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Původní práce

Úvod
Za první vědecký popis cystické fi brózy 
(CF) je pokládána publikace americké 
patoložky Andersenové z roku 1938 [1]. 
V České republice byl první nemocný 
s to uto di agnózo u popsán v květnu 
roku 1946 a malý so ubor paci entů byl 

publikován v roce 1948 [2]. O dr. Dag-
mar Benešové, spolu a utorce tohoto 
sdělení, se dodnes mluví jako o „české 
Dorothy Andersen“.

Systematická péče o tyto nemocné je 
pak spojena se jménem doc. MUDr. Věry 
Vávrové a začíná zavedením vyšetření 

chloridů v potu s využitím pilokarpi-
nové i ontoforézy v roce 1960 a kom-
plexní léčby v roce 1965 [3,4].

Nemocní s to uto chorobo u ve 
40. a 50. le tech minulého století umí-
rali obvykle již v předškolním věku. 
V následujících letech se s přibývajícími 
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So uhrn: Úvod: Díky pokrokům v péči o nemocné s cysticko u fi brózo u (CF) se většina těchto paci entů nyní dožívá dospělosti a je předávána 
do péče pne umologa. Cíl: Přehled vývoje a so učasného stavu péče o dospělé nemocné s CF v České republice a zhodnocení vztahu stavu 
plicních funkcí, stavu výživy a kolonizace dýchacích cest. Metody: So ubor je tvořen dospělými s CF sledovanými na pne umologických pra-
covištích od prosince roku 1987 do prosince roku 2007. Ze zdravotní dokumentace byly zaznamenány údaje o přežití, stavu plicních funkcí 
a stavu výživy, kolonizaci dýchacích cest a dalších plicních i mimoplicních projevech nemoci. Výsledky: Celkem bylo sledováno 206 paci entů 
(96 žen). Pankre atická insufi ci ence byla zjištěna u 175 (85,0 %), hepatopati e u 61 (29,6 %) a léčba inzulinem u 58 (28,2 %) nemocných. 
Metabolická kostní nemoc byla zachycena u 70 (46,7 %) ze 150 vyšetřených nemocných. Ze sledovaných nemocných 62 zemřelo (23 žen) 
v průměrném věku 25,4 ± 5,5 roku (medi án 24,3 roku). Přežití bylo horší u nemocných s kolonizací dýchacích cest komplexem Burkholderi a 
cepaci a (BCC) (24,4 ± 4,0 vs 28,5 ± 7,0 let, p = 0,012). K 31. 12. 2007 bylo sledováno 144 žijících paci entů (73 žen) průměrného věku 
27,5 ± 6,5 roku (medi án 26,5 roku), FEV1 64,4 ± 28,5 % náležité hodnoty a BMI 20,9 ± 3,1 kg/ m2. Horší plicní funkce měli nemocní s ko-
lonizací BCC (FEV1 58,8 ± 21,9 vs 67,8 ± 27,3 % náležité hodnoty, p = 0,041) a nemocní v malnutrici (FEV1 49,5 ± 18,5 vs 69,7 ± 25,9 % 
náležité hodnoty, p < 0,0001). BCC bylo kolonizováno 54 (37,5 %), Pse udomonas aeruginosa (PA) 92 (63,9 %) a bez kolonizace BCC či PA 
bylo 40 (27,8 %) paci entů. Malnutrice (BMI < 19,0 kg/ m2) byla přítomna u 38 (26,4 %) paci entů. Závěr: Práce dokumentuje rosto ucí počet 
dospělých paci entů s CF, těsný vztah stavu plicních funkcí a stavu výživy a nepříznivý vliv kolonizace BCC.
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monary and extrapulmonary manifestati ons of CF were collected from pati ents’ records. Results: Total of 206 pati ents (96 females) were 
followed. Pancre atic insuffi ci ency was present in 175 (85.0%), liver dise ase in 61 (29.6%) and insulin tre atment in 58 (28.2%) pati ents. 
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pati ents. Conclusi on: This study confi rms growing number of CF adults in Czech Republic, close relati onship of pulmonary functi on and 
nutriti onal status and also unfavo urable infl uence of BCC colonizati on.

