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CYSTICKA FIBROZA — DIAGNOSTIKA A LECBA

kritéria jsou shodnd s doporucenimi u non-
CF populace. Vzhledem k vyhledové indikaci
transplantace plic a nutnosti zachovat dobry
stav vykonnosti nasich pacientd preferuje-
me DDOT mobilnimi zafizenimi (Homelox,
SimplyGo, Devilbiss iGo, Zen-0). U CF pacientl
s pokrocilym plicnim onemocnénim indikuje-
me oboustrannou transplantaci plic (LuTx)
(Tab. 12) (15).

Lécbu plicniho onemocnéni CF urcuji
i pfitomna komplikujici postizeni. Pro cys-
tickou fibrézu je oproti nonCF populaci typic-
ka vyssi incidence alergické bronchopulmo-
nalni aspergildzy (16) i netuberkulézni plicni
mykobakteriézy (17). Na dand onemocnéni
myslime vzdy pfi zhorseni klinického stavu
pacienta (vCetné progrese poklesu FEV)), kte-
ry nelze vysvétlit infekeni plicni exacerbaci.
Diagnosticka kritéria a zpusob Ié¢by se nelisi
od nonCF nemocnych, vzdy postupujeme dle
platnych mezindrodnich doporuceni. V rdmci
pravidelné dispenzarizace CF pacient(i v cen-
tru po téchto komplikacich cilené patrame
(Tab. 13). Lé¢ba pneumotoraxu (18) je stejna
jako lé¢ba pneumotoraxu u nonCF nemocné-
ho. Myslime vsak na to, ze chirurgické feseni
muze znesnadnit naslednou transplantaci plic
(riziko masivniho krvaceni pfi rozrusovani ad-
hezi pleury). Drobna hemoptyza (18) je u CF
nemocnych s bronchiektaziemi bézna. V te-
rapii zavadime antibiotickou lé¢bu a béznou
peroralni hemostyptickou terapii. V pfipadé
masivni hemoptyzy je pIné indikovana lé¢ba
za hospitalizace, opét se nelisi od 1é¢by nonCF
populace.

V oblasti hornich cest dychacich byva
¢astou komplikaci nosni polypéza a chronic-
ka sinusitida. Farmakologicky nosni polypd-
zu lé¢ime lokalnim podanim kortikosteroida.
V pfipadé masivniho nélezu, ktery deformuje
nos a zamezuje jeho prlichodnosti, je nutny
chirurgicky zakrok (polypektomie). Pfi chro-
nické sinusitidé s vyhodou doporucujeme
nasalni inhalaci mukolytik, pfipadné i anti-
biotik (viz vyse). Chirurgicka sanace chronické
sinusitidy je indikovana u pacientl v rdmci
transplantace plic.

Nedilnou soucasti 1é¢by CF je lécba pFi-
tomnych gastrointestinalnich projevi
a jejich komplikaci, po kterych musime
vzdy aktivné patrat v rdmci dispenzarizace

CF nemocnych (Tab. 13). Zevni insuficienci

pankreatu diagnostikujeme na zakladé typic-
kych klinickych projev, laboratorné doplnu-
jeme vysetieni elastazy-1 ze stolice. V pfipa-
dé zjisténi pankreatické insuficience je nutna
substitu¢ni terapie pankreatickymi enzymy
(Kreon). Pankreatickou substituci podavame
pfed kazdym jidlem a ddvka nema prekro-
¢it 10000 jednotek lipdzy na kilogram a den.
Pankreaticka substituce neni indikovana pou-
ze u pacientl s peroralnim ¢i enteralnim pfi-
jmem potravy, je nutné ji podavat i u pacientl
s plnou parenteralni vyzivou! Je nutné myslet
i na to, Ze pacienti s dosud zachovalou zevni
sekreci slinivky jsou ve vysokém riziku rozvoje
pankreatidy (19).

S pankreatickou insuficienci Uzce souvisi
hypovitaminéza vitamini rozpustnych
v tucich. Vitaminy A, D a E substituujeme jiz
v dobé stanoveni diagnézy CF bez ohledu na
to, zda je pacient pankreaticky insuficient-
ni. Ridime se naméfenou sérovou hladinou
téchto vitamin(. Deficit vitaminu K hodno-
time dle hodnot krevni srazlivosti, substituci
indikujeme v pfipadé antibiotické 1écby, téz-
ké hepatopatie a osteopordzy. Preferujeme
kombinované preparaty (DEKAfib, Paravit
CF), mnohdy je nutné navic pfidat vitamin
D (Vigantol, orodisperzni forma D3 Axonia
Orofast), a to vzdy s pankreatickou substitu¢ni
terapii. Nesmime zapominat na teratogenni
efekt vitaminu A u pacientek, které planuji
graviditu.

