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CYSTICKA FIBROZA — DIAGNOSTIKA A LECBA

obsahem tuk a bilkovin. Doporucujeme ka-
loricky pfijem na drovni 110-200 % normy
(obvykle 120-150 % normy). 35-40 % kalo-
rického pfijmu by mély tvofit tuky a nejmé-
né 20 % bilkoviny (0,83 g bilkovin/kg télesné
hmotnosti/den u dospélych). Nestaci-li pfi-
jem kaloricky bohaté potravy, pak pridava-
me sipping, enteralni (nazogastricka sonda,
perkutanni gastrostomie) nebo i parenterdlni
vyzivu. Dbame i na dostatecny pfijem vitami-
nG (viz vyse) a minerald. Vzhledem ke ztraté
chloridli a sodiku potem je indikovano i do-
solovani ¢i ptimo substituce NaCl (zelatinové
kapsle, 2-4 g/den) v pfipadé nadmérného
poceni (vlivem horkého pocasi ¢i horecek).
U pacientl indikujeme pravidelné hodnoceni
stavu vyzivy nutriénim terapeutem, ktery
poméha nemocnym se sestavenim vyrovna-
ného jidelnic¢ku individualné pfizptsobeného
véku pacienta, jeho vzdélani a fyzické aktivité
avneposlednitadéijeho socioekonomickym
moznostem a rodinnému zézemi. Se zavede-
nim CFTRm do lé¢by dochazi u nasich paci-
entd nejenom k normalizaci BMI, ale ¢asto je
narlst vahy takovy, ze BMI dosahne hodnot
typickych pro nadvédhu a mnohdy i obezitu.
Zde pak nutri¢ni terapeut pacientim upra-
vuje jidelni¢ek tak, aby obsahoval dostatek
bilkovin a odpovidal racionalnimu stravovani,
coz vede k fizené redukci hmotnosti. Se zave-
denim CFTRm do terapie pravé styl jidelni¢ku
nasich nemocnych doznal nejvétsich zmén,
od vysokokalorické stravy bohaté na tuky se
presouvame ke stravé racionalni s dostatkem
bilkovin (24).

Neodmyslitelnou soucasti péce o CF ne-
mocné je intervence klinického psychologa.
Jednoznacnou indikaci pro konzultaci psy-
chologa je pomoc pfi sdélovani diagnézy,
tranzice (pfechod) pacienta z détské ¢asti CF
centra na dospélou a také jakékoli zhorseni
CF onemocnéni (véetné paliativni péce v ter-
mindlnim stavu CF). Klinicky psycholog ma
nezastupitelnou pozici pfi zvazovani indikace
LuTx. Lé¢ba CFTRm miva jako nezédouci udi-
nek rozvoj depresivnich stav(, i zde je na misté
pravidelné sledovani. U indikovanych pfipadd
pak nasazujeme malou davku antidepresiv
(citalopram).

Tim, jak se postupné prodluzuje median
preziti CF nemocnych, mGzeme ocekavat na-

rdst vyskytu tzv. civilizaénich chorob. Cilené

bychom méli po téchto chorobach patrat,
tak jako to délame u nonCF populace. Jisté
bychom se méli zaméfit na zachyt metabolic-
kého syndromu - hypertenze, hyperlipopro-
teinemie, diabetu mellitu 2. typu a obezity.
Z néj potom vyplyva riziko aterosklerdzy (at
jiz ischemické choroby srde¢ni nebo cévni
mozkové piihody) ¢i syndromu spankové ap-
noe (OSAS). V ramci diabetu mellitu 2. typu
cilime na projevy mikro a makroangiopatie.
V neposledni fadé nas zajima funkce ledvin,
rozvoj nefropatie ma mnoho rizik — opakova-
né uziti nefrotoxickych 1ékd (aminoglykosidy,
imunosupresivni terapie po LuTx), mikroan-
giopatie pfi DM, vliv metabolické alkalozy
(pfi hyponatremické dehydrataci vlivem ztrat
sodiku a chloridd potem).

