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1. Uvod

Cysticka fibréza je multisystémové onemocnéni charakterizované progresivnim
plicnim onemocnénim, vedoucim k respiracnimu selhani, poruchou pankreatu, jaternim
onemocnénim, které muze progredovat k cirhdze, problémy stfevni motility a zvySenou
koncentraci elektrolytii v potu. Prakticky vSichni muzi jsou neplodni pro atresii nebo uplné
chybéni vas deferens.

CF je komplexni onemocnéni vyzadujici holisticky pfistup k 1écbé. Zasadni pro
optimélni 1éceni a jeho vysledky je péfe v centrech tymem poucenych a zkuSenych
zdravotnikl. Specializovana pée ma lepsi vysledky v pfezivani i kvalité Zivota. Tato péce
zahrnuje Casté klinické hodnoceni a monitorovani komplikaci 1€kati a zdravotniky specialné
cvi¢enymi v léCeni CF a v Casném zahéjeni terapie.

Standardizace této péce je nutna. Cilem tohoto sd€leni je definovat standardy rutinniho
hodnoceni, sledovani a lé¢eni nemocnych CF v Evropg. Autofi doufaji, Ze to bude pfijato
vSemi evropskymi centry.

2. Definice centra

Centrum ma mit tym pracovnikl, moznost poskytovat rozsahlou péci a byt schopné
lécit vSechny komplikace. Ma byt soucésti universitni nemocnice s propldcenim zajiSténym
poskytovatelem zdravotni péce. V zemich, kde funguje sdilend péce mezi centrem a malymi
nemocnicemi, které jsou blize bydlisti nemocného, ma centrum koordinovat péci a piejima
kone¢nou zodpovédnost za 1éCeni a jeho vysledek. Sdilend péce nemize byt hodnocena jako
ekvivalent centralizované péce a méla by byt rezervovana pouze pro nemocne, kteti bydli
daleko od centra a pro které je ze socidlnich divodl néavstéva centra obtizna. Nemocnice
provozujici sdilenou péci se musi fidit stejnymi standardy jako hlavni centrum, coZ
pfedpokladd pomoc a moZznost konsultace s centrem.

Centrum ma pecovat o nejméné 50 nemocnych. Reditel centra ma byt zkuseny CF
1€kat, pracujici nejméné s jednim dal$im v CF zkuSenym lékafem. Kromé toho mé centrum
mit podle poctu pacientd rizné mnozstvi CF sester, dietologli, fyzioterapeutii, socialnich
pracovnikd, psychologti, farmakologii a mikrobiologli. M4 mit v rdmci nemocnice Uzky vztah
ke konsultantim specializovanym v gastroenterologii, hepatologii, endokrinologii,
otorinolaryngologii, obecné, hepatologické a pediatrické chirurgii, rentgenologii, porodnictvi
a gynekologii (vCetné asistované reprodukce), infekénich nemoci a jejich kontroly,
revmatologii, oftalmologii a nefrologii. M& mit Uzky styk s Narodnim transplantacnim
centrem.

Pro centrum maji byt dostupnd tato zatizeni: radiologie s moznosti CT a zkuSenosti
v bronchidlni embolizaci; laboratof pro funkéni vySetfeni plic; pracovisté se zkuSenosti
zavadét centrdlni zilni katetr, nasogastrické a gastrostomické sondy; mikrobiologicka
laboratot s kontaktem Kk referen¢nim CF mikrobiologickym laboratofim, schopnost
diagnostiky se spolehlivym provadénim potnich testl a analyzou mutaci genu CFTR.

Centrum ma mit psané smérnice a moznost 1é€eni vSech komplikaci: pneumotoraxu,
hemoptyzy, alergické bronchopulmonalni aspergilozy (ABPA), mykobakterialnich infekci,
syndromu obstrukce distdlniho stfeva (DIOS), gastrointestindlniho krvaceni, portalni
hypertense, cirh6zy, diabetu, osteopordzy, respiracniho a kardidlniho selhani, poruch sluchu,
nosnich polypi, chronické sinusitidy a ostatnich ORL komplikaci.