Diabetes vazany na CF (CFRD) je du-
sledkem fibrotizace slinivky a Ubytku poctu
Langerhansovych ostravkd, dochazi k opoz-
dénému uvolnovani inzulinu, které vede
k rychlému vzestupu glykemie po jidle. | po
této komplikujici diagnéze aktivné patrame,
a to provedenim oralniho glukézového to-
leran¢niho testu (oGTT) (Tab. 13). V budouc-
nosti predpokladame, ze oGTT nahradi po-
uziti senzorl pro kontinualni monitorovani
glykemii (CGM) (a to po dobu 10-14 dnu).
CFRD se rozviji plizivé, myslime na néj u jinak
nevysvétlitelné ztraty hmotnosti a poklesu
FEV,. V pfipadé potvrzeni CFRD je indikova-
na inzulinoterapie. Dominujicim problémem
u CFRD je kompenzace postprandidlni hyper-
glykemie. Velmi slibné se v tomto sméru jevi
kombinace uziti inzulinové pumpy a CGM,
kdy na zakladé informaci z CGM inzulinova
pumpa sama upravi dodavku inzulinu do téla.
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Ddrazné nedoporucujeme diabetickou dietu
(pouze zakazujeme ,rychlé” cukry) a nevhod-
né je podavani perordlnich antidiabetik (20).

Hepatopatie vazana na CF (CFLD) u CF
nemocnych vykazuje vyrazné interindividual-
ni rozdily, od elevace jaternich enzym( bez
jednoznac¢ného strukturdlniho postizeni
jaterniho parenchymu az po rozvinutou
jaterni cirhézu s portdini hypertenzi, hy-
persplenismem a selhanim jater. Po CFLD
také aktivné patrame (Tab. 13), hodnotime
laboratorni hodnoty jaternich test(i a nalez
pfi ultrazvukovém vysetfeni bricha. V pfi-
padé nélezu strukturdlni patologie dopl-
nujeme presnéjsi elastografické vysetieni
jater. Z farmakologické 1é¢by mame k dispo-
zici kyselinu ursodeoxycholovou (Ursofalk
v davce 20 mg/kg/den ve 2 dennich ddv-
kach). V pfipadé prikazu jicnovych varixd
je indikovana jejich ligace, vétsinou nestaci
pouze 1 sezeni a zékrok je tfeba opakovat
(vjednom sezeni se liguje maximalné 6 uz-
1G). Pacienti s pokrocilou jaterni cirhézou
jsou indikovani k transplantaci jater (21).
V souvislosti s uzivanim CFTR modulatort
vyvstava problém nezadoucich ucinkl té-
to Ié¢by v podobé hepatotoxicity (Tab. 6),
opét sledujeme jaterni testy a nalez ultra-
zvukového vysetieni jater. V rdmci diferen-
cidlni diagnostiky u klinicky vyznamného
postizeni jater a soucasné terapie CFTRm
doplriujeme bioptické vysetieni. Pti terapii
CFTRm dochdzi u CF nemocnych k narustu
hmotnosti, ktery je ¢asto spojeny s elevaci
jaternich testl a rozvojem steatdzy jater. Zde
nastésti dochazi pfi fizené redukci hmotnosti
k pomérné rychlé upravé do normy.

Cilené patrame i po metabolické kostni
nemoci (CFRBD, CF vazana kostni nemoc)
monitoraci hladiny vitaminu D a denzito-
metrickym vysetfenim (Tab. 13). Rizikovi jsou
zejména pacienti s tézsi formou plicniho po-
stiZzeni a se Spatnym stavem vyZzivy. V terapii
se uplatni kromé substituce vitaminu D také
uziti kombinace vitaminu D spole¢né s vap-
nikem (Calcichew D3, Caltrate D3) a podani
vitaminu K, v tézsich pfipadech je nutné po-
davat bisfosfonaty. Samoziejmosti je i strava
s dostatkem bilkovin, pankreaticka substituce
a dostatec¢ny pohyb (22).

Cholelitidza a gastroesofagealni reflux se
u pacientll s CF vyskytuji vyrazné castéji nez
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