorych je 9 velmi lGzko geneticky spatych a su zoskupené
do komplexu ozn. B.cepacia komplex (BCC). Cielom DNA analyzy BCC sU viaceré Useky
génov: recA, BCR1, BCR2, fur, atpD, gyrB a i. Doposial nebola najdena sekvencia NK,
ktora by bola Specificka pre kazdy genotyp zvlast. Geneticky kod burkholdérii moze byt an-
alyzovany viacerymi metédami: klasicka end-point PCR, sekvenacénd analyza, restriction
fragment length polymorphisms (RFLP), pulsed-field gel electrophoresis (PFGE), random
amplified polymorphic DNA (RAPD), multi-locus sequence typiing (MLST). Ich cielom je
presna identifikacia jednotlivych genetickych variet. Napriek spoloénej metodike vSak exis-
tuji medzilaboratérne rozdiely vo vysledkoch. V sicasnosti nie je k dispozicii jednoduchy
a efektivny spdsob pre klasifikaciu skupiny Burkholderia cepacia komplex. Identifikaéné pos-
tupy nam len umoznuji s velkou pravdepodobnostou sa pribliZit k presnému taxonomickému
zaradeniu analyzovaného kmena.

V préci poukazujeme na molekuladrnu podstatu Uskali v identifikaénych postupoch BCC,
ktoré spocivaji vo vysokej DNA similarite BCC a v roztrieStenej nukleotidovej variabilite ich
genetického kodu.
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MENEJ ZNAME KOMPLIKACIE CYSTICKEJ FIBROZY

Urbanova V., Feketeova A.
Klinika deti a dorastu, Detskd fakultné nemocnica a LF UPJS Kosice

Cysticka fibrdza je multisystémové, Zivot skracujlce ochorenie
s autozémovo recesivnou dedi¢nostou, ktoré sa vyskytuje v kau-
kazskej populacii s incidenciou az 1:2500 - 1:3500 Zivonaro-
denych deti, ¢im sa zaraduje medzi najcastejSie dedi¢né ochore-
nia vobec. Jej vznik je podmieneny pritomnostou dvoch mutécii
v géne pre CFTR, ktorého produkt funguje ako chloridovy kanal
na apikalnej membrane mnohych buniek. Klinickym prejavom
ochorenia je predovSetkym zavazné postihnutie dychacich
ciest a traviaceho traktu. Priemerny vek preZivania pacientov s
CF sa vdaka zlepSenym diagnostickym metédam a novym tera-
peutickym mozZnostiam vyznamne prediZil a pohybuje sa okolo
40 rokov. S tym suvisi aj fakt, Ze okrem klasického klinického
obrazu ochorenia sa ¢oraz CastejSie stretdvame s dalSimi, me-
nej znamymi, ale rovnako zavaznymi prejavmi tohto ochorenia,
medzi ktoré patri aj alergicka bronchopulmonalna aspergildza ¢i pseudo-Bartterov syndrém.

Autori prezentuji na konkrétnych kazuistikych pripadoch diagnostiku a manazment menej zna-
mych komplikacii cystickej fibrozy. Prvou z prezentovanych je pseudo-Bartterov syndrom, ako
vzacna a atypicka prezentacia cystickej fibrézy, charakterizovana depléciou elektrolytov (hypo-
natriémia, hypokaliémia a hypochlorémia), metabolickou alkalézou a neprospievanim. U nasej
pacientky s opakovanymi epizodami rozvratu vnutorného prostredia asociovanymi s rekurent-
nymi febrilnymi infekciami dychacich ciest sme napriek negativnemu novorodeneckému
skriningu a hraniénym hodnotdm chloridov v pote indikovali molekulovo-genetické vySetrenie
CFTR génu, ktorého pozitivny vysledok diagnézu definitivne potvrdil.

Alergicka bronchopulmonalna aspergiloza (ABPA) patri k zriedkavym, ale zavaznym kom-
plikaciam cystickej fibrézy. Priinou stavu je hypersenzitivha reakcia na Aspergilovy antigén,
ktord vyvolava agresivnu, zapalovymi mediatormi indukovani destrukciu plGcneho tkaniva
a dychacich ciest s progresivnym poklesom plicnych funkcii. V kazuistike 16-roéného chlapca
s cystickou fibrézou skomplikovanou klinicky zadvaznou ABPA, poukazujeme na zlyhanie Stan-
dardnej liechy, ktorou st systémové kortikosteroidy a antimykotika. NavySe sa u chlapca plne
rozvinul kortikoidmi indukovany diabetes, ktory bol tazko kontrolovatelny inzulinom. Preto sme
pristlpili k lieCbe humanizovanou monokolnalnou protilatkou proti IgE - omalizumab, ktory
viedol k signifikantnej Uprave klinického stavu. Klinické skisenosti s lieCbou omalizumabom
u kortiko-dependentych pacientov s cystickou fibrézou st v zacdiatkoch a opieraju sa len
o0 kauzistické pripady.

Vzhladom k tomu, 7e priemerny vek preZivania pacientov s CF sa vyrazne prediZil, budeme sa
Coraz viac stretavat aj s atypickymi prezentaciami tohto ochorenia. Ich diagnostika a lieCba su
klGEové v klinickej praxi a prave preto véasnym manazmentom tychto komplikacii zabezpecime
nadim pacientom nielen primerant diZku Zivota, ale predovietkym jeho lepSiu kvalitu.
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AKO OPTIMALIZOVAT STAROSTLIVOST 0 CHRONICKY CHORYCH
PACIENTOV PO 19. ROKU ZIVOTA?

MUDr. Jenco Igor, DFN KoSice

0 kol'ko deti sa jedna ?
- asi 40% deti s chronickymi poruchami zdravia
- 14% z nich si vyzaduje pravidelnd zdravotnu starostlivost
(Gstavnu alebo ambulantnd)
- odhadom asi 40 - (50) % deti prechod do ,dospelej“
mediciny nezvlada, resp. iba s velkymi tazkostami
- na kontroly nechodia, resp. ovela menej a iba vtedy, ked maju
zdravotné problémy
3 skupiny pacientov :
1. ochorenia zname aj v dospelom veku (AB, DM, epilepsia)
2. ochorenia donedavna ,dospelym* Specialistom nezndme -
napr. CF
3. psychomentéalne a statomotorické ochorenia, ktoré
znemoznuju pacientom samostatnost v akomkolvek veku

Legislativa

Pediatria: Specializacny odbor mediciny. Zaobera sa v tedrii a praxi problematikou zdravého
a chorého dietata od narodenia do 18. roku a dalSich 364 dni Zivota.

Dorastové lekarstvo: certifikovana pracovna cinnost, ktorou sa ziskavaju vedomosti a
zruénosti potrebné pre zdravotn( starostlivost o osoby v obdobi od ukoncenia povinnej
Skolskej dochadzky az do ukoncenia pripravy na zamestnanie, t.j. od 18 do 25 rokov a 364
dni Zivota, s cielom zabezpecit harmonicky vyvoj mladistvého.

Obciansky zakonnik: Plnoletost sa nadobida doviSenim osemnasteho roku. Pred dosiahnutim
tohto veku sa plnoletost nadoblda len uzavretim manzelstva. Takto nadobudnuta plnoletost
sa nestraca ani zanikom manZzelstva ani vyhlasenim manzelstva za neplatné.

Trestny zakon: Mladistvym je osoba, ktora v Case spachania trestného ¢inu dovisila 14 rok
a neprekrocila 18 rok svojho veku, pricom osobu mozno povazovat za mladistvého aZ diiom,
ktory nasleduje po dni, ked pachatel dovisil 14. rok svojho veku.

Pediatricka vs. ,,adultna”“ medicina
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PRECHOD STAROSTLIVOSTI A SPECIFIKA STAROSTLIVOSTI
O CF PACIENTA V DOSPELOSTI

MUDr.Kopc¢ova Lenka, MUDr. Somos Andrej, Klinika PaF, UNLP, KoSice

Prechod starostlivosti z detského centra pre CF ma viacero
aspektov - legislativny, psychologicky a hladisko zdravotnej
starostlivosti.

Koncepcia zdravotnej starostlivosti o deti a dorast /vydana
dna 12. jina 2006, pod cislom 15988 - 1/2006 - 0ZS/
zabezpecuje zdravotni starostlivost pediatrom pre deti
a dorast do 18 rokov + 364 dni.

Nésledne zdravotnli starostlivost poskytuje vSeobecny
lekar a Specialisti pre dospelych v jednotlivych
odboroch. DalSou legislativnou zmenou pri prechode
do starostlivosti ambulancie pre dospelych pacientov
je podla §6 odst. 1 zakona ¢. 576/2004 poucenie
o zdravotnom stave a siihlas s poskytovanim navrhovanych
diagnostickych a terapeutickych postupov sa poskytuje osobe,
ktorej sa ma zdravotna starostlivost poskytnit, alebo aj inej osobe, ktor( si tato osoba
urcila. Vzhladom na to, Ze pacienti maja viac ako 18 rokov oproti starostlivosti v detskych
ambulanciach, nastava aj zmena v postaveni zakonného zastupcu.

Psychologické aspekty prechodu starostlivosti pre pacienta - obava, stres, neddvera, strach
z nového prostredia a nového okruhu zdravotného persondlu ako aj adaptacia na novy,
eventualne iny pristup k pacientovi na aky bol doteraz zvyknuty.

Z hladiska poskytovanej zdravotnej starostlivosti pri prechode starostlivosti je dolezity
podrobny vypis zo zdravotnej dokumentacie detskej CF ambulancie /stanovenie diagnozy
- vek, potny test, genetika, chron. kolonizacia DC, FVP, RTG ev. CT, liecha, priruzené
ochorenia, priebeh choroby, hospitalizacie/. Na zaklade vstupného komplexného
vySetrenia /anamnéza, subj. tazkosti, obj. nalez, stav vyZivy, lab. vys., RTG, ev. planované CT,
FVP, sputum na NF/ sa zhodnoti aktualny zdravotny stav pacienta a podla toho sa eventualne
upravuje lieCba. Slcastou starostlivosti je vySetrenie v Specializovanych ambulanciach -
gastrenterologicka, ORL, kardiologicka, reumatologicka, p.p. diabetologicka, gynekologicka,
urologicka.

