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Souhrn: Uvod: Diky pokrokdim v péci o nemocné s cystickou fibrézou (CF) se vétsina téchto pacientd nyni doziva dospélosti a je preddvana
do péce pneumologa. Cil: Prehled vjvoje a soucasného stavu péce o dosp&lé nemocné s CF v Ceské republice a zhodnocenf vztahu stavu
plicnich funkef, stavu vyZivy a kolonizace dychacich cest. Metody: Soubor je tvofen dospélymi s CF sledovanymi na pneumologickych pra-
covistich od prosince roku 1987 do prosince roku 2007. Ze zdravotni dokumentace byly zaznamendny tidaje o preZiti, stavu plicnich funkei
a stavu vyzivy, kolonizaci dychacich cest a dal3ich plicnich i mimoplicnich projevech nemoci. Vysledky: Celkem bylo sledovédno 206 pacient(
(96 zen). Pankreaticka insuficience byla zjisténa u 175 (85,0%), hepatopatie u 61 (29,6 %) a lé¢ba inzulinem u 58 (28,2%) nemocnych.
Metabolickd kostni nemoc byla zachycena u 70 (46,7 %) ze 150 vySetfenych nemocnych. Ze sledovanych nemocnych 62 zemftelo (23 Zen)
v pramérném véku 25,4 £ 5,5 roku (median 24,3 roku). PreZiti bylo horsi u nemocnych s kolonizaci dychacich cest komplexem Burkholderia
cepacia (BCC) (24,4 + 4,0 vs 28,5 + 7,0 let, p = 0,012). K 31. 12. 2007 bylo sledovano 144 Zijicich pacientl (73 Zen) priimérného véku
27,5 + 6,5 roku (medidn 26,5 roku), FEV, 64,4 + 28,5% nalezité hodnoty a BMI 20,9 + 3,1 kg/m?. Hor3i plicni funkce méli nemocni s ko-
lonizacf BCC (FEV, 58,8 + 21,9 vs 67,8 + 27,3 % naleZité hodnoty, p = 0,041) a nemocni v malnutrici (FEV, 49,5 + 18,5 vs 69,7 + 25,9%
nalezité hodnoty, p < 0,0001). BCC bylo kolonizovano 54 (37,5%), Pseudomonas aeruginosa (PA) 92 (63,9%) a bez kolonizace BCC ¢&i PA
bylo 40 (27,8 %) pacientd. Malnutrice (BMI < 19,0 kg/m?) byla p¥itomna u 38 (26,4 %) pacient(. Zdvér: Prace dokumentuje rostouci pocet
dospélych pacientl s CF, tésny vztah stavu plicnich funkef a stavu vyZivy a neptiznivy vliv kolonizace BCC.
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Twenty years of care for cystic fibrosis adults in Czech Republic

Summary: Introduction: Most of cystic fibrosis (CF) patients survive now into adulthood and they are transferred to pulmonologist care.
Aims: An overview of progress in care for CF adults in Czech Republic and evaluation of relationship of pulmonary function, nutritional
status and airway colonization. Methods: All adult CF patients followed in pulmonary departments from December 1987 to December
2007 were included into study. Data about survival status, pulmonary function, nutritional status, airway colonization and other pul-
monary and extrapulmonary manifestations of CF were collected from patients’ records. Results: Total of 206 patients (96 females) were
followed. Pancreatic insufficiency was present in 175 (85.0%), liver disease in 61 (29.6%) and insulin treatment in 58 (28.2%) patients.
Bone disease was found in 70 (46.7%) from 150 examined patients. Sixty-two patients (23 females) died at mean age 25.4 + 5.5 years
(median 24.3 years). Worse survival was recorded in patients with Burkholderia cepacia complex (BCC) airway colonization (24.4 + 4.0 vs
28.5 + 7.0 years, p = 0.012). One hundred forty-four living patients were followed to date of the 31 December 2007 with mean age
27.5 + 6.5 years (median 26.5 years), FEV, 64.4 + 28.5% pred. and BMI 20.9 + 3.1kg/m?* Worse pulmonary function was present in
patients with BCC colonization (FEV, 58.8 + 21.9 vs 67.8 + 27.3% pred., p = 0.041) and in malnourished patients (FEV, 49.5 + 18.5 vs
69.7 + 25.9% pred., p < 0.0001). BCC colonization was found in 54 (37.5%), Pseudomonas aeruginosa (PA) colonization in 92 (63.9%)
and colonization without BCC or PA in 40 (27.8%) patients, respectively. Malnutrition (BMI < 19.0 kg/m?) was recorded in 38 (26.4%)
patients. Conclusion: This study confirms growing number of CF adults in Czech Republic, close relationship of pulmonary function and
nutritional status and also unfavourable influence of BCC colonization.
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Uvod