Nemocni musi mit 24 hodiny denn¢ moZznost telefonického kontaktu pro radu, feSeni
naléhavé situace nebo jinou konsultaci.

3. Clenové multidisciplinarniho tymu

Nemocni s CF musi dostavat multidisciplinarni péci.

3.1. Reditel CF centra

Pneumolog détsky nebo pro dospé€lé. Léceni nemocnych a vedeni centra by mélo byt
hlavni naplni jeho prace.
3.2. CF specialista
Specialista pro respira¢ni choroby nebo pro gastroenterologii s akreditovanou zkusenosti
s CF. Praci v centru by mél vénovat minimalné 1/3 své pracovni doby.
3.3. CF sestra
Mc¢la by vénovat vSechen nebo téméf vSechen Cas praci v centru.
Koordinuje pé¢i mezi nemocnym, rodinou, sluzbami a nemocnici. Edukuje, poskytuje péci,
radi a je divérnikem.

3.4. CF fyzioterapeut

Stanovi optimalni fyzioterapeuticky rezim. Moderni fyzioterapie ma preventivni charakter
a méla by byt nedilnou soucasti denniho rezimu CF pacienta.

3.5. Dietolog

Radi a vychovavd nemocného v principech spravné vyzivy v zavislosti na véku a
okolnostech (diabetes apod.) a to jak v nemocni¢ni tak ambulantni pé¢i.

Formalni hodnoceni vyzivy kombinuje dietni denik a rozbor, ktery méa byt hodnocen
aspon jednou ro¢né. Tyka se slozek potravy, enzymi, obsahu tukd, frekvence stolic, ptiznakt
zacpy, podavani vitaminl a doplik.

Antropometrické méreni: pti kazdé navstéve se hodnoti vaha v kg, vyska v metrech,
u malych déti obvod hlavy v centimetrech. Vysledek se srovnava s referenénimi hodnotami.
Vyjadiuje se v percentilech, procentech normy nebo jako standardni odchylka (SD) nebo
Z skore. Uzivaji se 1 percentily BMI

Posuzovani pankreatické funkce a stifevni absorpce: U Pl nemocnych jednou rocné
event. dle potfeby hodnotit stav stfevni absorpce. Mé&fi se hladiny vitamind A,E a D,
K vitamin podle protrombinového ¢asu. Hodnoti se adekvatnost substituéni 1é€by ve vztahu
k pfijmu tukt. U PS pacientt ktefi maji genotyp o kterém se vi, ze byva spojen s insuficienci
pankreatu je tfeba jednou ro¢né vysetfit elastazu 1.

Puberta je opozdéna, od 10ti let véku je tfeba posuzovat jeji vyvoj

Kostni densita a télesné slozeni se hodnoti skenovanim pomoci DEXA u vSech
nemocnych nad 10 let. Neni jednozna¢ny konsensus na to, jaké maji byt intervaly mezi
vySetfenimi.

3.6 Socialni pracovnik

poméha v emocnich 1 praktickych problémech. Musi védét, jak nemoc zasahuje do
zivota nemocnych.

3.7. CF psycholog

Psycholog by mél vénovat CF nejméné 50% svého pracovniho Casu

Ve spolupréci s ostatnimi aplikace na dikazech zaloZenych pftistupd, tj. kognitivné
behaviordlnich technik k zvladnuti proceduralnich problému a problémil s jidlem. Zabyvat se
feSenim problémi s chronickou bolesti a dusledky segregace, konsultace a dohled na ostatni
¢leny CF tymu

3.8. Klinicky farmakolog CF centra

sleduje a radi v moznych a aktudlnich interakcich 1€kii. Zvl. dtlezité je stanoveni
hladin antibiotik, pfedev§im aminoglykosidii v seru pro maximalni terapeuticky efekt a
minimalni toxicitu.