Specifikum starostlivosti o CF pacienta v dospelosti je éasto oproti detskému veku zmena
compliance - Gstretovost vo vztahu k lieCbe. S vekom a zhorSujlcim sa zdravotnym stavom
rastie ¢asovy objem, ktory lieCba vyZzaduje a lieCba koliduje s pracou, vztahmi, rodinou.
CF pacient je najviac spolupracujiici zo vsetkych chronickych pacientov, napriek tomu
je noncompliance vysoka, viac ako u polovice CF pacientov. Stidie dokazuju, Ze horsia
je u dospelych ako v detstve a horsSia u zien ako muzov. Aj ked naSe sklsenosti poukazuju
na lepSiu compliance u Zien ako u muzov.

Z psychosocialneho hladiska v obdobi dospelosti nastava separacia od nuklearnej rodiny,
realizacia v Stadiu, profesii, rieSi sa otazka partnerstva, manzelstva, sexuality, rodiGovstva.
Pozitivne napinanie socidlnych aspektov je pre pacienta vysoko motivujice a znizuje
riziko progresie ochorenia. Rodiny podporujlice samostatnost a nezavislost pacienta s CF
predstavuji taktiez nizSie riziko progresie ochorenia.
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S predlZujicou sa diZkou Zivota pacientov s CF pribldaji dalSie komplikacie sprevadzajice
pacientov v dospelom veku, ktoré v spolupraci s dalsimi Specializovanymi ambulanciami
rieSia CF ambulancie:

Diabetes mellitus na podklade CF (CFRD) - vyskyt stlipa s vekom, po 18 roku Zivota sa
pohybuje medzi 12 - 34%, poruSenu glukézovi toleranciu ma 15 - 30% dospelych pacientov
s CF. CFRD je spojeny s vySSou mortalitou a morbiditou, hor§im stavom vyZivy a tazsim
postihnutim pluc.

Malnutricia aj jej progresia
Respirac¢na insuficiencia, potreba DDOT
Transplantacia - priprava na transplantaciu a postransplantacna starostlivot

Urologické tazkosti - kongenitalna bilateralna absencia vas deferens (CBAVD) - je jednym
u najkonstantnejsich priznakov CF, vyskytuje sa u typickej ako aj u atypickej formy CF,
je pricinou infertility 98% muzov s CF.

Gynekologické tazkosti - u zien moze byt pritomna amenorea alebo nepravidelnost
menstruacného cyklu.

Tehotenstvo je moZné, vzdy je vSak rizikové, nutné je graviditu starostlivo planovat, zabezpecit
komplexn( starostlivost poCas gravidity ako aj po porode. DolezZita je otazka antikoncepcie.

Osteopénia a osteoporéza - incidencia stlpa s vekom, v dospelosti je 3 - 4x vySSi vyskyt
zistenych fraktar.

Cor pulmonale chronicum - je najcastejSou kardiovaskularnou komplikaciou. Arytmie
a kardiomyopatie maju so stlpajlicim vekom pacientov stale vyssiu incidenciu.

Podobne ako u inych ochoreni spojenych s dlhorvajlcim chronickym zapalovym procesom aj
u pacientov s CF moZe dojst k vzniku amyloidozy.

Maligne ochorenia u dospelych pacientov s CF - celkové riziko vzniku nadorov je rovnaké ako
v zdravej populacii, pacienti s CF vSak majl vyssie riziko vzniku nadorov traviaceho traktu,
predovSetkym adenokarcindmov ¢reva a pankreasu.

Starostlivost o CF pacienta by mala byt komplexna, timova a lieéba multidisciplinarna.
V podmienkach a moznostiach, ktoré nas zdravotny systém umoziuje, zaostavame
v porovnani so zahraniénymi CF centrami hlavne v systéme poskytovania zdravotnej
starostlivosti, avSak snazime sa poskytnit nasim pacientom najmodernejSiu dostupnii
liecbhu.
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PRECHOD PACIENTOV Z DETSKEHO CF CENTRA DO DOSPELEHO
CF CENTRA - DOPORUCENIA A NASE SKUSENOSTI

MUDr. BéreSova Eva, Banska Bystrica

Vzhladom k dramatickému zlepSeniu v diagnostike a lieCbe
cystickej fibrozy za poslednych 20 rokov sa stale viac pa-
cientov doZiva dospelosti. Priblizne polovica CF populacie z
USA, Kanady a zapadnej Eurépy ma nad 18 rokov. Median
prezivania pacientov s CF sa zvySil zo 16 rokov (v r. 1970)
na priblizne 32 rokov (v r. 2005) a pre pacientov narodenych
od r. 1990 sa predpoklada median prezitia viac ako 40
rokov.

CF uz nie je len pediatrické ochorenie, ale pokracuje aj do do-
spelosti, a prave preto sa ako dolezity medznik javi prechod
pacienta z detského do dospelého CF centra.

V siicasnej dobe vsak nie si jednotné postupy na prechod do-
spievajlicich z pediatrickych do dospelych Centier CF a je len malo empirickych dokazov o os-
vedcenych postupoch pre tento prechod.

Termin “transition — prechod,, znamena postupny proces pripravy na pokracujlcu starostli-
vost v dospelosti a termin “transfer- preloZenie, odovzdanie pacienta, znamena akt presunu
starostlivosti o pacienta z pediatrického do dospelého CF centra.

Doporucenia pre na¢asovanie transferu uznavaji vek ako primarne kritérium. Dalej je
dolezité zvazenie schopnosti adolescenta o self-managemente, zhodnotenie zru€nosti
adolescenta, dostupnost dospelych poskytovatelov a Stadium choroby.

Ak chceme zabezpecit Uspesny prechod, musime si byt vedomi normativnych medznikov do-
spievania a rannej dospelosti aich ovplyvnenie CF. Normativny vyvoj je definovany ako si-
bor vyvojovych zmien zistenych v populaénych vzorkach a je koncipovany do Styroch oblasti:
fyzické, kognitivne, emocionalne a socialne zmeny v dospievani.

A / Fyzické zmeny v dospievani véeobecne a pri CF:

e rychly rast do vysky, rast organov, pubertalny vyvoj a zmeny v Struktlre mozgu - CF
mo6ze komplikovat tieto normativne fyzické zmeny

e adolescenti s CF sU ¢asto mensej postavy a maju oneskorenu pubertu, co modze prispiet
k negativnemu vnimaniu svojho vzhladu

e pokles plicnych funkcii sa zrychluje u dospievajlcich a mladych dospelych s CF, ¢o
prispieva k vacsiemu poctu infekcii a hospitalizacii

e vznik CFRD vyZaduje starostlivost ako o chronické ochorenie

e  biochemické zmeny v mozgu v obdobi dospievania predisponujud pre rizikové spravanie,
napr. uzivanie navykovych latok, fajéenie a nechraneny sex. Vyvoj ¢elového laloka, ktory
upravuje inhibiciu impulzivneho spravania, eSte nie je ukonceny a preto je viac pra-
vdepodobné, Ze budl dospievajlici experimentovat s rizikovym spravanim, bez ohladu
na dosledky

e urcity stupen experimentovania je adaptivny pre dospievajticich, avsak prave dosled-
ky rizikového spravania pri CF predstavuji vaznu hrozbu pre zdravie
/uzivanie navykovych latok, fajéenie cigariet uz u kompromitovanych plicnych funkcii /
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adolescenti s chronickymi chorobami inklinuju viac k riskantnému spravaniu nez ich
zdravi vrstovnici, snad' v snahe “ zapadnut “ a popierat svoje chronické ochorenie

v rannej dospelosti st prirodzené kratkodobé alebo dihodobé romantické vztahy, zvySu-
je sa sexualna aktivita, a kedZe dospievajlci a mladi dospeli s CF si si vedomi - muzi
svojej neplodnosti a Zeny zniZenej fertility - m6Zu mat mensiu tendenciu pouZzivat antikon-
cepciu, vratane kondémov, a tym su viac ohrozeni pohlavnymi chorobami, a je aj zvySena
moznost tehotenstva

B / Kognitivne /poznavacie/ zmeny v dospievani:

rozSirenie formalneho spolocenského myslenia, abstraktné Gvahy, myslienky na zarade-
nie sa do oblasti vySSieho vzdelavania

dospievajlci je viac slstredeny na seba, je egocentricky, veri, Ze je v centre pozornosti
a nehrozi mu nebezpecenstvo, z toho vyplyvaji dihodobé rizika zlej adherencie vo vztahu
k prezivaniu

pacienti méZu byt menej adherentni k lieCbe preto, Ze nechcl upozorniovat na svoju cho-
robu

menezovanie liecby a vedomie o horSom zdravotnom stave vplyva na vzdelavanie a
planovanie kariéry/prisposobenie si vzdelavacich a pracovnych sklsenosti - napr.
zhorSenie funkcie plic a nizky stupen Zivotnej energie a nedostatocna zrelost mozu
branit v chodeni do Skoly, praci na plny Gvazok/

VS &tadium daleko od domova moZe byt zloZitejsie pre mladych dospelych s CF, ak st
zavisli na pomoci rodicov pri lieCbe

najvyznamnejsim prediktorom dosiahnutia dospelosti a samostatnosti (napr. zamest-
nanost a partnerské vztahy)je zit samostatne, a prave ziskanie nezavislosti je hlavnym
cielom pocas tohto obdobia prechodu

C / Emocionalne zmeny:

dospievajlci ludia su celkove nachylnejsi k depresii a k samovrazednym sklonom, ado-
lescenti a dospeli s CF maju vy$siu mieru depresie a tizkosti ako zdravi rovesnici / 29%
pacientov vo veku 7 azZ 17 rokov a 30% u dospelych/

ak napr. dievéata pocituji nespokojnost so svojim telom, mézu obmedzit prijem kalorii,
aby schudli, o moze viest k nedostatku Zivin, poklesu funkcie plic a zhorSeniu imunity
priznaky depresie a Gzkosti pritomné u dospievajlcich s CF mozu pretrvavat az do dospe-
losti, mdZu sa zintenzivnit so zvySenou zodpovednostou, zhorSujicim sa zdravim. Dalej
silne ovplyviuju adherenciu, nastevovanie Skoly a prace, a kvalitu Zivota (HRQoL) a preto
by si detski i dospeli Specialisti mali byt vedomi emocnych prekazok, ktoré mozu branit
optimalnemu prechodu u CF pacientov