Za prvni védecky popis cystické fibrézy
(CF) je pokladana publikace americké
patolozky Andersenové zroku 1938 [1].
V Ceské republice byl prvni nemocny
s touto diagndézou popsan v kvétnu
roku 1946 a maly soubor pacientl byl
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publikovdn v roce 1948 [2]. O dr. Dag-
mar BeneSové, spoluautorce tohoto
sdéleni, se dodnes mluvi jako o ,ceské
Dorothy Andersen®.

Systematickd péce o tyto nemocné je
pak spojena se jménem doc. MUDr. Véry
Vévrové a zacind zavedenim vysetfeni

chloridd v potu s vyuZitim pilokarpi-
nové iontoforézy v roce 1960 a kom-
plexni |é¢by v roce 1965 [3,4].
Nemocni s touto chorobou ve
40. a 50. letech minulého stoleti umi-
rali obvykle jiz v predskolnim véku.
V nésledujicich letech se s pfibyvajicimi
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Tab. 1. Vyskyt mutaci CFTR.
Mutace CFTR Vyskyt
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 (wskyt<1,0%)  35/412 (8,4%)
nezndmé 28/412 (6,7 %)

poznatky o tomto onemocnéni zlepso-
vala dostupnd péce a s ni i prognéza
pacientt tak, Ze v souc¢asnosti ¢ini pre-
dikované preziti ve vyspélych zemich
30-40 let. CF tedy jiz fadu let nenf do-
ménou pouze pediatrd [5].

O prvnim dospélém pacientovi s CF
bylo ve svété referovdno jiz v roce
1946 [6]. Shwachman a Kulczycki ve
zndmé praci [7] uvadéji mezi 105 ne-
mocnymi sledovanymi alespori 5 let
3 pacienty ve véku 18 a vice let, pticemz
nejstarsimu z nich bylo 22,9 roku.
Daldi dospéli nebyli pro dobu sledo-
vani < 5 let do studie zahrnuti (nejstar-
$imu z nich bylo 33 let).

V ceskych zemich o CF u dospélych
referoval poprvé Netousek [8] a maly
soubor pacientt publikoval Ledec v roce
1966 [9]. Pro pneumology viak byla tato
diagnéza dlouho exoticka, o ¢emz svéd¢i
napf. ¢lanek Marela z roku 1986 [10].

Motolské plicni oddéleni bylo diky
ndvaznosti na zdejsi pediatrii logicky
prvnim v ¢eskych zemich, kde se o do-
spélé s CF zacali pneumologové starat.
Prvni pacient s CF zde byl hospitalizo-
van pro pneumotorax v kvétnu roku
1984 a nemocni zacali byt systema-
ticky sledovédni v poradné pro dospélé
s CF od prosince roku 1987. Péce o né
je v téchto letech spojena se jménem
doc. MUDr. Jaromira Musila, ktery
publikoval desetileté zkuSenosti s péci
o tyto pacienty v roce 1997 [11].

S narGstajicim poc¢tem dospélych ne-
mocnych s CF vyvstala potfeba vzniku

Tab. 2. Genotypy nemocnych s CF.

