Tab. 11. Ddvkovdni ambulantni ATB terapie plicni exacerbace CF

antibiotikum

davka

amoxicilin-klavulanat

1000 mg po 8 hodinach p. o.

cefuroxim-axetin

500 mg po 8 hodinach p. o.

doxycyklin 100 mg po 12 hodinach p. o.
klindamycin 600 mg po 6/8 hodinach p. o.
linezolid 600 mg po 12 hodinach p. o.

co-trimoxazol

960 mg po 12 hodinach p. o.

ofloxacilin

400 mg po 12 hodinach p. o.

ciprofloxacin

750 mg po 12 hodinach p. o.

colomycin

2 MUI po 12 hodinach inhal.

tobramycin

300 mg po 12 hodinach inhal.

Tab. 12. Indikace a kontraindikace transplantace plic u CF nemocnych

indikace LuTx

FEV1 pod 30 % n. h.

FEV1 pod 40 % n. h. spole¢né s nékterym z dalsich

faktord:

W vzdalenost pfi 6minutovém testu chize kratsi
nez 400 m

| paCOZ nad 6,7 kPa

M klidova nebo ndmahové hypoxie

M plicni hypertenze nebo dysfunkce PK

B horsici se stav nutrice

M 2 plicni exacerbace s nutnostii. v. ATB
v poslednim roce

B hemoptyza s nutnosti embolizace bronchialnich
arterif

B pneumotorax

FEV1 pod 50 % n. h. s rychlym poklesem a zhorsujici
se klinikou

plicni exacerbace s nutnosti neinvazivni ventila¢ni
podpory

kontraindikace LuTx

malignita s vysokym rizikem recidivy ¢ umrti

chronicka rendini selhani s GF pod
40 ml/min./1,73m? nebo akutni selhani ledvin

akutni koronarni syndrom nebo akutni infarkt
myokardu béhem poslednich 30 dnd

cévni mozkova prihoda béhem poslednich 30 dnli

jaterni selhani s portalni hypertenzi nebo akutni
selhédnfjater

septicky ok nebo aktivni diseminované nebo
mimoplicni infekce

akutni tuberkulézni infekce

HIV infekce

limitovany funkénf stav s nizkym rehabilitacnim
potencidlem

progresivni kognitivni porucha

opakovana non-adherence nebo neochota
podstoupit LuTx

aktivni toxikomanie, véetné nikotinismu

infekce Burkholderia cenocepacia

infekce Mykobakterium abscessus
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nebo za hospitalizace, zintenziviiujeme jak
respiracni fyzioterapii, tak inhala¢ni mukoly-
tickou terapii (inhalace alfadornazy 2x dennég,
navyseni inhalace hypertonického roztoku
soli dle individualni tolerance) (8, 9), dba-
me i o udrzeni dobrého stavu vyzivy. Doba,
slozeni a davkovani antibiotické 1é¢by jsou
nesmirné dulezité, protoze az 25 % plicnich
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exacerbaci neni plné dolé¢enych. To vede
k narastu frekvenci dalsich plicnich exacerba-
ci, dalSimu poklesu plicnich funkci, zhorseni
kvality Zivota a zkracuje se doba preziti CF
nemocného (12, 13, 14).

Vzhledem k tomu, ze pro vétsinu nasich
CF nemocnych je Zivot limitujici zejména po-

stizeni plic a dychacich cest, je velmi dllezita
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symptomaticka terapie vychdzejici z tize
bronchopulmonalniho onemocnéni a p¥i-
tomnych komplikaci.

Na prvni misto fadime péci o prichod-
nost dychacich cest, kdy podavdme mu-
koaktivniléky preferencné formou nebulizace
s cilem snizit viskozitu sekretd v dychacich
cestach a tim zlepsit mukocilidrni clearance
DC. Pacienti inhaluji alfadorndzu (Pulmozyme
2,5mg 1x denné, v dobé plicni exacerbace
i 2x denné) a zaroven i hypertonicky roztok
soli (obvykle 5,85% NaCl 2x denné 4 ml, dle
individuaIni tolerance a potfeby i ¢astéji).
Néktefi pacienti inhaluji manitol v praskové
inhala¢ni formé (Bronchitol 2x denné 400 mg).
Kinhalaci pacienti vyuzivaji vysoce vykonné
kompresorové inhalatory (PARI BOY Pro, PARI
SINUS2 urceny pro nazélni inhalaci). Vzhledem
k vyraznému zkraceni doby inhalace az 0 50 %,
tichému chodu a snadné prenositelnosti pa-
cienti s vyhodou uzivaji inhaldtor PARI eFlow,
ktery pracuje na principu oscilujici membrany.
Nedilnou soucasti této Iécby je respiraéni
fyzioterapie, kdy preferujeme techniky au-
togenni drendze a aktivni cyklus dechovych
technik. Vyuzivame pomucky s pozitivnim
vydechovym pretlakem (PARI O-PEP, RC-
-Cornet, Acapella, flutter). K mobilizaci sekret(i
v distélnich dychacich cestach je indikované
uziti pristroje Simeox. Pom{cky Treshold IMT
a Treshold PEP pak vedou ke zvy3eni svalové
sily a vytrvalosti nddechovych a vydecho-
vych svald, tim se zlepsi rozvijeni hrudniku.
V ramci fyzioterapie doporucujeme i kondi¢ni
cviceni s cilem udrzovani kardiopulmonalni
vykonnosti a dobré télesné kondice.
Reedukaci respira¢nim fyzioterapeutem by
méli vsichni CF pacienti podstoupit nejméné
1 ro¢né.

Dalsim cilem je zmirnéni zanétu dycha-
cich cest a Iécba bronchialni obstrukce.
V ptipadé prokazané bronchidlni hypereak-
tivity poddvame s vyhodou inhala¢ni korti-
kosteroidy (budesonid 2 x 800 pg, flutikazon
2 x 500 pg). V pfipadé soucasné pfitomné
bronchialni obstrukce je vhodna kombinova-
na lé¢ba inhala¢nimi kortikosteroidy spolec¢-
né s dlouhodobé pusobicimi betamimetiky.
Pokud pres nasi veskerou snahu dochazi k roz-
voji chronické hypoxemické respira¢ni insufi-
cience, pak je na misté zahdjit dlouhodobou
domaci oxygenoterapii (DDOT). Indika¢ni