Key words: cystic fi brosis –  adults



Vnitř Lék 2009; 55(6): 542–548 543

Dvacet let péče o dospělé nemocné s cystickou fi brózou v České republice

poznatky o tomto onemocnění zlepšo-
vala dostupná péče a s ní i prognóza 
paci entů tak, že v so učasnosti činí pre-
dikované přežití ve vyspělých zemích 
30– 40 let. CF tedy již řadu let není do-
méno u po uze pedi atrů [5].

O prvním dospělém paci entovi s CF 
bylo ve světě referováno již v roce 
1946 [6]. Shwachman a Kulczycki ve 
známé práci [7] uvádějí mezi 105 ne-
mocnými sledovanými alespoň 5 let 
3 paci enty ve věku 18 a více let, přičemž 
nejstaršímu z nich bylo 22,9 roku. 
Další dospělí nebyli pro dobu sledo-
vání < 5 let do studi e zahrnuti (nejstar-
šímu z nich bylo 33 let).

V českých zemích o CF u dospělých 
referoval poprvé Neto ušek [8] a malý 
so ubor paci entů publikoval Ledeč v roce 
1966 [9]. Pro pne umology však byla tato 
di agnóza dlo uho exotická, o čemž svědčí 
např. článek Marela z roku 1986 [10].

Motolské plicní oddělení bylo díky 
návaznosti na zdejší pedi atrii logicky 
prvním v českých zemích, kde se o do-
spělé s CF začali pne umologové starat. 
První paci ent s CF zde byl hospitalizo-
ván pro pne umotorax v květnu roku 
1984 a nemocní začali být systema-
ticky sledováni v poradně pro dospělé 
s CF od prosince roku 1987. Péče o ně 
je v těchto letech spojena se jménem 
doc. MU Dr. Jaromíra Musila, který 
publikoval desetileté zkušenosti s péčí 
o tyto paci enty v roce 1997 [11].

S narůstajícím počtem dospělých ne-
mocných s CF vyvstala potřeba vzniku 

poraden i při dalších pne umologických 
pracovištích fakultních nemocnic, 
konkrétně v roce 2000 v Hradci Krá-
lové a v Brně a v roce 2001 v Olomo uci 
a v Plzni. Těchto 5 poraden je dodnes 
základem péče o dospělé s CF v České 
republice. So učasná péče se opírá 
o konsenzus Evropské společnosti pro 
CF (ECFS) z roku 2005 [12], dobro u 
ori entaci v této problematice posky-
tuje monografi  e doc. Vávrové et al, vy-
daná v lednu roku 2006 [13].

V předkládaném sdělení se a utoři 
pokusili shrno ut vývoj a so učasný stav 
péče o dospělé nemocné s CF za po-
sledních 20 let a zhodnotit vztah stavu 
plicních funkcí, stavu výživy a koloni-
zace dýchacích cest.

Metody
So ubor paci entů je tvořen všemi ne-
mocnými, kteří byli sledováni od pro-
since roku 1987 na 5 výše uvedených 
pracovištích s di agnózo u CF ověřeno u 
přítomností klinických příznaků a dys-
funkce CFTR [14].

Ze zdravotní dokumentace nemoc-
ných byla s využitím jednotného do-
tazníku retrospektivně zaznamenána 
tato data: pohlaví, věk (u žijících 
k 31. 12. 2007, u zemřelých při úmrtí), 
koncentrace chloridů v potu, mutace 
transmembránového regulátoru vodi-
vosti (CFTR), doba sledování, výskyt vy-
braných komplikací v oblasti dýchacích 
ústrojí, a to nosní polypózy, pne umo-
toraxu (PNO), hemoptýzy a aler-
gické bronchopulmonální aspergilózy 
(ABPA), dále výskyt pankre atické insu-
fi ci ence, hepatopati e (fi bróza a cirhóza 
jater), di abetes mellitus (DM), me-
tabolické kostní nemoci (oste openi e 
a oste oporóza) a rovněž reprodukční 