3.9. Klinicky mikrobiolog

NejcastéjSimi patogeny u CF pacientt jsou Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus
aureus, Burkholderia cepacia sfadou genomovart, Stenotrophomonas maltofilia,
Achromobacter xylosoxidans, Pandorea apista a netuberkulosni mykobakterie. Casté
respiracni patogeny jako Haemophilus influenzae,Streptococcus pneumoniae a Moraxella
catharalis  jsou vzacnéj§i. Obcas  jsou nemocni  chronicky  kolonizovani
enetrobakteriemi.Aspergillus fumigatus a Candida jsou ze sputa Casto izolovany. Muze
vzniknout ABPA.

Mikrobiolog zajistuje vySetfovani citlivosti mikrobt k antibiotiklim a synergie.

4. Rutinni péce o CF
4.1. Ambulantni péce
Pacienty je tfeba vySetfovat v 1- 3 mési¢nich intervalech, pokud mozno kazdy mésic.
Nové diagnostikované kojence je tieba vidét Castéji, nemocné s mirnym fenotypem
sta¢i kontrolovat jednou za 3 — 6 mésicu.

Kazda kontrola zahrnuje rutinni klinické vysSetfeni, kontrolu vahy, oxymetrii,
vySetfeni funkce plic (dle veéku ditéte) a vysetieni sputa nebo vytéri. Vysettuje se i
vyska u vétSich a obvod hlavy u malych déti, oboji se zaznamenava do percentilovych
grafii. Kontroluje se medikace, kazda zména se podrobné rozebere s rodic¢i pfipadné
S pacientem a sdéli 1€kati v misté bydliste.

Zadouci je separovani nemocnych s pseudomonadovou infekei a bez ni.

Ambulantni kontroly nemocnych infikovanych B. cepacia komplexem nebo
MRSA se konaji v jiny den, na konci dne nebo v jiném miste.

Je-li indikovana i.v. antibioticka 1é¢ba, mélo by se zorganizovat piijeti nebo
zahajeni domaci 1é¢by do 24 — 48 hodin. U domaci 1écby je tfeba pod dohledem Iékate
podat prvni davku a je tfeba zachovat vSechna pfedem dohodnutd kriteria domadci
1é¢by. Nékde je 1écba zahdjena v nemocnici, coZz usnadni monitorovani hladin a
moznych vedlejSich u€ink.

Nemocni maji mit po celych 24 hodin moZnost dosahnout CF centrum
telefonicky nebo ptfimo. Rutinni telefonické dotazy by se mély odehravat kazdodenné
Vv pfedem urcenou dobu.

4.2. Hospitalizace

CF centrum musi mit dostatek lazek, aby zajistilo okamzité pfijeti. CF centrum
musi mit jasnd pravidla kontroly infekce. Nemocni by méli byt na jednolizkovych
pokojich s vlastnim piisluSenstvim. V kazdém pokoji je tfeba zajistit moznost myti a
desinfekce rukou. Oddélené je tieba oSetfovat nemocné s B. cepacia komplexem a
MRSou. Pro odliSnost genomovarl je tieba od sebe separovat jednotlivé nemocné
infikované B.cepacia komplexem. Neméli by se stykat ani v nemocnici ani mimo ni.

Pii kazdé hospitalizaci je tfeba kontrolovat hyperglykémii a nocni saturace.
Jednou tydné je tifeba vySetiit sputum a spirometrii. 2x denné je tfeba provadét
fyzioterapii, cviceni je tfeba monitorovat pulsni oxymetrii, dodavka kysliku musi byt
po ruce. Musi byt dostupné jasné protokoly davkovani a podavani antibiotik (v€etné
méteni hladin), vyZivy nazogastrickou sondou nebo PEGem, 1éCeni pneumotoraxu,
hemoptyzy v€etné embolizace bronchidlni arterie, diagnostiky a 1éceni ABPA a CFRD
(na CF vazaného diabetu).