Genotyp Vyskyt
F508del/F508del 84/206 (40,8%)
F508del/jina 84/206 (40,8%)
F508del/nezndma 8/206 (3,9%)
jind/jina 18/206 (8,7 %)

jind/nezndma 4/206 (1,9%)

8/206 (3,9%)

nezndma/neznama

poraden i p¥i dal$ich pneumologickych
pracovistich fakultnich nemocnic,
konkrétné v roce 2000 v Hradci Kra-
lové avBrné avroce 2001 v Olomouci
a v Plzni. Téchto 5 poraden je dodnes
zékladem péce o dospélé s CF v Ceské
republice. Soucasnd péce se opird
o konsenzus Evropské spole¢nosti pro
CF (ECFS) z roku 2005 [12], dobrou
orientaci v této problematice posky-
tuje monografie doc. Vavrové et al, vy-
dana v lednu roku 2006 [13].

V predklddaném sdéleni se autofi
pokusili shrnout vyvoj a soucasny stav
péce o dospélé nemocné s CF za po-
slednich 20 let a zhodnotit vztah stavu
plicnich funkei, stavu vyZivy a koloni-
zace dychacich cest.

Metody

Soubor pacientd je tvofen viemi ne-
mocnymi, ktefi byli sledovéni od pro-
since roku 1987 na 5 vySe uvedenych
pracovistich s diagnézou CF ovéfenou
pritomnosti klinickych pfiznakd a dys-
funkce CFTR [14].

Ze zdravotni dokumentace nemoc-
nych byla s vyuzitim jednotného do-
tazniku retrospektivné zaznamendna
tato data: pohlavi, vék (u Zijicich
k 31. 12. 2007, u zemfelych p¥i dmrtf),
koncentrace chloridd v potu, mutace
transmembranového reguldtoru vodi-
vosti (CFTR), doba sledovént, vyskyt vy-
branych komplikaci v oblasti dychacich
dstroji, a to nosni polypézy, pneumo-
toraxu (PNO), hemoptyzy a aler-
gické bronchopulmondlni aspergilézy
(ABPA), déle vyskyt pankreatické insu-
ficience, hepatopatie (fibréza a cirhéza
jater), diabetes mellitus (DM), me-
tabolické kostni nemoci (osteopenie
a osteopordza) a rovnéz reprodukénf
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problematika. U souc¢asného souboru
nemocnych pak stav vyzivy (hodno-
ceni pomoci body mass indexu - BMI)
a plicnich funkei (hodnoceno pomoci
objemu usilovné vydechnutého vzdu-
chu za prvni sekundu - FEV.), koloni-
zace dychacich cest vybranymi pato-
geny (Pseudomonas aeruginosa, komplex
Burkholderia cepacia a netuberkuldzn{
mykobakteria) a vybrané terapeutické
postupy (dlouhodoba domaci oxyge-
noterapie - DDOT, plicni transplan-
tace - LuTx, nutri¢ni podpora, inhalace
alfadornazy, dlouhodobd inhalaéni
lé¢ba antibiotiky tobramycinem a ko-
listinem a dlouhodobd protizanét-
liva [é¢ba perordlnim azitromycinem).
Udaje o kolonizaci, resp. genomovaru
komplexu Burkholderia cepacia byly za-
znamendany u v8ech nemocnych sledo-
vanych od roku 1994, resp. od roku
2001.

Pti statistickém hodnoceni byl pouZit
software Primer of Biostatistics, 6™ ed.,
McGraw-Hill, Blacklick, OH, USA, 2005.
Ze statistickych testl byly k hodnoceni
pouZity t-test, y? test a Pearson(v ko-
rela¢ni koeficient. Pokud neni uvedeno
jinak, jsou data vyjddfena jako pra-
mér + smérodatnd odchylka (SD).