problematika. U so učasného so uboru 
nemocných pak stav výživy (hodno-
cení pomocí body mass indexu –  BMI) 
a plicních funkcí (hodnoceno pomocí 
objemu usilovně vydechnutého vzdu-
chu za první sekundu –  FEV1), koloni-
zace dýchacích cest vybranými pato-
geny (Pse udomonas aeruginosa, komplex 
Burkholderi a cepaci a a netuberkulózní 
mykobakteri a) a vybrané terape utické 
postupy (dlo uhodobá domácí oxyge-
noterapi e –  DDOT, plicní transplan-
tace –  LuTx, nutriční podpora, inhalace 
alfadornázy, dlo uhodobá inhalační 
léčba antibi otiky tobramycinem a ko-
listinem a dlo uhodobá protizánět-
livá léčba perorálním azitromycinem). 
Údaje o kolonizaci, resp. genomovaru 
komplexu Burkholderi a cepaci a byly za-
znamenány u všech nemocných sledo-
vaných od roku 1994, resp. od roku 
2001.

Při statistickém hodnocení byl po užit 
software Primer of Bi ostatistics, 6th ed.,
McGraw- Hill, Blacklick, OH, USA, 2005.
Ze statistických testů byly k hodnocení 
po užity t-test, 2 test a Pe arsonův ko-
relační koefi ci ent. Pokud není uvedeno 
jinak, jso u data vyjádřena jako prů-
měr ± směrodatná odchylka (SD).

Výsledky
So ubor nemocných
Celkem bylo sledováno 206 paci entů, 
110 mužů a 96 žen. Průměrná hod-
nota koncentrace chloridů v potu byla 
92,9 ± 18,2 mmol/ l. Výsledky vyšetření 
mutací CFTR a genotypů nemocných 
jso u uvedeny v tab. 1, 2. Vývoj počtu 
sledovaných paci entů v plné péči v jed-
notlivých centrech je uveden na obr. 1.

Pankre atická insufi ci ence byla zjiš-
těna u 175 nemocných (85,0 %), 
nosní polypóza u 60 (29,1 %), PNO 
u 20 (9,7 %), závažná hemoptýza vyža-
dující hospitalizaci u 18 (8,7 %) a ABPA 
u 9 (4,4 %) nemocných. DDOT bylo lé-
čeno 6 žijících a 25 zemřelých nemoc-
ných. LuTx prodělalo 10 nemocných, 
z nich 6 dosud žije. Na čekací listině 
LuTx je v so učasnosti 6 nemocných; 
dalších 5 paci entů zařazených na če-
kací listinu zemřelo.

Tab. 1. Výskyt mutací CFTR.

Mutace CFTR Výskyt
F508del 260/ 412 (63,1 %)
G551D 21/ 412 (5,1 %)
CFTRdele2,3(21kb) 18/ 412 (4,4 %)
3849+10kbC>T 12/ 412 (2,9 %)
N1303K 11/ 412 (2,7 %)
3272– 26A>G 6/ 412 (1,5 %)
1898+1G>A 6/ 412 (1,5 %)
2143delT 6/ 412 (1,5 %)
2789+5G>A 5/ 412 (1,2 %)
G542X 4/ 412 (1,0 %)
jiné (výskyt < 1,0 %) 35/ 412 (8,4 %)
neznámé 28/ 412 (6,7 %)

Tab. 2. Genotypy nemocných s CF.

Genotyp Výskyt
F508del/ F508del 84/ 206 (40,8 %)
F508del/ jiná 84/ 206 (40,8 %)
F508del/ neznámá 8/ 206 (3,9 %)
jiná/ jiná 18/ 206 (8,7 %)
jiná/neznámá 4/ 206 (1,9 %)
neznámá/ neznámá 8/ 206 (3,9 %)
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Hepatopati e byla zjištěna u 61 (29,6 %) 
nemocných a porušená glukózová to-
lerance nebo DM s nutností léčby in-
zulinem u 58 (28,2 %) nemocných. 
Metabolická kostní nemoc byla zachy-
cena u 70 (46,7 %) ze 150 vyšetřených 
nemocných.

Šestnáct žen (16,7 %) a 8 mužů (7,3 %)
 má děti. U mužů šlo ve 2 případech 
o plod no u mutaci 3849+10kbC>T, 
v jednom o asistovano u reprodukci, ve 
3 o oplodnění semenem dárce a ve 2 pří-
padech již tyto údaje nebyly k dispozici.