Jednou tydné je tfeba vSechny hospitalizované pacienty a nemocné na domadci
1.v. terapii probrat na spolecném sezeni vSech ¢leni CF tymu a lékafd i1 sester
odd¢leni, kde je nemocny hospitalizovan.
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4.3. Sdilend péce.

Provadi se u nemocnych, ktefi nemohou na rutinni vySetfeni dojizdét do centra.
Nesmi vést k suboptimalni péci. Neni mozné, aby 1ékat pracoval v izolaci a staral se o
maly pocet nemocnych. Satelitni jednotka v izkém styku s CF centrem by méla mit
minimaln¢ 20 pacientii a mit specidlni dietni sestru, fyzioterapeuta a sestru specielné
se zajimajici o CF.

Nemocni musi byt oSetfovani oddélen€, nikoli ve vSeobecnych ambulancich a péce

musi spliiovat standardy CF centra.

4.4. Péce o nemocné prechazejici do péce dospélych
Piechod v 16 — 18 letech ma byt flexibilni a respektovat individuédlni zdravotni
stav 1 jeho zralost. Jednotka pro dé€ti a pro dospélé musi izce spolupracovat.

4.5. Rocni hodnoceni
Ditikladné zhodnoceni je tieba udélat u nového pacienta a jednou ro¢n¢.
Ro¢ni prehled obsahuje:
Anamnézu vSech zdravotnich i Zivotnich udalosti od posledniho hodnoceni (ockovani
se hodnoti pii 1. posuzovani, doporucuji se vSechna rutinni o¢kovan i + chifipka)
Kompletni klinické vySetfeni + graf rdstu, vahy a obvodu hlavy (ten se vySetfuje u
malych déti). Vyjadtuje se v percentilech, procentech normy nebo jako standardni
odchylka (SD) nebo Z skore. Uzivaji se i percentily BMI.
Kontrola metod fyzioterapie vcetné inhalacnich technik a péce o inhalatory
fyzioterapeutem.
Spirometrie u déti nad 5 let. Méti se FVC, FEV1, FEFmax (pratok pfi maximalnim
vydechu), FEF 5.5 (pratok mezi 25% a 750 VC). Vyjadiuje se v procentech
nalezitych hodnot. Dilezitd je ochrana pfed infekci. Je tfeba vySetfovat ve velké
vétrané mistnosti, uzivat filtry a dé€lit pacienty podle mikrobidlnich nalezi.
Hodnoceni vyZivy, zahrnujici

a. Bézny jidelnicek - sloZeni stravy, kaloricky pfijem, v tucich rozpustné

vitaminy

b. Pankreatickou substituci, frekvence a charakter stolic

c. Doplikovou vyzivu event. sondovani

d. Zmény stavu vyzivy, vahové prirastky
Hodnoceni socialni pracovnice a psychologa
Vysetieni krve: KO + diferencidl, hladina Zeleza, zanétlivé markery, (FW, CRP, 1gG)
elektrolyty vcetné¢ Na, Cl, bikarbonat, Ca, Mg, glukdza, rendlni a jaterni funkce,
V tucich rozpustné vitaminy A, D, E, protrombinovy ¢as (obraz hladiny vitaminu K),
IgE, protilatky proti Aspergilu (prick tes, precipitiny), protilatky proti Ps. aeruginosa
jsou-li dostupné
Elastaza 1 ve stolici u pankreaticky suficientnich, tuk ve stolici jsou-li znamky
malabsorbce. RTG plic, ultrazvuk jater, sputum nebo vytéry
oGTT u nediabetickych nemocnych nad 10 let

10. Kostni densita DEXou u v§ech nemocnych nad 10 let.
11.Puberta je opozdéna, od 10ti let véku je tfeba posuzovat jeji vyvoj

el el

4.6. U novych pacientu

Opakovat potni test

Genotypizace, pokud neni hotova

Potvrdit pankreatickou insuficienci 1 kdyZ nemocny uziva substituci
Ptedat vSechnu literaturu centra a seznamit se cleny tymu



4.8. Nove diagnostikovany pediatricky pacient

Do 24 hodin po potvrzeni diagnézy ma dit¢ a jeho rodice vidét 1€kar, ktery se o né
bude starat. Obéma rodi¢lim soucasné¢ je tteba podrobné¢ a citlivé vysvétlit diagndzu. Zahaji se
edukace rodiny, piipadné ditéte. Rodina muze potiebovat pomoc socidlni pracovnice a
psychologa.