D / Socialne zmeny

dospievajlci sa osamostatnuju, travia menej ¢asu s rodicmi a viac ¢asu s rovesnikmi, ¢o
moze byt prekdzka v meneZovani ochorenia. Prave pre ulahéenie nezavislosti sa dospie-
vajuci potrebuji postupne naucit menezovat svoju lieCbu

problémy s adherenciou su ovplyvnené socialnou interakciou adolescentov (nezveria
sa so svojou chorobu priatelom, o stazuje realizaciu lieCby verejne). Prave zverejnenie
informacie o ochoreni je ddlezity proces pre ziskanie nezavislosti / vacSina dos-
pelych uvadza, Ze tato informacia sa u priatelov, ucitelov a spolupracovnikov stretla
od neutralnej az po pozitivne reakcie/. Ak zaéne otvorena a tprimna komunikacia
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aj s partnermi, vedie to ku zlepseniu dévernych vztahov, zmenseniu pocitu izolacie
v kazdodennom Zivote.

e ked dospievajlci vstlpi do dospelosti - oplsta domov a zaéne navstevovat univerzi-
tu alebo zacne Zit samostatne, ziska stabilné zamestnanie, tento proces moéze byt
naruSeny cCastejSimi hospitalizaciami a zhorSovanim zdravia. VeImi délezita preto je
podpora zo strany rodiny, rovesnikov a poskytovatelov zdravotnej starostlivosti.

Uloha rodiny pri prechode

Rodina moze bud poméct mladistvym odputat sa od svojich detskych poskytovatelov a
pomoct zacat verit novému zdravotnickemu timu, alebo naopak mdZzu rodi¢ia citit zvySenu
Uzkost pri zmene poskytovatelov zdravotnej starostlivosti. Prechod do dospelej starostlivo-
sti moze pre rodicov signalizovat aj hroziaci pokles v oblasti zdravia, mnohi rodi¢ia napr.
nemaju doveru v schopnost ich adolescenta starat sa sam o seba, ¢o mdze mat potom
negativny vplyv na dlhodobii compliance a kontroly v CF centre.

Zdravotny systém pri prechode
Existuje niekol'ko prekazok pri prechode z pediatrickej do dospelej starostlivosti:
- blizkost a odbornost poskytovatelov pre dospelych pacientov
- vahanie pediatrov a neochota pediatrického timu ,, pustit dospievajiiceho” pacienta
- nedostatocny konsenzus o tom, kto je zodpovedny za tento proces prechodu a kedy by
k nemu malo dojst

Odporicania ohladne veku vhodného pre prechod do dospelého CF centra:

e  Eurdpsky konsenzus odporicéa prechod do dospelého centra medzi 16. a 18. rokom
veku, nacasovanie ma byt flexibilné na zaklade zdravotného stavu a vyspelosti dospie-
vajlceho

e doporucenia z UK hovoria, Ze prechod je najvhodnejsi vo veku 14 az 30 rokov

e  USA uvadzaju doporuceny ¢as transferu vo veku okolo 14 rokov, ale Udaje o skutoénom
nacasovani tohto prechodu naznacujd, Ze je to velmi rozdielne / Stidia prechodu v
170 CF centrach v USA uvadza median veku 19 rokov, s rozsahom 14 - 30 rokov,
medzinarodné Stidie z USA, UK, Austrdlie a kontinentalnej Eurépy uvadzaji median
veku prechodu 18 rokov, s rozsahom 14 - 58 rokov /

o flexibilita doporuceni umoznuje poskytovatelom zdravotnej starostlivosti meskanie pre-
nosu kvoli “vyvojovej nezrelosti“, ¢o by mohlo odviest pediatricky tim od myslienky ak-
tivnej pripravy dospievajiceho a rodiny pre prechodny proces

e  SCHWARTZ a kol. navrhli socialno - ekologicky model mladistvych a mladych dospelych
pre pripravenost k prechodu (SMART), ktory zahfia systémové a interpersonalne faktory
spolu s charakteristikou pacienta

e v literatlre sa doporucéuje napr. pouzit Dotaznik pre chronicky chorych adolescentov
TRAQ /Transition readiness Assesment Questinonnaire/ - self-report readinnes
measure, ktory predstavuje pacientove zhodnotenie vlastnej pripravenosti pre pre-
chod - self - menezment (napr. uZivanie liekov) a self - advokacia (napr klast otazky
pocas lekarskych navstev). Niektoré ukazovatele prechodnej pripravenosti si ¢asté u
roznych skupin chordb (napr. znalost rezimu, uzivanie liekov, dohovor s lekarom alebo
lekarnou) zatial' ¢o iné sU Specifické (napr. navySenie kaldrii, povedomie o otazkach
plodnosti). Je vSak potrebné, aby sa vyjadrili k tejto téme aj rodicia a lekari, pretoze
spoliehat sa vyluéne na sebahodnotenie dospievajlceho nie je dostacujlce.
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Aktualna situacia vo svete:

University of Michigan CF centre pouziva dvojstupnovy proces: priprava na prechod a
dokoncenie prechodu /nezavislé navstevy pre dorast, mesacné stretnutia timu medzi
detskym a dospelym strediskom, precitanie lekarskych zaznamov, opatovné vzdelavanie o CF
a jeho liecbe, na dokoncenie prechodu dospievajlci navstivia dospell kliniku a stretnd sa
s dospelym pneumolégom, ¢o koordinuje socidlna pracovnicka/

British Columbia Childrens hospital, Vancouver, Canada pouziva 3 fazy prechodu

do dospelého CF centra:

1. skoréa faza prechodu (vo veku 10 - 12 rokov) - preberaju sa témy ako pubertalne zmeny
a ich vplyv na CF

2. stredna faza prechodu (vo veku 13 - 15 rokov) - zakladné otazky a antikoncepcia plod-
nosti

3. neskory prechod (vo veku 16 - 18 rokov) nacrtava rizikové sexualne spravanie a potrebu
genetického poradenstva

Model odovzdavania detskych pacientov na dospelé centrum CF v Ceskej republike
uvadza, Ze odovzdavanie pacientov do dospelého centra je dolezitym medznikom v starostli-
vosti o chorého. Tento proces je kontinualny, je zahajeny okolo 18. roku Zivota a ukonceny v
19. roku Zivota. K prvej navsteve dospelého pracoviska je vhodny doprovod CF psycholéga,
ev. isocialnej pracovnicky CF klubu. ESte pred prvou navstevou sa odosiela odovzdavacia
sprava o pacientovi dospelému pneumolégovi pacienta, pacientovi a praktickému lekarovi.
Pokial je pacient sledovany Specialistom (diabetolog, kardiolog, gastroenterolég, atd), zaisti
prislusny Specialista odovzdanie pacienta dospelému Specialistovi vo svojom odbore vratane
odovzdavacej spravy.

Nase skiisenosti a nas model

Pacientov z detského centra do dospelého centra preberame po dovigeni 19 rokov. (Detsky
vek je oficialne v koncepciach odborov definovany ako 18 rokov plus 365 dni, dorast je
do ukoncéenia pripravy na povolanie, t.j. maximalne do 28 rokov veku - podlieha povoleniu
revizneho lekara). Pacient pride na prva kratku navStevu v den poslednej kontroly v
detskom centre spolu s rodiémi, zoznami sa s lekarom, zdravotnou sestrou, dohovoria si
dalSiu navstevu s naplanovanim vySetreni. Pacient prinesie prekladovl spravua zdravotnud
a rtg dokumentaciu. Vhodnost prechodu zhodnoti pediater, ale ,nezdrZiava“ pacientov v
detskom centre. VeI'mi ddlezity je pre pacienta aj rodiCov moment dobrej spoluprace
detského a dospelého centra.

Zaver

Vytvorenie vhodného modelu prechodu pacientov z detského do dospelého centra je nutné
prave z dovodu zabezpedenia kontinuity starostlivosti v priebehu celého Zivota. Tazkosti pri
prechode z pediatrickej do dospelej starostlivosti maji negativny efekt na emocionalny a
fyzicky stav pacienta, a preto je podpora zo strany rodiny, rovesnikov a poskytovatelov zdravot-
nej starostlivosti nevyhnutna. Ked dospievajlci vstlpi do dospelosti, je pre neho dodlezité,
aby spifal poziadavky starostlivosti o seba pri liecbe CF. Zaroven sa snazi o dokonéenie Sko-
ly, ndjdenie a udrzanie si prace, najdenie Zivotného partnera a pripadne o zaloZzenie rodiny.
Sicasna prax ukazuje, Ze je potrebna vacsia spolupraca pacienta a poskytovatelov
zdravotnej starostlivosti, lepSia vzajomna komunikacia, vyhodnotenie pripravenosti pa-
cienta a vytvorenie planov pre prechod z pediatrického do dospelého centra CF.

Proces prechodu je vel'mi zlozZity a predstavuje mnoho vyziev pre vsetkych: pre pacientov,
rodicov, ale aj detskych a dospelych poskytovatelov zdravotnej starostlivosti.
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TEHOTENSTVO A CYSTICKA FIBROZA

MUDr. BéreSova Eva, Banska Bystrica

Historia

Prva gravidita u Zeny s CF bola publikovana v roku 1960. V roku 1980 bola uverejnena
Stadia vysledkov 129 gravidit z CF centier v USA a Kanade, kde bol zaznamenany vyssi
vyskyt preddasnych pdrodov, hypotrofickych plodov, vyssia perinatalna Gmrtnost. Umrtnost
Zien s CF do 2 rokov po porode bola 18%, nebola vSak vyrazne vySSia ako u Ziens CFv
rovhakom veku bez gravidity. Dal$ia Stidia 216 gravidit u Zien s CF v rokoch 1960 - 1991
zaznamenala nepriaznivé vysledky hlavne u Zien s cystickou fibrozou s FVC menej ako 50%
a vahovym prirastkom menej ako 4,5kg .