Vysledky
Soubor nemocnych
Celkem bylo sledovano 206 pacientd,
110 muzi a 96 Zen. Primérna hod-
nota koncentrace chloridd v potu byla
92,9 + 18,2 mmol/l. Vysledky vySetteni
mutaci CFTR a genotypl nemocnych
jsou uvedeny v tab. 1, 2. Vyvoj poctu
sledovanych pacientl v plné péci v jed-
notlivych centrech je uveden na obr. 1.
Pankreatickd insuficience byla zjis-
téna u 175 nemocnych (85,0%),
nosni polypéza u 60 (29,1%), PNO
u 20 (9,7%), zavazna hemoptyza vyza-
dujici hospitalizaci u 18 (8,7 %) a ABPA
u 9 (4,4%) nemocnych. DDOT bylo [é-
¢eno 6 zijicich a 25 zemrelych nemoc-
nych. LuTx prodélalo 10 nemocnych,
z nich 6 dosud Zije. Na cekacf listiné
LuTx je v soucasnosti 6 nemocnych;
daldich 5 pacientll zatazenych na ce-
kacf listinu zemtelo.
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Hepatopatie byla zjisténa u 61 (29,6 %)
nemocnych a porusena glukézova to-
lerance nebo DM s nutnosti lé¢by in-
zulinem u 58 (28,2%) nemocnych.
Metabolickd kostni nemoc byla zachy-
cena u 70 (46,7 %) ze 150 vy3etfenych
nemocnych.

Sestnact Zen (16,7%) a 8 muzti (7,3 %)

ma déti. U muzd Slo ve 2 p¥ipadech
o plodnou mutaci 3849+10kbC>T,
v jednom o asistovanou reprodukci, ve
3 o oplodnéni semenem darce a ve 2 pii-

padech jiz tyto tdaje nebyly k dispozici.

Podsoubor zemfielych nemocnych

Ze sledovanych nemocnych 62 (30,1%)
zemptelo, z toho 39 muzi a 23 Zen. Pra-
mérny vék pfi amrti byl 25,4 + 5,5 roku,
medidn 24,3 roku a rozmezi 18,4 az
41,8 roku. Analyza podskupin zemfte-
lych podle pohlavi, roku umrti a kolo-
nizace komplexem Burkholderia cepacia
(BC) je uvedena v tab. 3.

Podsoubor Zijicich nemocnych

Soubor zijicich nemocnych k 31. pro-
sinci 2007 byl tvofen 144 pacienty,
71 muzem a 73 Zenami. Primérny vék
u nich byl 27,5 + 6,5 roku, medidn
26,5 a rozmezi 19,3-50,4 roku. De-
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Obr. 1. Vyvoj poctu pacientti s CF sledovanych v centrech péce pro dospélé.

mografickd data tohoto souboru jsou
uvedenav tab. 4.

Kolonizace dychacich cest zahr-
novala komplex BC u 54 (37,5%)
pacienttl, Pseudomonas aeruginosa (PA)
u 92 (63,9%) a bez kolonizace kom-
plexem BC a PA bylo 40 (27,8%)
pacientl. Ddle byla v respira¢nich se-
kretech zjisténa netuberkulézni myko-

bakteria u 6 (4,2%) pacientl, z toho
Slo ve 4 ptipadech o Mycobacterium
avium a ve 2 o Mycobacterium fortuitum.
Normalni hodnoty plicnich funkci
(FEV, = 80% ndlezitych hodnot - NH)
mélo 41 (28,5%) nemocnych. Ven-
tila¢ni porucha byla v pasmu lehké
(FEV, 60,0-79,9% NH), stfedné
tézké (FEV, 45,0-59,9% NH), resp.

Tab. 3. Zemteli nemocni s CF v letech 1987-2007.
Podskupina Preziti p-hodnota* Podil ze sledovanych p-hodnotat
dle pohlavi
o muzi(n = 9