Podso ubor zemřelých nemocných
Ze sledovaných nemocných 62 (30,1 %) 
zemřelo, z toho 39 mužů a 23 žen. Prů-
měrný věk při úmrtí byl 25,4 ± 5,5 roku, 
medi án 24,3 roku a rozmezí 18,4 až
 41,8 roku. Analýza podskupin zemře-
lých podle pohlaví, roku úmrtí a kolo-
nizace komplexem Burkholderi a cepaci a 
(BC) je uvedena v tab. 3.

Podso ubor žijících nemocných
So ubor žijících nemocných k 31. pro-
sinci 2007 byl tvořen 144 paci enty, 
71 mužem a 73 ženami. Průměrný věk 
u nich byl 27,5 ± 6,5 roku, medi án 
26,5 a rozmezí 19,3– 50,4 roku. De-

mografi cká data tohoto so uboru jso u 
uvedena v tab. 4.

Kolonizace dýchacích cest zahr-
novala komplex BC u 54 (37,5 %) 
paci entů, Pse udomonas aeruginosa (PA) 
u 92 (63,9 %) a bez kolonizace kom-
plexem BC a PA bylo 40 (27,8 %) 
paci entů. Dále byla v respiračních se-
kretech zjištěna netuberkulózní myko-

bakteri a u 6 (4,2 %) paci entů, z toho 
šlo ve 4 případech o Mycobacteri um 
avi um a ve 2 o Mycobacteri um fortuitum.

Normální hodnoty plicních funkcí 
(FEV1 ≥ 80 % náležitých hodnot –  NH) 
mělo 41 (28,5 %) nemocných. Ven-
tilační porucha byla v pásmu lehké 
(FEV1 60,0– 79,9 % NH), středně 
těžké (FEV1 45,0– 59,9 % NH), resp. 

Obr. 1. Vývoj počtu paci entů s CF sledovaných v centrech péče pro dospělé.
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Tab. 3. Zemřelí nemocní s CF v letech 1987– 2007.

Podskupina Přežití p- hodnota* Podíl ze sledovaných p- hodnota†

dle pohlaví
• muži (n = 39) 26,2 ± 6,1  39/ 110 (35,5 %)
• ženy (n = 23) 24,2 ± 4,0 0,181 23/ 96 (24,0 %) 0,101

dle roku úmrtí
• 1987– 2000 (n = 31) 24,0 ± 4,7  31/ 70 (44,3 %)
• 2001– 2007 (n = 31) 26,8 ± 6,1 0,045 31/ 175 (17,7 %) < 0,001

dle kolonizace BC§ (n = 50)
• s kolonizací BC (n = 32) 24,4 ± 4,0  32/ 86 (37,2 %)
• bez kolonizace BC (n = 18) 28,5 ± 7,0 0,012 18/ 108 (16,7 %) 0,002

*t-test, † 2 test, § data z období 1994– 2007

Tab. 4. Demografi cká data so uboru žijících nemocných s CF.

Parametr Celý so ubor (n = 144) Muži (n = 71) Ženy (n = 73) p- hodnota*

věk (roky) 27,5 ± 6,5 27,1 ± 6,7 27,8 ± 6,3 0,508
kolonizace BC 54 (37,5 %) 23 (32,4 %) 31 (42,5 %) 0,282
FEV1 (% náležité hodnoty) 64,4 ± 28,5 64,8 ± 28,0 64,1 ± 23,5 0,872
BMI (kg/ m2) 20,9 ± 3,1 21,1 ± 3,1 20,6 ± 3,0 0,225

*t-test (muži vs ženy)
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těžké (FEV1 < 45,0 % NH) obstrukce 
u 37 (25,7 %), 31 (21,5 %), resp. 
35 (24,3 %) paci entů.

Normální stav výživy (BMI ≥ 19,0 kg/ m2) 
byl přítomen u 106 (73,6 %) nemocných, 
v malnutrici (BMI < 19,0 kg/ m2) bylo 
38 (26,4 %) paci entů.

Závislost stavu plicních funkcí a stavu 
výživy na věku a kolonizaci dýchacích 
cest komplexem BC je uvedena v tab. 5; 
korelace hodnot FEV1 a BMI (r = 0,424, 
p < 0,0001) je uvedena na obr. 2.