Fyziologické zmeny v gravidite

V gravidite sa u kazdej Zeny fyziologicky zvySuje minUtovy srdcovy vydaj a objem krvi,
stipa minutova ventilacia az 0 50% a spotreba kyslika o0 20 - 50%. Dochadza k vy$Siemu
stavu branice, zvySuje sa dychovy objem o 40%, dychova frekvencia o 15% , klesd FRC
/funkéna rezidualna kapacita -t.j. mnozZstvo vzduchu zostavajlce v plicach po normalnom
vydychu/. Prave FRC je v termine porodu znizend o 20% oproti zakladnej hodnote a
u tehotnej v supinacnej polohe predstavuje len 70 % FRC v sediacej polohe. Regionalna
anestézia taktiez znizuje FRC a obezita je Stvrtym faktorom, ktory zniZzuje FRC. TLC a VC sa
prilis nemeni vzhladom na zvySenie IRV.

Mechanizmus dychania matky sa meni s rasticim plodom, v 3.trimestri je elevacia branice
kompenzovana predizenim AP priemeru hrudnika, hrudné dychanie nahradza abdominalne
dychanie. VC a TC sa menia nepatrne, znizené si expiracné rezervné objemy. Hyperventilacia
zvySi pO2 a spodsobi respiracnu alkalézu, a respiracna alkal6za je kompenzovana znizenim
koncentracie HCO3.

U chorych Zien s poruchou plicnej ventilacie /nielen u Zien s CF / sa v gravidite do-
porucuje sledovat FVC. Pokles FRC ma za nasledok kolaps malych dychacich ciest v
bazalnych partiach pltdc v expiriu s naslednou poruchou oxygenéacie a poruchou muko-
ciliarneho transportu u Zien s CF. Nutricné naroky v gravidite sa celkovo zvySuju, zvySenie
energetického prijmu je aZz o cca 1200kJ/den a u Zien s CF nizSi vahovy prirastok
v gravidite /menej ako 9-13 kg/ je spojeny s vySSou perinatalnou mortalitou.

Zeny s CF s rizikova skupina pre gestaény diabetes, preto sa doporuduje vySetrenie
glukozovej tolerancie pred otehotnenim, nasledne v 20. - 24. tyzdni a 30 - 34. tyzdni gravid-
ity. Kontrola glykémie je potrebnéa aj pri nedostatocnom priberani. Pri poruche glukdzovej
tolerancie u CF v gravidite je nutné zahdjit inzulinoterapiu.

Zmeny pri cystickej fibroze

V reprodukénych organoch Zien je CFTR exprimovany v sliznici krcka a dutiny maternice a
vajcovodov. Cervikalny hlien ma zniZzeny obsah vody a natria a nedochadza k cyklickému
zvySeniu hydratacie v obdobi ovulacie. Cervikalny kanal, Zliazky a dutina maternice je
vyplnena viskéznym hlienom, ¢o zniZuje prienik spermii a zniZuje schopnost Zien s CF
otehotniet. U Zien s CF s Castejsie pritomné ovarialne cysty a mensia maternica v sono
obraze. Nastup puberty je o 1 - 2 roky opozdeny, opozdene vznika aj normalna hladina LH,
FSH, estrogénov a gestagénov a IGF1. Expresia CFTR v hypotalame ovplyviiuje sekréciu
GnRH a modze mat vztah k oneskoreniu puberty aj u pacientiek s CF s dobrym stavom
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vyzivy a funkcie plic . Az u 50% pacientiek s CF je pritomna amenorea alebo nepravidelnosti
menstruaéného cyklu a tieto pacientky mavaju aj horsie hodnoty FVC.

Antikoncepcia a CF

Fertilita Ziens CF je sice znizena, ale otehotniet mo6zu aj Zeny s malnutriciou a taZkou
ventilanou poruchou. Preto je nutné pouzivanie antikoncepcie. Pri pankreatickej insu-
ficiencii vSak existuje riziko zlyhania peroralnej hormonalnej antikoncepcie. Hormonalne
preparaty dalej zhorSuja hepatopatiu, preparaty s obsahom gestagénov zvySuju viskozi-
tu sekrétov dychacich ciest. U Zien s CF sl doporucené skor naplastové a injekcné
preparaty, moderné vnutromaternicové telieska /IUD/, chirurgicka sterilizacia/ligacia
tub/, bariérové metody/kondom/, ktoré sU aj prevenciou pohlavne prenosnych choréb.

Absolitne kontraindikacie gravidity pri CF:
e pllcna hypertenzia

e  cor pulmonale chronicum

e hyperkapnia

e  kludova hypoxémia

Relativne kontraindikacie gravidity pri CF: s FVC a FEV1 menej ako 50% a rychly pokles
funkcie plic. V pripade dlhodobo stabilnych pltcnych funkcii s FEV1 pod 50% je moZné o
gravidite uvaZovat. Malnutricia s BMI menej ako 18, kolonizacia B. cepacia, ¢asté infekc¢né
exacerbacie vyzadujlce i.v. antibiotikd a pritomnost diabetu sl dalSie relativne kontra-
indikacie gravidity.

Prediktory prezivania u Zien s CF v obdobi po gravidite podla vysledkov studii.
NajddlezZitejSie faktory pre preZivanie Zien v CF po gravidite s0 predovSetkym: stav funk-
cie plic pre otehotnenim, stav vyZivy, pritomnost diabetu, Castost infekénych exacerbacii
a kolonizacia Burkholdéria cepacia.

Vyziva v gravidite pri CF

U normalnej gravidity je doporuceny narast hmotnosti o 12,5kg, pri CF najmenej 11kg
/nizke BMI pred graviditou sa spdja s vysokym rizikom nizkej pérodnej hmotnosti/. Do-
poruéené zvySenie hmotnosti v 1. trimestri je o 0-2.5kg, v 2. - 3. trimestri 0.5kg za tyzden.
Odporicany energeticky prijem pri CF ma byt vyssi o 200 - 300 kcal/den, prijem proteinov
6g/den, je nutna ajsaturacia Zeleza.

Kyselina listova sa doporucuje v davke 400ug denne prekoncepcne a aj v l.trimesteri ako
prevencia defektov neuralnej trubice, privysoko rizikovej gravidite sa doporucuje vysoka
davka az 4 - 5 tisic ug/ den.

Pri vitamine A sa doporucuje prijat maximalne 10 tisic IU/den, pretoZe teratogénny je ne-
dostatok aj prebytok vitaminu A. Odpoclicana davka vitaminu D je 10ug/ den/400IU a
potrebné je merat jeho hladinu.

Doporucuje sa obmedzit spotrebu kofeinu na menej ako 300mg/den, nedoporucuje sa
Ziaden alkohol ani fajcenie v gravidite .

U pacientiek s diabetes pri CF je potrebny vysoky prijem kalérii a pravidelné kontroly u
diabetoléga.

U pacientiek s cystickou fibrozou je nutna pocas celej gravidity spolupraca lekara
CF a porodnika . Vacsina gravidit u CF sa kon¢i spontannym poérodom, pri zhorseni stavu
matky alebo plodu je indikacia na sectio caesarea.
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Prenatalna starostlivost porodnika podla doporuceni:
6t- 12t gyn.vys, krv,moc¢,TK
12t - 14t sonografia, anesteziolog. vys, HIV,hepatitis,rubeola, glykémia,BMI
16t zhodnotenie vysledkov,BMI,TK
20t sono, oGTT,FES, kontr.vys, BMI
pravidelné kontroly 26t, 28t, 32t, 34t, 36t, 38t, potom 1x do tyzdna s kompletnym
sledovanim, anesteziologicka starostlivost, dohovorit typ anestézie, naplanovat
poérod, zaistit vendzny pristup
Prenatalna starostlivost lekara CF
e potrebnad je optimalizacia zdravia: ATB liecba /betalaktamy, aminoglykozidy, TOBI
v 2. - 3.trimestri/, intenzivna dychovd RHB
e cviGenie na spevnenie panvového dna, udrZiavanie priechodnosti nosa, bronchodila-
tancid, lieCba zapchy (progesteréon spomaluje ¢innost Criev), ako prevencia DIOS, pri
GERD v gravidite sa doporucuji antagonisti H2
e menezZment DM, ochorenia pecene
e  kontroly 1x mesacne, 3.trimester 2x mesacne event p.p.
e  priindikacii na predcasny porod pred 37.t u CF podavat steroidy pred 34.tyzdiom

Bezpecnost podavania liekov v gravidite hodnoti The U.S.Food and drug administration
/FDA/ do 5 kategorii. AvSak klinik musi zvazit riziko Gc¢inku lieku na plod oproti riziku
pre matku a plod, ak sa jej stav zhorsuje!l!

Kojenie u pacientiek s CF.

Kojenie vyZaduje vySSi energeticky prijem /u zdravej matky dodato¢ny prijem 500 kcal/
den, proteiny 11g/den prvych 6 mesiacov/, vysSi prijem minerdlnych latok a vitaminov.
Pri exacerbacii ochorenia véak obsah Zivin v materskom mlieku klesa.

Strata Ca pri kojeni je 210mg/den, a doporucéeny prijem Ca je 1250 -1500mg /den formou
mlieénych vyrobkov alebo doplnkov vyZivy.

Doporuceny prijem vitaminu D je 10ug/den, pri dojceni je doporuéenad spotreba tekutin
2| naviac okrem normalneho prijmu ako prevencia DIOS. Prsna Zlaza u Zien s CF moze
mat v8ak lobularnu agenézu, redSiu siet duktov a duktulov, nadbytok fibrézneho tkaniva.
Mlieko Zien s CF ma normalne elektrolytové zloZzenie, obsah tukov a bielkovin, nizku hladi-
nu esencialnych MK a cholesterolu. Okrem toho je nutné davat velky pozor na podavanie
liekov vyluéujdcich sa do materského mlieka.

Avsak pri dobrom stave Zeny s CF nie sii namietky voci kojeniu.