Vyraznym problémem jisté bude i nérlst
nadorovych onemocnéni, zejména v oblasti
gastrointestinalniho traktu (jatra, Zlucové ces-
ty, zlu¢nik, stfevo) a také non-Hodgkinskych
lymfom. V soucasnosti jiz je k dispozici do-
poruceni screeningu kolorektalniho karci-
nomu (Tab. 12). U pacient( starsich 40 let je
indikovano kolonoskopické vysetieni. V pfi-
padé negativniho nalezu je dalsi kontrolni
vySetreni provedeno s odstupem 5 let. V pfi-
padé nélezu adenomatézniho polypu dopo-
rucujeme kontrolni kolonoskopii jiz za 3 roky.
U imunokompromitovanych CF nemocnych
po organové transplantaci je postup identicky,
pouze screeningovou kolonoskopii indikuje-
me u pacientd starsich 30 let jiz za 2 roky po
provedené transplantaci (25).

Planovani rodicovstvi
a genetické poradenstvi

S prodluzujici se predikovanou stfedni
délkou Zivota se zalozeni biologicky vlastni
rodiny u CF nemocnych dostava z roviny snd
do zcela bézné vsednodenni reality. Az 98 %
dospélych CF muzi je neplodnych v dlisledku
obstrukcni azoospermie pfi agenezi chdmo-
vodd, toto potvrdime vysetfenim spermiogra-
mu. Pacient podstoupi odbér spermii nejlépe
cestou mikrochirurgické aspirace z nadvarlete
(MESA). Ziskanymi spermiemi jsou pak v ramci
procesu umélého oplodnéni (IVF) metodou
ICSI (intracytoplazmaticka injekce spermie
do vajicka) oplodnény oocyty partnerky. Poté
nasleduje embryotransfer. Pravdépodobnost
otéhotnéni je 45%.
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Zeny s CF mohou otéhotnét pfirozenou
cestou, avsak v dlsledku vazkého cervikalniho
hlenu a kyselého pH v déloze je jejich fertilita
oproti zdravym Zendm snizena. UZiti CFTRm
vsak viskozitu cervikdlniho hlenu snizuje
a upravuje délozni pH, dochazi i ke zlepseni
stavu vyzivy, a to vie vede k vyznamné vys-
Simu procentu CF pacientek, které otéhotni
pfirozenou cestou. Pokud se poceti nedafii CF
zeny mohou podstoupit proces IVF. Vzhledem
k zatézi, kterou téhotenstvi pro zenu pred-
stavuje, jsou stavy, kdy otéhotnéni ddrazné
nedoporucujeme (Tab. 14). V dobé, kdy se
pacientka snazi otéhotnét, a nasledné pak
i béhem celé gravidity je nutné z 1é¢by vysadit
potencialné teratogenniléky. Pokud pacient-
ka uziva CFTRm, jejich vysazeni nedoporucu-
jeme. Je nutné ale pacientku poucit o tom, ze
CFTRm prochazeji placentou i do materského
mléka. U novorozence a kojeného ditéte je
nutné kontrolovat jaterni testy a pravidelné
indikovat oftalmologické vysetieni, je vhod-
né téz monitorovat psychomotoricky vyvoj
a mentalni zdravi ditéte.

Zéakladnim predpokladem planovaniro-
dicovstvi je genetické vysetteni partnera ¢i
partnerky na nosi¢stvi mutaci CFTR genu se
soucasné probéhlou genetickou konzultaci.

Zavér

V poslednich Sesti desetiletich jsme
v ramci diagnostiky a lé¢by cystické fibrézy
zaznamenali doslova prekotny vyvoj. Objev
CFTR genu v 80. letech 20. stoleti spustil lavi-
nu zakladniho vyzkumu, ktery ved! k lepSimu
pochopeni patofyziologie a vztah( geno-
typ-fenotyp tohoto klinicky velmi variabilni-
ho onemocnéni. Sekvenace genomu nam da
jasnou odpovéd u oligosymptomatickych pa-
cientld s pouze hrani¢nim vysledkem potniho
testu. Novorozenecky screening umoznuje
velmi ¢asnou diagnostiku CF onemocnéni.
Vyrazné se zlepsily také nase moznosti symp-
tomatické lécby. Diky uc¢inné pankreatické
substituci a vysokoenergetické dieté s vyso-
kym obsahem bilkovin jsme docilili snizeni
incidence podvyzivy u CF pacientd. Zavedeni
protokold eradikacni 1é¢by u ranych stadif
infekci dychacich cest, jakoz i protokoll pro
redukci bakteridlni ndloze v dychacich ces-
tach u chronickych kolonizaci, vedlo spole¢-
né s farmakologickou i nefarmakologickou
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