V léčbě se uplatňovala alfadornáza 
u 109 (75,7 %), inhalační tobramy-
cin u 25 (17,3 %), inhalační kolistin 
u 21 (14,6 %), dlo uhodobě podávaný 
azitromycin u 22 (15,3 %) a nutriční 
podpora u 58 (40,3 %) paci entů.

Diskuze
Vývoj přežívání nemocných s CF byl 
v českých zemích obdobný jako ve světě. 
Se zlepšováním péče se přežívání pro-
dlužovalo a zprvu pedi atričtí nemocní 
začali dosahovat dospělosti a byli pře-
dáváni na pne umologická pracoviště. 
Tento jinak příznivý vývoj však byl v na-
šich podmínkách negativně ovlivněn 
přítomností epidemického kmene kom-
plexu BC (genomovar 3A, nově Burkhol-
deri a cenocepaci a), dle typizace pomocí 
metody MLST (multilocus sequence ty-
ping) šlo o kmen ST-32 (původně ozna-
čovaný CZ1) [15,16].

V roce 1960, odkdy se datuje syste-
matická péče o CF nemocné v tomto 
státě, přežíval z období 1946– 1959 je-

diný di agnostikovaný nemocný [4]. 
30. 6. 1981 bylo ze 135 žijících 
paci entů sledovaných doc. Vávrovo u 
14 (10,4 %) ve věku 15– 20 let a po uze 
5 (3,7 %) bylo ve věku 21 a více let 
[3]. K 31. 12. 1988 bylo v ČR známo 
271 nemocných s CF, z nich však po uze 
22 (8,1 %) dosáhlo věku ≥ 18 let [17]. 
V období roku 1985 až 1. 7. 1998 bylo 
v ČR evidováno 349 nemocných s CF, 
254 žijících a 95 zemřelých. Z nich se 
126 (36,1 %) dožilo ≥ 18 let. Tento 
so ubor dospělých s CF byl tvořen 85 ži-
jícími a 41 zemřelými nemocnými (prů-
měrný věk při úmrtí 22,7 ± 5,0 roku, 
rozmezí 18,1– 37,5 roku). Dospělí 
na konci uvedeného období tvořili 
33,5 % so uboru žijících nemocných. 
Žijící dospělí nemocní sledovaní ve 
FN Motol (n = 57) měli průměrný věk 
23,1 ± 6,5 roku a průměrno u hodnotu 
FEV1 60 ± 28 % NH [5]. K 1. 7. 1998 bylo 
ze 192 nemocných pravidelně sledova-
ných ve FN Motol 47 (24,5 %) kolo-
nizováno komplexem BC, průměrný 
věk v době kolonizace byl 13,6 roku. 
U osob starších 15 a více let byla pre-
valence kolonizace BC dokonce 44 % 
[18]. Zemřelí nemocní s CF v ČR měli 
v období 1985– 1990 průměrný věk při 
úmrtí 12,9 roku (medi án 12,2 roku) 
a v období 1991– 1999 18,4 roku 
(medi án 19,0 roku) [19]. Medi án věku 
dožití CF paci entů narozených v le-
tech 1976– 1985 byl 25,3 roku, u osob 
narozených v období 1960– 1975 byl 
po uze 16,4 roku [20]. K 1. 7. 2007 žilo 
v ČR 471 nemocných s CF, z nich 
180 (38,2 %) ve věku ≥ 18 let. Medi án 

Tab. 5. Plicní funkce a stav výživy u žijících paci entů s CF.

Parametr  FEV1 (% náležité hodnoty) p- hodnota* BMI (kg/ m2) p- hodnota*
věk (roky)
• 18,0– 24,9 (n = 59) 68,9 ± 28,3  20,8 ± 3,2
• 25,0 a více (n = 85) 61,3 ± 23,4 0,083 20,9 ± 2,9 0,802

kolonizace komplexem BC
• kolonizovaní (n = 54) 58,8 ± 21,9  20,7 ± 3,3
• nekolonizovaní (n = 90) 67,8 ± 27,3 0,041 21,0 ± 2,9 0,565

BMI (kg/ m2)
• < 19,0 (n = 38) 49,5 ± 18,5
• 19,0 a více (n = 106) 69,7 ± 25,9 < 0,0001 

*t-test

Obr. 2. Korelace plicních funkcí a stavu výživy.
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věku tehdy činil 14,5 roku a nejstar-
šímu nemocnému bylo 53,1 roku [21].