Zaver:

Podiel Zien s CF Zijacich v manzelstve alebo partnerskom zvazku, ani ich sexualny
Zivot sa nelisi od beznej populacie. Tehotenstvo je treba so Zenami citlivo prediskutovat a
naplanovat pri dobrom stave, pretoZe kazdé tehotenstvo u pacientky s CF je potencialne
rizikové. NajdoleZitejSia je dobra kontrola ochorenia, pllicnych funkcii a stav vyZivy.

S pacientkou je nutné prebrat aj etické problémy, ato mozné zhorSenie zdravotného
stavu, kratSie prezZivanie alebo mozZnost narodenia dietata s CF. VSetkym Zendm s CF
planujdcim graviditu je nutné ponuknut genetické vySetrenie partnera, pretoze dieta
bude minimalne prenasa¢ CF.V prvom trimestri je mozné vySetrit embryo /preimplan-
taéna diagnostika/ alebo plod /amniocentéza, biopsia choriovych klkov/. UZitocna scree-
ningova metdda je ultrazvukova detekcia hyperechogenit fetdlneho éreva v 2. trimestri.

U infertilnych Zien do Gvahy prichadza intrauterinna inseminacia/IUl/ event in vitro fertiliza-
cia (IVF/ a embryotransfer.
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MANAZMENT PLODNOSTI U MUZA S CF

MUDr. Hriviidgk Martin, KoSice

Prec¢o hovorime o0 manaZmente plodnosti u muza s CF?

1. Pokrok v starostlivosti o pacienta s CF
- vyrazne zlepsenie preZivania pacientov s CF (oGakavané
prezivanie cca 40 rokov)
- upgrade od ochorenia detského veku ku chronickému
ochoreniu

2. Pokrok v lieCbe muzskej neplodnosti
- skvalitnenie metod asistovanej reprodukcie
ICSI (intracytoplasmatic sperm injection)

Ahmad A., Curr Opin Obstet Gynecol 2013, 25:167-172

CF a muzska plodnost
e  98% muzov s CF ma vrodeni bilateralnu absenciu semenovodu a ¢asti nadsemenni-
ka - CBAVD (Congenital bilateral absence of vas defferens)
e  Spermiogram - mensi objem ejakulatu (0,5 - 0,8 ml)
- v ejakulate nie si pritomné spermie
-pH<7,2

Chen Hui, Human Reproduction Update, Vol.18, No.6 pp. 703-713, 2012

Corpus cavernosum
Corpus spangiosum
Urathra
Ductus deferens

Foreskin . | =
Glans of panis Bl (testis)
Navicutar fossa == “Tunica albuginea
Urethral opening
{Meatus)
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CFTR a muzska plodnost

e Vztah medzi CFTR a muzskou plodnostou nie je jednoznacny

e Niektori autori zistili mutacie CFTR aj u muZov bez typickych prejavov CF (Van der Ven
(1996) zistil, Ze 9,5% muZov s azoospermiou a 17,5% muZov so zniZzenou plodnostou
malo minimalne 1 mutéaciu CFTR)

e Ini autori tieto tvrdenia jednoznacne nepotvrdili

ale

e CFTR je povaZovany za dodlezity pre spravny vyvoj spermii
e  CFTR madze hrat rolu v kapacitacii spermii

Chen Hui, Human Reproduction Update, Vol.18, No.6 pp. 703-713, 2012

Informovanost pacientov s CF o moznostiach rieSenia plodnosti
e  Nizka informovanost o vplyve CF na plodnost
e Nizka informovanost o moznostiach rieSenia neplodnosti

- velky pocet pacientov nevie, Ze existuje lieCba neplodnosti

- 1i, ktori vedia, nemaju spravnu informaciu o Uspesnosti lieCby
e Neskora informovanost muZskych pacientov

- vel'ky pocet pacientov nevie o problémoch s plodnostou do ich 20 - 30 rokov
e  Slaba informovanost o tom, ¢i deti budd mat tiez CF

Kiran Popli, Fertl Steril 2009, 91:1297-8

Kedy je mozné planovat IVF
e Pacient je informovany o moznosti IVF
e  Pacient je motivovany riesit svoju plodnost
e  Genetické vysetrenie partnerky je negativne na najcastejSie mutacie CFTR

- partnerka vSak moze byt nositelom zriedkavych mutacii CTTR

- riziko CF u dietata je 1:400
e  Preimplantaéna geneticka diagnostika embrya

Chen Hui, Human Reproduction Update, Vol.18, No.6 pp. 703-713, 2012

Ako planovat IVF?
1. Genetické vysetrenie paru a zhodnotenie rizik IVF
2. Stanovisko osetrujiiceho lekara pacienta s CF ku vhodnosti IVF?
3. Konzultacia v centre asistovanej reprodukcie
- vySetrenie partnerky
- vySetrenie spermiogramu
4. Andrologické vysetrenie
5. Chirurgicky odber spermii
6. IVF

Andrologické vysetrenie
e  Anamnéza - motivacia ku IVF
- prekonané ochorenia s moznym vplyvom na plodnost
e  Objektivne vySetrenie - penis, semenniky, nadsemenniky, ductus defferens, prostata,
sekundarne pohlavné znaky
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USG - semenniky, nadsemenniky, prostata

Spermiogram

Hormonalne vySetrenie - LH, FSH, Prolaktin, Testosteron
Vysvetlenie podrobného postupu pri chirurgickom odbere spermii

Metody chirurgického odberu spermii

PESA (percutaneus epididymal sperm aspiration)
TESA (testicular sperm aspiration)

MESA (microsurgical epididymal sperm aspiration)

TESE (testicular sperm extraction) q/

Uspesnost IVF (ICSI) je u pacientov s CF porovnatelna s muzmi bez CF (cca 50%)

H.C.Smith, Paediatric Respiratory Reviews 11 (2010) 80-83

Zaver

e  98% muzov s CF ma azoospermiu

e ak je pacient motivovany, vieme mu poniknut lieGbu

e  chirurgicky odber spermii v kombinacii s ICSI dava Sancu mat vlastného potomka
e upesnost IVF je porovnatel'na s pacientmi bez CF
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SKRINING CYSTICKEJ FIBROZY - REALNY PRINOS PRE PACIENTA
MUDr. Takac Branko, Banska Bystrica

Cysticka fibroza /ano verzus nie/?

e najcCastejSie sa vyskytujuce autozomalne recesivne

ochorenie u kaukazskej rasy

vyznamne skracuje Zivot a celkovo ovplyviuje jeho kvalitu

klinicky priebeh moze byt r6zne zavazny

doposial nie je k dispozicii kauzalna liecbha

o dizke zivota rozhoduje predovietkym postihnutie plic

chronickym zapalom a celkovy stav vyZivy

e rozhodujlcim faktorom prognézy a adekvatnej
starostlivosti o pacientov s CF je véasnost diagnoézy

Podstata

e 1ok 1989 - mutéacia génu - 7. chromozém (CFTR - cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator)

e gén CFTR - protein CFTR

e  protein CFTR patri do skupiny ,,ABC trasportérov*

Protein CFTR sa nachadza

v dychacich cestach v apikalnej membrane buniek submukoéznych Zliaz bronchiolov
v sekretorickych bunkach potnych Zliaz

v malych pankreatickych vyvodoch

v malych biliarnych vyvodoch

v submukéznych Zliazkach jejunoilea

v Brunnerovych Zliazkach duodena

v hrubom Creve
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Do6kaz abnormalnej funkcie proteinu CFTR = potny test

zlaty Standart diagnostiky CF

spociva v stimulacii potenia pilokarpinovou ionoforézou, zbere potu a kvantitativnom
stanoveni koncentracie chloridov

doélezitym diagnostickym prvkom ostava klinicky obraz

pozitivny potny chloridovy test smeruje k diagnéze CF, negativny ju vSak nevylucuje!

Skrining cystickej fibrozy

= odhalit rizikové pary dvoch nosi¢ov ochorenia
prenatalny
postnatalny - novorodenecky skrining

Genetické poradenstvo v rizikovych rodinach :

plod: USG abdomen 12 - 13 GT /dilatacia ilea, hyperechog. mat./
analyza DNA z biopsie choriovych klkov 10 - 12 GT - 5%,
z amniocentézy 15 GT - 0.5% gama glutamyltransferaza z plodovej vody

Zakladné kritéria pre zavedenie neonatalneho skriningu (NSC)

,dostatocne“ vysoka incidencia chyby v populacii

choroba ma bez liecby zIG prognoézu, je klinicky zavazna

choroba je diagnostikovatelna pred manifestaciou klinickych prejavov
Specifické a citlivé markery depistaze

akceptovatelna cena skriningu

Skriningové centrum novorodencov SR v Banskej Bystrici

1985 - kongenitalna hypotyreéza (KH)

1995 - fenylketontiria (FKU)

2003 - kongenitalna adrenalna hyperplazia (CAH)

2009 - cysticka fibroza (CF)

2013 - dalSie metabolické poruchy /leucinéza, izovalerova acidiria a glutarova

aciddria, mitochondrialne poruchy oxidacie mastnych kyselin/

Imunoreaktivny trypsin (IRT)

Trypsinogén - produkovany pankreatickymi acinmi - secernovany vo forme proenzymu
do duodena

vplyvom enterokinazy konvertovany na aktivny trypsin

pri CF - blokada pankreatickych vyvodov hlienom - poskodenie exokrinnej funkcie
pankreasu - IRT prenika vo zvySenej miere do cirkulacie

senzitivita skriningového testu IRT je v rozpati 95% - 98%

(PAP) pancreatitis - associated protein step ¢. 2

Protokol IRT/IRT

prva vzorka IRT v 72. - 96. hodine Zivota - sucha krvna vzorka vSetkych novorodencov
druhd vzorka IRT odobraté na 21. den Zivota novorodencom, u ktorych bola prva vzor-
ka pozitivha

opakovanym zistovanim IRT koncentracie sa zvySuje Specificita

ak je aj druha hodnota IRT zvySena - realizuje sa potny test a ev. genetické vysetre-
nie
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Nas spolocny ciel

e  priskriningu CF je poziadavkou stanovenie diagnozy a zahajenie komplexnej lieCby

pocas prvych 2 mesiacov Zivota

e od roku 2009 je u nas zavedeny ploSne novorodenecky skrining cystickej fibrozy,