Pocate¢ni hodnoceni zahrnuje kompletni anamnézu, fyzikalni vysetieni, stav vyzivy,
saturaci. U déti 5-6tiletych funkce plic. ABR u déti v horSim stavu, RTG plic a zékladni
HRCT jsou-li indikovany. Sputum nebo vytéry, event. vySetieni indukovaného sputa nebo
bronchoskopie s lavazi. Vysetfeni krve jak uvedeno v kapitole 4.5.7. Pankreaticka funkce se
zhodnoti vySetfenim elastazy 1 a stievni malabsorbce vySetfenim tukii ve stolici, idealné 3
denni analyza.

Sourozenciim se provede potni test. Je tfeba nabidnout genetické vysetieni a screening
V §irsi roding.

Lécebny program musi zacit ihned. U pankreaticky insuficientnich nemocnych zac¢ne
substituéni 1é¢ba, podavani v tucich rozpustnych vitaminl a uprava vsech deficitti ve vyzive.
Ma-li dité¢ znamky plicniho postizeni (produktivni kaSel, tachypnoe, znamky hyperinflace,
nizkou saturaci) doporucuje se vétSinou zacit s i.v. antibiotickou 1é¢bou. Na prechodnou dobu
miuZe byt ordinovana inhalace beta—agonistu, antibiotik, mukolytik a kortikoidi, osvedéi-li se,
Ize v ni pokraCovat. Pacient ma mit vlastni nebulizator a musi ho umét uzivat. Provede se
vycvik fyzioterapeutickych metod vhodnych pro dany vék, cilem je dobré zvladnuti technik
rodi¢i. Fyzioterapeut centra by mél navazat kontakt s fyzioterapeutem v misté¢ bydlisté a
zajistit kontinuitu péce.

4.9. Nove diagnostikovany dospély nebo nemocny s atypickou CF.

Vétsinou se pozd¢ diagnostikuji nemocni s mirnym pribéhem a normalni funkei
pankreatu. Casto méli dlouhou dobu piiznaky a znepokojovalo je, Ze nemaji diagnozu.
Diagnoza CF je ale mlze Sokovat, obavaji se pfedcCasného timrti. Je tfeba s nimi podrobné
probrat pribéh u mirnych forem. VySetii se vSe jako u zavaznych onemocnéni, dospélym
muzim se provede analyza spermatu a vysvétli se jim pri¢ina neplodnosti a mozné feseni.

4.10. Léceni atypickych forem CF

Atypickd forma se muze projevit jako vrozené chybéni vas deferens (CBAVD),
sinusitida, nosni polypy, difusni bronchiektazie, akutni, opakovanda nebo chronicka
pankreatitida. ProkaZe-li se jen jedna mutace genu CFTR, je tfeba patrat po vzacnych
mutacich nebo polymorfismech. M4 to vSak jen teoreticky vyznam a neovlivni lécbu.

Témét 75% muzti s CBAVD mé nejméné 1 mutaci. Pied asistovanou reprodukci je
tteba geneticky vysSetfit jak tyto muze tak partnerku.

Léceni atypickych forem je individualni. Méli by byt monitorovani a mély by se hlidat
mozné komplikace. Nemocny by mél byt jednou za 6 — 12 mésict vySetfen v centru a mél by
védét, Ze se tam ma obratit kdykoli by se objevily nové respiratni nebo gastrointestinalni
pfiznaky.