Další data se týkají zasto upení do-
spělých mezi paci enty s CF ve světě. 
V Německu v roce 2005 tvořili do-
spělí 43,4 % populace nemocných 
s CF, přitom v celé populaci paci entů 
s CF byl tehdy průměrný věk 17,7 roku 
a medi án věku při úmrtí 23,7 roku 
[22]. Ve Francii představovali do-
spělí v roce 2003 37,9 % celé popu-
lace paci entů s CF, medi án věku byl 
14,0 roku a medi án věku při úmrtí 
22,0 let [23]. V USA v roce 2006 tvo-
řili dospělí 44,6 % ze všech paci entů 
s CF, nejstaršímu nemocnému bylo 
tehdy 78 let [24]. Ve Velké Británii 
v roce 2004 představovali paci enti ve 
věku ≥ 16 let 51,4 % populace nemoc-
ných s CF. Průměrný věk byl tehdy 
18,0 roku, medi án věku 16,4 roku 
a medi án věku zemřelých 25,6 roku 
[25]. Nemocní narození v roce 2003 ve 
Velké Británii měli očekávané prů-
měrné přežití 42,6 roku (muži), resp. 
36,9 roku (ženy), a nemocní, kteří 
v roce 2003 dosáhli 20 let, měli oče-
kávané průměrné přežití 45,4 roku 
(muži), resp. 40,4 roku (ženy) [26]. 
Predikované střední přežití v USA či-
nilo v roce 2006 36,9 roku [24]. Mor-
talita nemocných s CF v USA v období 
1985– 1999 ve věkové skupině 2– 15 let 
u obo u pohlaví klesla o 45– 70 %. Ve vě-
kové skupině > 15 let však bylo zlepšení 
méně výrazné, navíc dívky ve věkové 
skupině 2– 20 let měly horší přežití než 
chlapci [27].

Obdobné výsledky poskytují i námi 
zjištěná data. Přežití nemocných ze-
mřelých v letech 2001– 2007 se proti 
období 1987– 2000 zlepšilo a bylo 
horší u nemocných kolonizovaných 
komplexem BC. Rovněž jsme zjistili ne-
signifi kantně častější úmrtí u mužů, 
a to ve vyšším věku než u žen. To je 
v so uladu s uváděno u horší prognózo u 
dívek ve věku 2– 20 let, které z důvodu 
časnějšího úmrtí (před dosažením do-
spělosti) na pne umologická pracoviště 
předány být vůbec nemohly.