¢im sme sa priblizili k celoeuropskym standardom

Prinos skriningu cystickej fibrozy

e odhalenim diagnézy a nasledne véasne zahajenou terapiou sa mbZe pozitivne ovplyvnit

dalsi vyvoj

e  znizend mortalita u pacientov, kde skrining prebehol (Lai, 2005, Dankert, 2005,

Grosse, 2006)

e  slvislost medzi skriningom a lepSim nutricnym stavom

e  znizuje pocCet pllcnych exacerbacii

NSC CF - véasné stanovenie diagnézy a liecha
e  ZlepSuje rast

e  zlepSuje funkciu plic

e redukuje dni hospitalizacie

e  predlZuje prezivanie pacientov s CF

Height Weight
0.2

-0.2
0.4
-0.6
-0.8

Z-score

45 ¢
-14
-16
18

P<0.01 P<0.01

Screened Non- Screened Non-
screened screened

DijkF N et al. Arch Dis Child 2011:96:1118-1123
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BMI

P<0.01

Screened Non-
screened
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Spirometry measures

Spoloc¢na praca detskych a dospelych CF centier:
e snaha overit predpoklady v nasich podmienkach
e  porovnavali sa dve skupiny pacientov
A/ skriningovi CF od roku 2009 - 2013
B/ predskriningovi - dg. klinické prejavy 2004 - 2008

44 -1 (43)
Skrining

H chlapci- 15
H dievcata- 28

45

Non skrining

H chlapci- 22
H dievcata- 23
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110



Vyska vietkych deti

80

77
/ 7637
75 /
70 /
65
/ 1 SkUPING
—7 sk
& / 2.skupina

Vyskavecm

49,76
50 7,
7 48,86
45
o mesiacov 12 mesiacov
BMI vsetkych deti
fb
14,5
14,5
14
E
5 e 1, 5kUPING
> 13,5 4
H / w2 skupina
@ 13,31
13,23
13
12,5
12
o mesiacov 12 mesiacov

Zaver

e NSC CF spifa vagsinu uznavanych kritérii pre fungovanie skriningu v praxi

e model IRT/IRT/ chloridy v pote pouZivany v NSC SR splnil o¢akavania

e otaznou je Specificita skriningu - vysoké percento faloSne pozitivnych vysledkov vo
vychodoslovenskom regiéne

e na zaklade celosvetovych Stidii ako aj slovenskych skisenosti dokazany prinos pre
pacienta a spolocnost
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PREIMPLANTACNA GENETICKA DIAGNOSTIKA CYSTICKEJ FIBROZY
PRIMARNA PREVENCIA PRENOSU GENETICKEJ CHOROBY
DO DALSEJ GENERACIE

Cerndkové I, REPROGEN - Genetické laboratérium , Novobanské 5, 851 01 Bratislava
Tel: 0948 230 661, www.reprogen.sk

Preimplantacna geneticka diagnostika
- analyza genetickych chorob u embryi pred ich implantaciou s
cielom porodu zdravého dietata

Zavedena do praxe v roku 1990 - adrenoleukodystrofia (uréenie
pohlavia)

Indikacie:

Preimplantacna geneticka diagnostika - prevencia prenosu
genetickej choroby do dalsSej generacie :

- monogénova choroba

- chromozémové anomalie

Preimplantacny geneticky skrining -

prevencia chromozomovych anomalii u embryi :
- Zeny vysSieho veku (35+)

- pary s neuspesnymi IVF cyklami

- pary s opakovanym potratmi

- muZska neplodnost

* Fenotypovy prejav spésobeny nefunkénost'ou
jedného génu
Mendelsky typ dedi¢nosti

‘ i

}UH[UHHHH”HHHHH}?

T & Mt 159027 13 M B
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Biopsia choriovych klkov

Amniocentéza

it

« Haplotypova analyza
rodiny — priprava na PGD
* IVF/ICSI
- Hormonalna stimulacia
- Odber vaji¢ok
- Fertilizacia
- Biopsia embrya - 3.den
alebo 5.den

* Geneticka analyza

- IVF - Transfer embrya
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0. deii
Odber oocytov
1. den
Fertilizacia
3. den
Biopsia blastoméry

3.+4.den
PCR-PGD

5. Den - 6. den
Embryo transfer
Biopsia

trofoektodermu
+ PCR-PGD

Schéma PGD vysetrenia

vysledky, sprava

vysledky, sprava, ET,
prip. kryokonzervacia

vitrifikacia po biopsii,
ET v dalSom cykle

Hormonalna stimulacia
vajecnikov

114




Odber oocytov

Fertilizacia
* Intracytoplazmaticka injekcia spermie (ICSI)




Kultivacia embryi

1. polové teliesko 2. polové teliesko

Trofoektoderm blastocysty — 5. denn Blastoméra 3-denného embrya
- _—- i




Geneticka analyza / PCR

DNA amplifikacia
— Pomocou WGA
(celogendmova amplifikacia)
— 1 képia vs. miliony kopii

Diagnostika mutacie
— Nepriama DNA diagnostika
— Multiplex PCR s fluorescenéne
znaCenymi primermi
— Fragmentacna analyza na
genetickom analyzatore

Metodicky postup pri
molekularno-genetickej PGD

Bioptovana bunka (bunky)

z embrya je prenesena do
lyzacného roztoku.

Genom jedinej bunky je
uvol'neny z jadra

Gendm je mnohonasobne
namnozZeny procesom
celogenomovej amplifikacie
(WGA)

WGA produkty st
amplifikované multiplexnou
fluorescencnou PCR reakciou
(detekuju sa sekvencie
Specifickych markerov, ktoré su

vo vazbe s vysetrovanym
génom)

Fragmentacnou analyzou
pomocou kapilarnej
elektroforézy je urceny genotyp
vysSetrovaného embrya
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Nas postup — vysledky - skusenosti

1. Standardizacia biopsie 1 bunky

O S
el — ae

T
e —

Vzorka nesmie byt’ kontaminovana cudzorodou DNA
(embryolég dostane DNA-free skimavku s lyzacnym roztokom)

2. optimalizacia celogenémovej amplifikacie (Whole Genome Amplification)

Single Cell WGA Kit

Haplotypova analyza

Riziko alelického drop-outu

Je nutné analyzovat' viac
markerov, ktoré su vo vazbe s
mutaciou (5 plne informativnych)

M53

Mirkery

1| |+ ores

D752554  D75486 | IVSI1CA CFSTR1 D75643 D73650
|= DTEISEL

|= oTE2m0
L 4 -
'] Febael U | CFIR
I » DTEERT N + +
- DT840

- DTesay
D762502 D752460 IVSECA D752847 D75480
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Rodina s cystickou fibréozou

Zdrava
dcéra
WT/WT

CFTR gene (DMNA) 27 exénov

) =

JJZ Marker —-IVS10CA

proband - postihnuta

IVS10CA

proband

matka

otec

zdrava dcéra

Celkovo
analyzovanych
12 markerov
nachadzajucich sa

pred, vo vnutri
z;;a;é‘dcé_r_a___ . .- B e o il aza génom CFTR
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Mozné priciny zlyhania PCR-PGD

* Ludska Chyba | ,1,;:5.:_.'1'9‘&\—;

Nechraneny pohlavny styk
Nespravne oznacenie embryi, vzoriek
Zle navrhnuté primery

Transfer nespravneho embrya

 Technicka ESHRE-Misdiagnosis

. c 14 pripadov (0.3%)
Zlyhame primerov z viac ako 4500 PGD

Kontaminacia (materska, otcovska,
operatorom, DNA z predchadzajucich
analyz)

Alelicky drop-out

Transfer zdravého embrya
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Autozomovo dominantny Autozomovo recesivny

typ dedi¢nosti

50% vs 50%

CMT
Huntigtonova ch.
BRCA1
BRCA2
Marfanov sy.

typ dedi¢nosti

%ii}

25% *+ 50% vs. 25%

CF
DMP

Monogénové choroby

X-viazany typ
dedi¢nosti

50% + 25% vs. 25%

DMD
X-ALD
hemofilia

Riziko nosic¢stva genetickej choroby

Monogénové choroby
AR a XR dedi¢nost’

Vseobecna populacia

1:100 novorod.

Cysticka fibréza - prenasaci 1:25 4%

Spinal muskularna
atrofia

EB

JEB

JEB - Herlitz typ

Vseobecna populacia novorodencov 1:200
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Nové moznosti genetickych vysetreni pred reprodukciou
Pred prirodzenou alebo asistovanou reprodukciou (bez indikacie)

- Cysticka fibréza (30 mutacii, t.j. 75% mutacného spektra)
- Cysticka fibroza a spinalna muskularna atrofia
- Carrier genetic test - IGENOMIX
549 monogénovych choréb s AR a XR dedi¢nostou

Preimplantacna geneticka diagnostika

Carrier Genetic Test (CGT)

analyza 549 celych génov pre 600 monogénovych choréb s AR a XR dedi¢nostou
metddou NGS

5% testovanych osob sl prenasadi - vysoké riziko prenosu monogénovej choroby s AR a
XR dedicnostou na potomstvo

priemerne 2,3 mutéacie / vySetrenl osobu

pred prirodzenou reprodukciou, u IVF parov a pre banky spermii a oocytov

klinicky validovany test

Znizenie pravdepodobnosti narodenia dietata s monogénovou chorobou
s AR alebo XR dedi¢nostou

1:100 — 1:100 000

Zavery

PGD - jedina metoda primarnej prevencie narodenia postihnutych deti v rodinach s
monogénovou chorobou

Vyzaduje skiiseny tim spolupracovnikov - od embryoléga, molekularneho genetika,
gynekologa az po genetickil konzultaciu

Uspesnost narodenia dietata je ~ 40% na vykonany embryotransfer

Vzhladom na nakladnost pouzitych chemikalii, pracnost a individualny pristup -
kazda rodina potrebuje svoj vlastny protokol - je ekonomicky vel'mi naroéna pre
vysetrovanych

Vyrazny ekonomicky efekt v porovnani s lieébou postihnutych deti (rodina s JEB-typ
Herlitz: cca 30 000.- EUR/roéne liecba a osetrovanie dietata vs. PGD - 2 500.-
EUR)
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25 ROKOV MOLEKULARNEJ DIAGNOSTIKY CYSTICKEJ FIBROZY
NA SLOVENSKU - AKTUALIZACIA MUTAGNEHO SPEKTRA

Soltysové Andrea, Tothové Tarovd Eva, Ficek Andrej, Baldovié Marian, Polékové Helena, Kadasi Ludevit,
Bratislava

Cysticka fibr6za je ochorenie s pravdepodobne najdlhSou histériou molekularnej diagnostiky
spomedzi vSetkych dedicnych ochoreni. Zavaznost ochorenia a vysoka prevalencia, najma
v kaukazoidnej populacii, si dévodom potreby zavadzania spolahlivych diagnostickych metéd
v diferencialnej a prenatalnej diagnostike. DNA diagnostika zaloZzena na priamej identifikacii
kauzalnych mutacii je znacne komplikovana vysokou alelovou heterogenitou tohto ochorenia.