muz (n - 39) 26,2 + 6,1 0,181 39/110 (35,5%) 0,101
« seny (n = 23) 24240 23/96 (24,0%)
dle roku dmrti
* 1987-2000 (n = 31) 24,0+4,7 31/70 (44,3 %)
- 2001-2007 (n = 31) 268+61 0,045 31/175 (17,7%) < 0,001
dle kolonizace BCS (n = 50)
* s kolonizaci BC (n = 32) 24,4 +40 0.012 32/86 (37,2%) 0.002
* bez kolonizace BC (n = 18) 28,5+7,0 ’ 18/108 (16,7 %) ’
*t-test, Ty test, $data z obdobi 1994-2007
Tab. 4. Demografickd data souboru Zzijicich nemocnych s CF.
Parametr Cely soubor (n = 144) Muzi (n=71) Zeny (n=73) p-hodnota*
vék (roky) 27,5+6,5 2710 +6,7 27,8+6,3 0,508
kolonizace BC 54 (37,5%) 23 (32,4%) 31 (42,5%) 0,282
FEV, (% naleZité hodnoty) 64,4 28,5 64,8 + 28,0 64,1+ 23,5 0,872
BMI (kg/m?) 20,9 + 3,1 21,131 20,6 +3,0 0,225
*t-test (muzi vs zeny)
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Parametr

vék (roky)

© 18,0-24,9 (n = 59)

* 25,0 avice (n = 85)
kolonizace komplexem BC
* kolonizovani (n = 54)

* nekolonizovani (n = 90)
BMI (kg/m?)

* <19,0 (n=38)

* 19,0 a vice (n = 106)

*t-test

xots

Tab. 5. Plicni funkce a stav vyZivy u Zijicich pacientt s CF.

FEV, (% nélezité hodnoty)

p-hodnota*

68,9 + 28,3
61,3 23,4

0,083

58,8 + 21,9
67,8 + 27,3

0,041

49,5+ 18,5
69,7 + 25,9

<0,0001

BMI (kg/m?) p-hodnota*
208+32
209+29 0,802
20,7 +33
21,0429 0,565
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Obr. 2. Korelace plicnich funkci a stavu vyzivy.

tézké (FEV, < 45,0% NH) obstrukce
u 37 (25,7%), 31 (21,5%), resp.
35(24,3%) pacientd.

Normdlni stav vyZivy (BMI 2 19,0kg/m?)
byl pfitomen u 106 (73,6 %) nemocnych,
v malnutrici (BMI < 19,0kg/m?) bylo
38 (26,4%) pacient(.

Zavislost stavu plicnich funkef a stavu
vyzivy na véku a kolonizaci dychacich
cest komplexem BC je uvedena v tab. 5;
korelace hodnot FEV, a BMI (r = 0,424,
p < 0,0001) je uvedena na obr. 2.

V 1é¢bé se uplatriovala alfadornédza
u 109 (75,7%), inhalaéni tobramy-
cin u 25 (17,3%), inhalacni kolistin
u 21 (14,6%), dlouhodobé podavany
azitromycin u 22 (15,3%) a nutriéni
podpora u 58 (40,3 %) pacientd.
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Diskuze
Vyvoj prezivani nemocnych s CF byl
v ¢eskych zemich obdobny jako ve svété.
Se zlepSovanim péce se prezivani pro-
dluZovalo a zprvu pediatriéti nemocnf
zacali dosahovat dospélosti a byli pre-
davéani na pneumologickad pracovisté.
Tento jinak p¥iznivy vyvoj viak byl v na-
Sich podminkach negativné ovlivnén
ptitomnosti epidemického kmene kom-
plexu BC (genomovar 3A, nové Burkhol-
deria cenocepacia), dle typizace pomoci
metody MLST (multilocus sequence ty-
ping) $lo o kmen ST-32 (plvodné ozna-
&ovany CZ1) [15,16].