Co se týče bronchopulmonálního 
onemocnění a stavu výživy nemocných 

s CF, je i zde k dispozici srovnání se svě-
tem. V Německu v roce 2005 v cen-
trech s 50 a více paci enty byla u osob 
ve věku ≥ 18 let průměrná hodnota 
FEV1 58,6 ± 24,9 % NH a průměrná 
hodnota BMI 20,5 ± 2,8 kg/ m2 (70,1 % 
nemocných mělo BMI ≥ 19,0 kg/ m2) 
[22]. Ve Velké Británii v roce 2004 měli 
nemocní ve věku ≥ 16 let v 78,7 % 
BMI ≥ 19,0 kg/ m2 a v 49,7 % FEV1 ≥ 60 % 
NH. Během roku 2004 pak měli v 58,5 % 
chronicko u infekci PA, v 7,0 % nosní po-
lypy, v 6,3 % ABPA, v 1,2 % PNO, v 0,9 % 
masivní hemoptýzu a v 5,3 % alespoň 
jeden záchyt komplexu BC [25]. V USA 
v roce 2006 bylo léčeno alfadornázo u 
67,4 % nemocných ve věku ≥ 6 let. 
Kolonizaci PA mělo v celé populaci 
CF nemocných 55,0 % a komplexem 
BC 2,9 % [24]. V roce 2000 byla prů-
měrná hodnota FEV1 u dospělých s CF 
v USA 60,8 % NH. 36 % paci entů mělo 
FEV1 ≥ 70 % NH, 39 % FEV1 40– 69 % 
NH a 25 % paci entů FEV1 < 40 % NH. 
Častější u dospělých oproti dětem 
v tomto roce byla kolonizace PA (79 vs 
47 %) a komplexem BC (6 vs 2 %) a vý-
skyt masivních hemoptýz (1,8 vs 0,1 %) 
a PNO (1,4 vs 0,2 %) [28]. Výskyt nosní 
polypózy u paci entů s CF je udáván 
v 26 % [29], což odpovídá i námi zjiš-
těné prevalenci. Di agnostická kritéri a 
ABPA u nemocných s CF byla publi-
kována v roce 2003 [30]. Výskyt ABPA 
v evropských zemích u nemocných ve 
věku ≥ 6 let byl 10 %, rozdíly mezi jed-
notlivými zeměmi i centry však byly 
značné [31]. PNO je závažno u kompli-
kací, obvykle u starších osob s pokro-
čilejším plicním onemocněním. Během 
života (analýza dat z USA 1990– 1999) 
postihne 3,4 % CF populace, medi án 
věku prvního výskytu je 21,0 roku. 
K 72,4 % případů PNO dojde u osob ve 
věku ≥ 18 let a k 75 % případů u osob 
s FEV1 < 40 % NH [32]. Masivní hemo-
ptýza (defi novaná jako > 240 ml/ den 
nebo > 100 ml/ den několik dnů) je rov-
něž závažno u komplikací a postihuje 
starší nemocné s pokročilejším plicním 
onemocněním. Během života (ana-
lýza dat z USA 1990– 1999) k ní dojde 
u 4,1 % nemocných s CF, medi án věku 

prvního výskytu je 23,0 roku. K 75 % 
případům masivní hemoptýzy dojde 
u osob ve věku ≥ 18 let a k 61,2 % pří-
padů u osob s FEV1 < 40 % NH [33].

Námi zjištěná data týkající se plic-
ních funkcí a stavu výživy jso u s výše 
uvedenými údaji srovnatelná. U dal-
ších charakteristik týkajících se bron-
chopulmonálního postižení je srov-
natelný výskyt kolonizace PA a nosní 
polypózy. Zásadní rozdíl je v prevalenci 
kolonizace komplexem BC, a to vzhle-
dem k výskytu epidemického kmene, 
jak již bylo uvedeno výše.

Z mimoplicních manifestací je sle-
dován především výskyt tzv. velkých 
komplikací, a to DM, hepatopati e 
a oste oporózy. Ve věkové katego-
rii 20– 29 let, resp. ≥ 30 let, mělo DM 
35 %, resp. 43 %, dospělých s CF [34]. 
Hepatopati e se rozvíjí obvykle do 10 let 
života a postihuje 27– 35 % nemocných 
s CF, přičemž v asi 5 % případů pro-
greduje do end-stage multilobulární 
bili ární cirhózy [35]. Nízká kostní den-
zita je zjišťována u 50– 75 % dospělých 
s CF [36]. Námi zjištěné prevalence 
jso u s těmito daty srovnatelné. V uve-
dených publikacích je rovněž podrobně 
rozebrána problematika těchto kom-
plikací CF.

Dospělá populace nemocných s CF 
se od dětské pochopitelně liší i repro-
dukční problematiko u. Od 90. let mi-
nulého století ročně otěhotní 3– 4 % 
žen s CF ve věku ≥ 17 let [37]. Plodných 
je po uze 1– 2 % mužů s CF, v ostatních 
případech jde o obstruktivní azo osper-
mii [28].

Principy léčby dospělých s CF se i nás 
v so učasnosti opírají o konsenzu ální 
dokumenty podporované americko u 
Cystic Fibrosis Fo undati on [28,38].

Závěr
Uvedený článek demonstruje několik 
důležitých skutečností. Jde především 
o narůstající počet dospělých paci entů 
s CF a jejich prodlužující se přežití, 
dále o těsný vztah stavu plicních funkcí 
a stavu výživy a v neposlední řadě o ne-
příznivý vliv kolonizace komplexem BC. 
K prevenci kolonizace epidemickými 
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