5. Uloha ostatnich specialistii v pé¢i o CF
5.1. Gastroenterolog
Vysetfeni exokrinni funkce pankreatu. Zlatym standardem je sekretin-
cholecystokininova stimulace pankreatické sekrece, test ma vSak mnoho nevyhod.
Neinvazivni jednoduchou metodou je vySetieni elastazy 1 ve stolici.
Pancreatitis. Pankreaticky suficientni pacienti mohou mit zichvaty pankreatitidy.
Maji-li bolesti bficha, je tieba vysetfit sérovou amylazu a lipdzu. UZ nékterych mutaci muze



dojit k postupnému poklesu funkce pankreatu, jednou ro¢né je proto tfeba vysetiovat elastazu
1 a jsou-li vysledky hrani¢ni, sledovat tuk ve stolici.

Mekoniovy ileus se vyskytuje u 10 — 15% novorozencu s CF.

U adolescentit a dospélych se mize vyvinout DIOS (distalni intestinalni obstruk¢éni
syndrom). Kazd4 bolest bficha vyzaduje monitorovani (nativni snimek bficha). CT sken miize
vyloucit apendicitidu nebo periapendikularni absces a invaginaci.

Ostatni projevy: Gastro-esofagedlni reflux,fibrotizujici kolonopathie. GI projevy CF
muze napodobit celiakie, zanétlivé stfevni procesy, striktury a adhese po operacich a syndrom
kratkého stieva.

5.2. Hepatologie

Pti kazdé navstéve je nutna palpace jater a sleziny, Ro¢ni posouzeni obsahuje jaterni
testy (aminotransferazy, bilirubin, alkal. fosfatdzu, GGT, albumin, protrombinovy Ccas,
glukozu) a kompletni krevni obraz k vylouceni hypersplenismu. Jednou ro¢né je tfeba provést
ultrazvuk jater a posoudit pravidelnost parenchymu, periportalni fibrézu a uzlovitou
ptestavbu. Dopplerovské vySetieni informuje o portalnim pritoku. V specielnich ptipadech se
provadi MRCP, ERCP, hepatobiliarni scintigrafie, endoskopie a jaterni biopsie. Komplexni
tym sleduje na CF véazané jaterni postizeni (CFRLD). Nutny je kontakt s transplantacnim
centrem.

Léceni zahrnuje prevenci a upravu poruch vyzivy, ¢asné podani ursodeoxycholové
kyseliny (UDCA), specifické 1éceni portalni hypertense, jaterniho selhani a transplantaci jater.
Je tfeba mit po ruce zafizeni potfebné k zvlddnuti velkého GI krvaceni s naslednou
sklerotizaci nebo podvazanim cév.

5.3. Vnitini sekrece pankreatu

Po 10. roce zivota je tfeba kazdorocné u vSech pankreaticky insuficientnich
nemocnych provadét oGTT, aby se v¢as odkryl na CF véazany diabetes (CFRD). U diabetu je
tfeba sledovat HbA .

Vznik CFRD casto pifedchazi ztrata vahy a zhorSeni funkce plic. Priznaky
hyperglykémie ma v dobé diagnézy CFRD jen malo nemocnych. Pfi¢inou nemoci je
insulinopenie, proto je tfeba 1éCit insulinem. Je tfeba monitorovat pozdni komplikace diabetu.

5.4. Na CF vazané kostni onemocnéni (CFRBD)

Pokles mineralni density (BMD) pod Z skore pro dany v€k nebo jedna ¢&i vice
patologickych fraktur svéd¢i pro kostni onemocnéni. Doporucuje se sledovat BMD hlavné
v dobé rustového spurtu. Predisponujici faktory jsou maly piijem vitaminu D a K a Kalcia,
mensi pohyblivost, opozdéna puberta, hypogonadismus, vliv zanétlivych cytokind, steroidni
terapie a CFRD.. Je tieba jednou za rok sledovat hladinu vitaminu D a suplementovat ji, je-li
treba, dodavat dostatek mléka, cvicit. VIliv vitaminu K neni jednoznaéné prokazan,
suplementace se doporucuje. Je tieba odkryvat a 1é¢it opozdéni puberty, u nemocnych se
snizenou hodnotou BMD postpubertalné je tfeba métit hladinu sexudlnich hormont a podavat
je, jsou-li snizeny. Efekt této 1é¢by neni zatim prokazan.