V roce 1960, odkdy se datuje syste-
matickd péce o CF nemocné v tomto
staté, prezival z obdobi 1946-1959 je-

diny diagnostikovany nemocny [4].
30. 6. 1981 bylo ze 135 zijicich
pacientd sledovanych doc. Vavrovou
14 (10,4%) ve véku 15-20 let a pouze
5 (3,7%) bylo ve véku 21 a vice let
[3]. K 31. 12. 1988 bylo v CR zndmo
271 nemocnych s CF, z nich viak pouze
22 (8,1%) dosahlo véku = 18 let [17].
V obdobi roku 1985 az 1. 7. 1998 bylo
v CR evidovano 349 nemocnych s CF,
254 Zijicich a 95 zemtelych. Z nich se
126 (36,1%) dozilo = 18 let. Tento
soubor dospélych s CF byl tvoten 85 zi-
jicimi a 41 zemtelymi nemocnymi (pra-
mérny vék p¥i umrti 22,7 + 5,0 roku,
rozmezi 18,1-37,5 roku). Dospéli
na konci uvedeného obdobi tvofili
33,5% souboru Zijicich nemocnych.
Zijici dospéli nemocni sledovani ve
FN Motol (n = 57) méli pramérny vék
23,1 £ 6,5 roku a prdmérnou hodnotu
FEV, 60+ 28%NH [5]. K 1.7. 1998 bylo
ze 192 nemocnych pravidelné sledova-
nych ve FN Motol 47 (24,5%) kolo-
nizovdno komplexem BC, pramérny
vék v dobé kolonizace byl 13,6 roku.
U osob starsich 15 a vice let byla pre-
valence kolonizace BC dokonce 44 %
[18]. Zemieli nemocni s CF v CR méli
v obdobi 1985-1990 priimérny vék pfi
amrti 12,9 roku (medidn 12,2 roku)
a v obdobi 1991-1999 18,4 roku
(median 19,0 roku) [19]. Medidn véku
doziti CF pacientl narozenych v le-
tech 1976-1985 byl 25,3 roku, u osob
narozenych v obdobi 1960-1975 byl
pouze 16,4 roku [20]. K 1. 7. 2007 zilo
v CR 471 nemocnych s CF, z nich
180 (38,2%) ve véku = 18 let. Medidn
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véku tehdy ¢inil 14,5 roku a nejstar-
$imu nemocnému bylo 53,1 roku [21].

Daldi data se tykaji zastoupeni do-
spélych mezi pacienty s CF ve svété.
V Némecku v roce 2005 tvorili do-
spéli 43,4% populace nemocnych
s CF, pritom v celé populaci pacientd
s CF byl tehdy priimérny vék 17,7 roku
a median véku p¥i umrti 23,7 roku
[22]. Ve Francii pfedstavovali do-
spéli v roce 2003 37,9% celé popu-
lace pacientll s CF, median véku byl
14,0 roku a medidn véku p¥i umrti
22,0 let [23]. V USA v roce 2006 tvo-
Fili dospéli 44,6 % ze viech pacientd
s CF, nejstarsimu nemocnému bylo
tehdy 78 let [24]. Ve Velké Britanii
v roce 2004 ptedstavovali pacienti ve
véku 2 16 let 51,4% populace nemoc-
nych s CF. Primérny vék byl tehdy
18,0 roku, medidn véku 16,4 roku
a median véku zemvelych 25,6 roku
[25]. Nemocni narozeni v roce 2003 ve
Velké Britdnii méli ocekavané pra-
mérné preziti 42,6 roku (muzi), resp.
36,9 roku (Zeny), a nemocni, kteff
v roce 2003 doséahli 20 let, mé&li oce-
kdvané primérné preziti 45,4 roku
(muzi), resp. 40,4 roku (Zeny) [26].
Predikované stfedni preziti v USA ¢i-
nilo v roce 2006 36,9 roku [24]. Mor-
talita nemocnych s CF v USA v obdobi
1985-1999 ve vékové skupiné 2-15 let
u obou pohlavi klesla 0 45-70 %. Ve vé-
kové skupiné > 15 let viak bylo zlepSenf
méné vyrazné, navic divky ve vékové
skupiné 2-20 let mély horsi preziti nez
chlapci [27].