Doposial bolo celosvetovo identifikovanych viac ako dve tisic rdznych mutacii lokalizovanych
v CFTR génovej oblasti kédujlcej jeden z hlavnych subtypov chloridovych kanalov. Zo vSet-
kych mutacii najcastejSia F508del je spravidla prvou analyzovanou mutaciou v rutinnej DNA
diagnostike. Popri nej je vSak len niekolko malo dalSich, ktoré su u pacientov zastipené
s frekvenciou vySSou nezZ jedno percento, ¢o vyrazne komplikuje priamy pristup v priorizacii
a cielenej detekcii vybranych mutéacii. Pre zavadzanie novych, ¢asovo a financne efektivnych,
diagnostickych postupov zalozenych na tomto principe je potrebna znalost mutacného spek-
tra u pacientov danej populéacie.

Za 25 rokov DNA diagnostiky CF bolo v naSom laboratériu vySetrenych viac ako 2500 vzoriek
pacientov so susp. diagn6zou CF. Diagnostickymi postupmi pre detekciu 50 najcastejSich
mutacii, vyhladavacimi metédami, metédou MLPA pre detekciu delécii a metédou priameho
sekvenovania celej kodujucej oblasti CFTR génu boli obe kauzalne mutacie identifikované u
viac ako 300 pacientov. Celkovo bolo identifikovanych 80 roznych kauzalnych mutécii, pricom
popri F508del len desat z nich prevysuje frekvenciu 1% (G542X, 3849+10kb, cftr2,3del,
IVS8-5T(11TG), N1303K, R117H, 2184insA, R553X, W1282X, 2143delT, 3272-26A/G).
Metédou MLPA boli dalej identifikované 3 iné rozsiahle delécie dvoch exénov (exénu 2 a 22).

V poslednych rokoch sa kladie doraz aj na Stadium genetickych modifikatorov, tzv. ,modifi-
kujicich génov“ mimo génu CFTR, ktoré vplyvaju na fenotyp pacientov. Na zaklade odbornej
literatdry sme z vySe 80 kandidatnych modifikujicich génov slvisiacich s CF vybrali tie, ktoré
zohravaju dolezitd dlohu pri zabezpecéeni imunitnej odpovede, pri ochrane pred bakterial-
nou infekciou, cirhézou pecene, diabetes mellitus alebo pankreatickou insuficienciou. Do
nasho vyskumu sme preto zahrnuli gény MBL2, SERPINA1, ACE, TGF 1, TNF , GSTP, GSTM,
GSTT, HFE, NOS a ADR 2. Studium tychto génov méZe v budicnosti viest k zlepseniu tera-
peutickych postupov u pacientov s horSou imunitnou odpovedou.
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MNOHO TVARI CYSTICKEJ FIBROZY

MUDr. Kayserova Hana, Bratislava

Co je CF?

CF = tazké autozomalne recesivne ochorenie charakterizo-
vané zmenami v pllcach (respiraénom trakte), GITe, potnych
Zlazach, pohlavnych organoch muzov

Dg CF =

° Klasické CF symptomy alebo sirodenec s CF, a/alebo
pozitivny NBS

° 2x pozitivny pilokarpinovy test (nad 60 mmol/I) a/
alebo pritomnost 2 CF mutécii

° Abnormalny NPD/ICM (meranie potencialov v
nosovej/crevnej sliznici)

CFRD - ochorenia ,viazané“ s CF ??

CF v 21. storoci

Geneticky podmienené ochorenie
e CFTR (2004 mutécii - 5-6 tried)
e  Modifikujuce gény - faktory prirodzenej aj Specifickej imunity
e Zivotné prostredie (socialny Standard, exhalaty, fajcenie..)
Multiorganové ochorenie
Klasicka (typicka) forma CF (PI, PS)
CF viazané ochorenia (CFRD)
Monoorganové (CBAVD, CPI, polypy...) + Clv pote + SNP v CFTR géne?
CFMS (NBS)
ivot skracujlice ochorenie
CF nie je pediatricka problematika
Median prezivania: 50 - 55 rokov
LieciteIné ochorenie
o  Komplexna symptomaticka liecbha
e Kauzalna lieCba: (génova terapia, CFTR opravujlca: korektory a potenciatory)

e e Nco o o o

CFTR gén

Pred 1989 Po 1989 - 2014

* Liecba bez poznania * Objav génu a jeho produktu
zédkladného defektu CF, e Génova terapia = nadej
CFTR génu * Problémy:

* Symptomaticka liecba — Velkost CFTR génu
— Mukolytika — Adenovirusovy vektor — zapal
— Antibiotika — Ab proti virusovym vektorom
— Fyzioterapia — AdVR — bazolateralny povrch bb
— PERT *  Typy mutdcii
— Vitaminy — 6tried
— Diéta * Poznanie funkcie CFTR a inych
— Spolupraca — CF timy, rodicia, molekdl a kanalov

pacienti e Liecba

— Korektory a potenciatory
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Désledky CFTR mutéV

— @ m;@/ Class ()

CF nie je jedno genetické ochorenie

ONORY triedy CFTR mutdcii
o 9@

o ©0oe0

Trieda | Trieda Il Trieda Il Trieda IV Trieda V
syntéza vyzrievanie aktivacia vodivost mnoZstvo
G542X dF508 G551D R117H A455A
394delTT N1303K S1251N R334W 3272-26A >G
\1717-1G>A G85E Resc.dF \ 3849+10k
Y e
‘tazké’ mutacie ‘lahké” mutacie
Pankreaticka insuficiencia Pankreaticka suficiencia

Skratené prezivanie
Podla http://www.umd.be/CFTR/W_CFTR/gene.html
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Historia od objavenia génu CFTR v roku 1989 do roku 2014
e  Mutacie CFTR génu

Heterogenita zavaznosti ochorenia
Uloha prostredia a modifikujtcich génov
Kaskada patomechanizmu vyvoja klinického obrazu
Viskézne sekréty a poruSena mukocilidrna klirens - mukoviscid6za
Dehydrovana ASL

Hypotéza nizkeho objemu

Hypotéza vysokej koncentracie NaCl

Hypertonicka ASL - porucha funkcie HBD2 - plicna IDS
¢ Uloha imunitného systému

Funkcia CFTR (transmembranovy regulator vodivosti CF):

- i6bnovy ABC transportér (Cl)

- regulac¢na funkcia (ENaC, ORCC, CaCl)

- metabolizmus ATP

- endocytéza, pohyb vezikul

- expresia epitelialnych zapalovych mediatorov (RANTES, IL-8, IL-10, iNOS, GM-CSF, IL-17, IL-23)
ENaC - zvySena aktivita pri dysfunkcii CFTR Amiloride = kratkodobo pdsobiaci blokator
ENaC Dlhodobo pdsobiace latky?

CaCl, VRAC, ORCC - Alternativne Cl kanaly - TMEM16A proteiny Denufosol - purinergicky
agonista stimulacia Cl sekrécie ( efekt v 3. faze studii)

CFTR a iné kanaly, chronicky zapal

Apikilne

C1-vRAc Ca*t | Na’

H,0
. Wsialotransferazy

1-

o . Mutovany CFTR . NFxB-

sulfotransf@Hzy oo ==
AsulfotransfSriz ER
U=
VA
/ K dF508 KONN4 j ~
Bazolaterilne «
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DCTNG

EHF

IFRD1

iLa

IL1g

mBL2

SERFINA1

SLC25A9

SLCsAN4

TCF7L2

TGFp1

Modifikujiice gény - ale ktoré??

Name Location

Adiponectin 12p31.31
receptor 2

APAF1- 1p13
interacting
protein

DCymactin 4 5g33.1
protein

Ets homaologous 1p12
factor

Interferon-related Tg31.1
developmental
regulator 1

Interleukin 8 4g13-g21

Interleukin 1f 2q14

Mannose-binding 10g112
lectin 2

Methicnine Bp23.1
suffoxide
reductase A

Serpin peptidase 149321
inhibitor, clade
A, member 1

Solute carrier 19321
family 26,
member §

Solute carrier Xg23
family &,
member 14

Transcription 10g25.3
factor 7-like 2

Transforming 19q13.1
growth
factor 1

Cystic fibrosis phenotype
Meconium
P aeruginosa lewsf
Lung acquisition intestinal Liver
function infection obstruction disease Diabetes
GWAS
Fassible
effect
GWAS
Possible
effect
Exome
sequencing
Possible
effect
GWAS
Possible
effect
GWAS
Possible
effect
Candidate
Possible
effect
Candidate
Possible
effect
Candidate  Candidate
Probable Probable
effect effect
Candidate
Frobable
effact
Candidate  Candidate Candidate
Mo effect Likely no Possible
effect effect
GWAS
Possible
effect
GWAS
Possible
effect
Candidate
Probable
effect
Candidate  Candidate Candidate
Probable Mo effect: Likely mo
effect effect

Kaskada patogenézy CF a terapia

o
Abnormalny CFTR protein
| !