BMD by se u nemocnych s malym rizikem mél vySetiovat za 2-3 roky, je-li snizen,
nasleduje vySetieni v krat$im intervalu. Rizikové skupiny jsou nemocni s FEV1< 50% n.h., pfi
peroralni nebo inhala¢ni 1é¢bé steroidy, u DM nebo pii rodinné zaté€zi osteopordzou. Je-li
BMD signifikantn€ sniZzen, neodpovida na dietu a cviceni, je tfeba zvaZzit podavani
bifosfonatli. Kandidati na transplantaci by méli byt 1éCeni vcas.

5.5. ORL komplikace



Spoluprace s otorhinolaryngologem je nutna, symptomatickou sinusitidu nebo polypy
maji téméi vSichni nemocni CF. Provadéji se operace (polypectomie, submukosni resekce
véetné endoskopické chirurgie sini aj. Je tfeba provadét audiometrii pfi podavani
aminoglykosidi. Polypy mohou vyvolavat no¢ni apnoi a vést k poruse ristu.

5.6. Porodnictvi a gynekologie
Sexualni zdravi je dilezité a informace musi dostat vSichni, kdo mohou byt sexuélné
aktivni. Je tfeba diskutovat o antikoncepci véetné bariérovych metod (ochrana pired HIV).

5.6.1. Tehotenstvi u CF
Mnoho zen s CF je stejné fertilnich jako jsou ne CF Zeny. Pfi poklesu FEV; pod 50%
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osobou CF tymu.

5.6.2. Plodnost
Praktické 1 etické problémy musi probirat s tymem kazdy par, kde jeden nebo oba
partneti maji CF.

5.6.3. Zenska neplodnost
se 1é¢i stejné jako u ne CF zen

5.7. Muzska neplodnost
se muze léCit aspiraci spermatu z epididymis a intracytoplasmickiou injekci do vajicka
(ICS).

5.8. Geneticke poradenstvi

Vsem rodindm nové diagnostikovanych nemocnych a jejich piibuznym je tieba
poskytnout genetickou informaci zahrnujici riziko pfistich téhotenstvi. Poradu je tieba
nabidnout Siroké rodin€. Rodina by méla dostat pisemnou informaci, aby mohla informovat
ptibuzné, kteti by se chtéli dat vySetfit.

5.9. Zobrazovaci metody
RTG, CT, ultrazvuk, DEXA a angiografie maji byt dostupné ve vSech CF centrech.

5.9.1. RTG hrudniku

Pro posuzovéani vyvoje nemoci ma zésadni dllezitost, je vSak tieba zvazit radiacni
zaté€z. Snimek by se mél déla jednou ro¢né, navic jen tehdy, je-li zdvazné podezieni na vyvoj
novych zmén jako pneumonie, PNO, ABPA nebo necekané respiracni pfiznaky. S progresi
nemoci je RTG méné citlivym ukazatelem zmén. Existuji rGzné skorovaci systémy,
doporucuje se Northern CF Score, které vyzaduje jen zadoptedni snimek.

59.2.CT
HRCT je citlivéjsi nez RTG v odkryti jak Casnych, tak progredujicich zmén. CT je
dilezit¢ 1 vodkryvani atypickych mykobakteridlnich infekci a pneumothoraxu. CF
angiografie se uziva k odkryti plicnich kolateralnich arterii u hemoptyzy a zvazuje-li se plicni
embolizace. CT vySetieni je tfeba i pro posouzeni sinusitid.

5.9.3. Plicni angiografie
Je tfeba, aby plicni angiografie a embolizace byla pro terapii velké hemoptyzy
dostupné 24 hodin denné€. Musi byt zajisténa telefonicka sluzba



5.9.4. Zobrazovaci metody u gastrointestindlnich a jaternich onemocnéni

Nativni snimek bticha u distalniho intestinalniho obstrukéniho syndromu. Je diilezita i
dostupnost vySetfeni tlustého stfeva. Urografin/gastrografinové nalevy jsou dulezité pro
urgentni 1éCeni, je tfeba, aby byly dostupné v kratké dob&. Sonografické vySetteni jater
pravidelné, alesp. 1x ro¢né€. Pro podrobné;jsi vysetteni CT nebo scintigrafie jater.

5.9.5. Urogenitalni problémy
U nemocnych s atypickou CF mlize pomoci ultrazvuk vas deferens.

5.9.6. Echokardiografie
je dulezita pro posouzeni plicni hypertenze a pied transplantaci.

5.9.7. Pristup do Zily
V nékterych centrech se periferni katetry nebo komurky pro trvaly zilni pfistup zavadéji za
kontroly ultrazvukem. CZK zavadi vmnoha centrech chirurg (pediatricky nebo
specializovany na cévni chirurgii). Ve vSech centrech by méli tento postup ovladat 1 nebo 2
chirurgové.

Cena a zabezpeceni tymu v CF centru

Témér vSechny déti s CF prezivaji dnes dobie do dospélosti a nemocni s CF dnes dozivaji
4. a 5. dekady zivota. CF uZ neni fatdlni nemoci détského véku. Vysoce kvalitni péce
vyzaduje patficny pocet ¢lenti tymu a piisluSenstvi podle poctu nemocnych navstévujicich
centrum. Vydaje na péci kazdého pacienta trvaji cely Zivot a stoupaji s prodluzovanim veéku
nemocnych.

Nejvetsi vydaje spocivaji v celozivotnim uzivani ndkladnych 1¢ékt, predevSim
peroralnich, nebulizovanych nebo intravenosnich antibiotik. Uké4zalo se, ze priibéh nemoci u
chronicky infikovanych P. aeruginosa je horsi nez u neinfikovanych. Pti prvni infekei je tedy
tteba agresivni nebulizacni antibioticka 1éCba, s cilem eradikovat mikroba pfi prvnim zachytu.
Pacienti infikovani chronicky P. aeruginosa dostavaji kazdé 3-4 mésice i.v. antibiotika, aby
se pokud mozno udrzela stavajici funkce plic. Ke zmirnéni a oddaleni progrese nemoci jsou
Casto celoZivotné predepisovana inhalacni antibiotika a Pulmozym. Nemocni indikovani
k transplantaci mohou byt po dobu ¢ekani udrzovani po fadu let Castymi hospitalizacemi,
trvalou i.v. antibiotickou 1é¢bou, nocnim podavanim kysliku, neinvazivni ventilaci a vyZivou
sondou. Cena této péce je velmi vysoka a nemoznost ziskat prosttedky a pristup k dobré péci
vede k $patnym disledkim.

Vysledek studii hodnoticich cenu péfe ukazal, Ze se zhorSovanim nemoci stoupaji
naklady. Pro nemocné chronicky infikované P. aeruginosa stoupaji naklady 3x a koreluji
s postizenim funkce plic. U nemocnych neinfikovanych P. aeruginosa nekoreluji naklady
s vékem a piekvapive ani se stavem vyZivy.

Zajistovani péce se v jednotlivych statech 1isi a zalezi na systému zdravotni péce.

Cenu fungujiciho CF centra mize byt pomérné snadné urcit. Pacienti jsou registrovani
Vv databazi a mohou byt kategorizovani podle pozadavkl na 1éCeni, které zalezi na zavaznosti
nemoci. Velikost tymu zaleZi na poctu sledovanych pacientii. Naklady centra se vypocitaji
z nékladii na hospitalizaci, 1éky a tym. Piijjem centra zaleZi na lokalni praxi (prosttedky
vetejného zdravotnictvi a pojisténi).