Defektny CFTR gén

Abnormalny jonovy transport ‘
L E

ZniZzené mnoistvo vody v ASL

Abnormalne zloZzenie mukusu

Bronchialna obstrukcia
-
Bakteridlna infekcia

Bronchiektazie
Respiracéna insuficiencia
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Oprava zakladného defektu

zabranenie vyvoja ochorenia

¥ |
r a
o _
Korektory, potenciatory,

modulatory
»Chemicka fixacia mutacii“

Mukolytika

« acetyl-cystein
| * rhDNA&za
Fyzioterapia
Antibiotika

« inhalacné ATB
Azitromycine

Transplantacia




CFTR
Korektory
potenciétory

Inhibitory
ENAC

Genetic mutation
CF phenatype

l

Acid Sphingomylinase

Inhibitors e.g. amitriptyline

_| Tterae

Apoptosis
Promoters
e.g. CDK1 inhibitors

®

e

Bacterial infection

.Pwurfumrmm aeruginesd, Staphylococcis aurens

ROS

Inhibitors

/ Neutrophil \NFT‘.

LTB,
-

LTB4R-antagonisti
BIIL 284BS

. Haemophilus inflienzoe

(LY Antagonisti TLR
7

Pro-inflammatory

Cytokines

DNA-aza

NFkB inhibitory

Epithelium

mADb, antagonisti R ‘

.- —

|

ey Th2 & Th17

Lymphocyte

Proteases i_

Anti-proteases

€8, o -anti-trypsin,
neutrophil elasiase inhibitors

cytokines

Suvislost funkcie a syntézy CFTR s
moznostami liecby modulatormi potreba
kombinacie

Funkcia N P
kanala = CFTR Schopnost X Vodivost
CFTR kanalov otvdrania
N2 N2 N2
Prepisy Potenciatory Potenciatory
Korektory ?
Trieda |, I, Trieda lll Trieda IV
V, VI
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Budicnost (sticasnost) liecby CF

Ivacaftor (VX-770) Kalydeco®
. Potenciator

ZvySenie otvarania CFTR T
NPD, Cl v pote kalydeco™
Transport Na aj Cl (ivacaftor)micions

. Faza-3: DBPC - 48t.

. 10,5% 1 FEV1

B Normalizacia Cl v pote

o Zmeny v CFTR biomarkeroch nekoreluji so 1 FVP

Orkambi®
. Korektor + potenciator ORKAMBI
. dF508/dF508 famaciordecancs

PTC124 - Ataluren®
. Nonsense mutacie
.« GTM
o ,Read-through“ stop kodon mutécii na ribozémoch
Normalny protein + funkcia
. Faza 2: (121t)
Uprava NPD bez zmeny FEV1
. Faza 3: -
Bez efektu na zmeny FEV1
Interferencia s inhalacnymi aminoglykozidmi

Miglustat

. Inhibicia enzymov v ER (a - glucosidaza)
o  ZlepSenie pohybu F508del-CFTR

. DBPCRS: bez efektu na NPD

Biomarkery a klinicky obraz
. Hlavné biomarkery CFTR
Koncentréacia Cl v pote; NPD; ICM (rektalna biopsia)
«  Stupen korelacie biomarkerov je organovo Specificky
o  Korekcia biomarkerov nekoreluje vzdy s klinickym efektom (FVP, exacerbéacie, hmotnost, QoL)

Otazka: kol'ko korigovaného CFTR staci na klinicky icinok ?

Personalizovana terapia - vyznam

. Detekcia ochorenia vo véasnom Stadiu - Gcinnejsia liecba (NBS)

«  Vyber optimalnej liecby bez pouzitia metddy pokusu a omylu (genotyp CFTR, MGCF...)
Znizenie NLU
ZvySenie kompliancie pacientov

« Zmena reakcie (liecba ochorenia) na prevenciu priznakov

. Déraz na vychovu pacienta, prevenciu a cielend lieCbu

o Vyuzitie molekularnej analyzy (genomika)

«  Znizenie nakladov na zdravotnu starostlivost (?7?)
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THE VARIABILITY OF ADHERENCE
IN PATIENTS WITH CYSTIC FIBROSIS

Rohovyk N.V.23, Boretska 0.B.2, Zimenkovsky A.B.?, Voznytsya Y.V.!, Bober L.Y.!

1 Western Ukrainian Specialized Children’s Medical Centre and Cystic Fibrosis regional centre, Lviv
2Department of Clinical Pharmacy, Pharmacotherapy and Medical Standardization Danylo Halytsky Lviv
National Medical University
3Department of pediatrics and neonatology FPGE Danylo Halytsky Lviv National Medical University,
nataliya.rohovyk@gmail.com

Introduction. Adherence to chronic treatment regimens is
a significant challenge for individuals diagnosed with cystic
fibrosis (CF) (Barker & Quittner, 2010). Adherence to daily
treatment regimens may have shortterm and long-term ef-
fects on patients with CF (Gameel N. et al., 2006). Adherence
to medical regimens for children and adolescents with chronic
conditions is generally below 50% and is considered the sin-
gle, greatest cause of treatment failure (Quittner A.L. et al,
2008). Therefore, the studies of adherence are very important
in children and adolescents with CF.

The aim of the research: to analyze the information on the
level of drug adherence in children with CF.

Materials and methods. We performed the search in the da-

tabase Medline with keyword: adherence in CF patients. It was analyzed studies with prob-
lems of drug adherence in CF patients in different age groups. We used such methods of
analysis: systemic, bibliographic and analytical/comparative analysis.

Results. According to the analyzed studies we found that the level adherence in CF patients
decreases in adolescents vs children (Quittner A.L. et al; Modi et al., 20086). Also, the level of
adherence can be different and it is depending on the place of residence - 42% at home vs
88% at school (Quittner et al, 2007), and it can be depended of prescribed pharmacological
groups of drugs and treatment regimes. The level of antibiotic adherence is higher using oral
forms than inhales forms in patients with CF (Riekert K., 2009). The higher adherence was
seen in CF pediatric patients to physiotherapy and vitamin therapy than to enzyme therapy
(Rohovyk N.V. et al, 2013). So, the study in the field of adherence in pediatric CF patients
must be considered and it is very important to measure the level using the predictors of
non-adherence.

Conclusion: The results of the study indicated that every child age group of CF patients have
own reasons for non-adherence. Therefore, the choice of measurement methods of the ad-
herence need to be done using the age of the patients and it must be focused on preventing
of possible downgrade adherence to treatment.
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CENTRA PRE LIECBU CF
DETI

BRATISLAVA
825 56
UN Bratislava
Centrum CF, Klinika detskej pneumologie a ftizeolégie SZU - pracovisko Podunajské
Biskupice, Krajinska 91
0918 660 660, 0915 756 480

MUDr. OROSOVA Jaroslava — primarka MUDr. KAYSEROVA Hana
orosova@unb.sk kayserova@ruzinov.fnsp.sk
0905 695 617, 0905 599 756 0905 696 194, 0905 695 399

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

Rehabiliticia: 0918 379 661, 0918 379 665 NAGLOVA Imelda
HAPCOVA Luba VRANKOVA Etela
hapcova@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 Mgr. TOMASKOVA Veronika - CF sestra
feketeova@dfnkosice.sk 055/235 4151
0905 583 680
Rehabilitacia: Mgr. GAVULOVA GABIKA MUDr. SALAMONOVA Katarina

gavulova@netkosice.sk MIZEROVA Janka

055 / 235 2479 055/ 633 1503

DOLNY SMOKOVEC
059 21
SU DTaRCH
052/44 12 222

MUDr. FABRY Jaroslav, PhD. Rehabilitacia:
0903 905 575 GEJDOSOVA Ema, Mgr.

JADUSOVA Anna, Bc., 0905 144 877

MFJDr. MISKOVSKA Martina - primarka JURCIK Juraj, dipl. fyz.
miskovska@sudtarch.sk KONEVALOVA Barbora, Be.
052 / 44 12 266, 0911 547 854 MISKOVSKA Zuzana, Be.
MUDr. TOTHOVA Janka - lekar FBRL PAYERCHINOVA Darina

PROKOPOVICOVA Slavka, dipl. fyz.

MVDr. MELTER Jan, CSc. - mikrobiolog SMOLKOVA Margita

0903 983 022
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DOSPELI

BRATISLAVA
826 06
Centrum CF Klinika pneumolégie I.SZU a UN Bratislava, Nemocnica 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
JURICKA Zuzana

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

MUDr. BERESOVA Eva Rehabiliticia: Bc. KOLOFIKOVA Nikola
eva.beresova@gmail.com 048 / 44 135 37
0908 913 272 0907 616 975
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
1CO : 4500 7853

MUDr. Katarina STEPANKOVA - predsedkyna
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
IBAN: SK40 3100 0000 0043 5029 6102

134



e
A
 ——

PARI

REA e =
- : -

SPECIALISTA PRE

EFEKTIVNU INHALACIU

-

B TS

Novy distributor produktov PARI

MR Diagnostic

i

PARI Compact

U¢inna a Setrna
inhalacia dolnych
ciest dychacich.

)
o@.

PARI BOY SX

Vykonny kompresor
vhodny pre pouZitie
aj pre viacerych
pacientov.

A,
.

PARI eFlow

Velmi rychla,
kvalitna inhalacia s
tichym a [ahkym
pristrojom.

PARI Sinus

Efektivna nosna
inhalacia vdaka
pulzujucemu

aerosolu.

www.pari-inhalatory.sk
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RADI VAM PORADIME:

’

Anna Arpasova
T
E:

PARI O-PEP PARIchamber
Respiracna rehabilitacna Antistaticky inhalacny
pomécka zmierfiujuca é % nastavec zlepsujuci

e - neproduktivny kasel a ‘.._‘_\‘ depoziciu aerosélu
"/ dychavi¢nost. s medikéaciou do pluc.

KODY POISTOVNE

PARIBOY SX oo K 74653
PARI COMPACT .o e K 79993
PARIchamber s NAUSTKOM ..o A 91510
PARIchamber s maskou (0 = 2 TOKY) ..o A 91511

A 91512

PARIchamber s maskou (< 2 roky)

Distributor PARI pro SK:

MR Diagnostic. s. . 0. T. +421 220 633 367
Racianska 72 E: info@mr-diagnostic.cz

831 02 Bratislava 3 W: www.mr-diagnostic.cz
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