Obdobné vysledky poskytuji i ndmi
zjisténd data. Preziti nemocnych ze-
melych v letech 2001-2007 se proti
obdobi 1987-2000 zlepsilo a bylo
horsi u nemocnych kolonizovanych
komplexem BC. Rovnéz jsme zjistili ne-
signifikantné castéj$i dmrti u muzd,
a to ve vy88im véku nez u Zen. To je
v souladu s uvddénou horsi prognézou
divek ve véku 2-20 let, které z davodu
¢asnéjsiho amrti (pred dosazenim do-
spélosti) na pneumologicka pracovisté
predany byt viibec nemohly.

Co se tyce bronchopulmondlniho
onemocnéni a stavu vyzivy nemocnych
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s CF, je i zde k dispozici srovnani se své-
tem. V Némecku v roce 2005 v cen-
trech s 50 a vice pacienty byla u osob
ve véku 2 18 let primérna hodnota
FEV, 58,6 + 24,9% NH a primérnd
hodnota BMI 20,5 + 2,8 kg/m? (70,1 %
nemocnych mélo BMI 2 19,0 kg/m?)
[22]. Ve Velké Britanii v roce 2004 méli
nemocni ve véku = 16 let v 78,7%
BMI > 19,0 kg/m?a v 49,7% FEV, = 60%
NH. Béhem roku 2004 pak méliv 58,5 %
chronickou infekci PA, v 7,0 % nosni po-
lypy, v 6,3% ABPA, v 1,2% PNO, v 0,9%
masivni hemoptyzu a v 5,3% alespon
jeden zachyt komplexu BC [25]. V USA
v roce 2006 bylo lé¢eno alfadornazou
67,4% nemocnych ve véku 2 6 let.
Kolonizaci PA mélo v celé populaci
CF nemocnych 55,0% a komplexem
BC 2,9% [24]. V roce 2000 byla pri-
mérnd hodnota FEV, u dospélych s CF
v USA 60,8% NH. 36 % pacientli mélo
FEV, 2 70% NH, 39% FEV, 40-69%
NH a 25% pacientl FEV, < 40% NH.
Castéjéi u dospélych oproti détem
v tomto roce byla kolonizace PA (79 vs
47 %) a komplexem BC (6 vs 2%) a vy-
skyt masivnich hemoptyz (1,8 vs 0,1%)
a PNO (1,4 vs 0,2%) [28]. Vyskyt nosn(
polypézy u pacienti s CF je uddvén
v 26% [29], coZ odpovidd i ndmi zji3-
téné prevalenci. Diagnosticka kritéria
ABPA u nemocnych s CF byla publi-
kovédna v roce 2003 [30]. Vyskyt ABPA
v evropskych zemich u nemocnych ve
véku = 6 let byl 10%, rozdily mezi jed-
notlivymi zemémi i centry viak byly
znaéné [31]. PNO je zavaznou kompli-
kacf, obvykle u starsich osob s pokro-
¢ilejsim plicnim onemocnénim. Béhem
Zivota (analyza dat z USA 1990-1999)
postihne 3,4% CF populace, medidn
véku prvniho vyskytu je 21,0 roku.
K 72,4% pripadt PNO dojde u osob ve
véku 2 18 let a k 75% pFipadl u osob
s FEV, < 40% NH [32]. Masivni hemo-
ptyza (definovand jako > 240 ml/den
nebo > 100 ml/den nékolik dni) je rov-
néz zavaznou komplikaci a postihuje
star$i nemocné s pokrocilejsim plicnim
onemocnénim. Béhem Zivota (ana-
lyza dat z USA 1990-1999) k ni dojde
u 4,1% nemocnych s CF, median véku

prvniho vyskytu je 23,0 roku. K 75%
ptipadiim masivni hemoptyzy dojde
u osob ve véku 2 18 let a k 61,2% p¥i-
padli u osob s FEV, <40% NH [33].

Ndmi zjisténd data tykajici se plic-
nich funkci a stavu vyZivy jsou s vyse
uvedenymi Udaji srovnatelna. U dal-
Sich charakteristik tykajicich se bron-
chopulmonalniho postizenf je srov-
natelny vyskyt kolonizace PA a nosnf
polypézy. Zdsadnf rozdil je v prevalenci
kolonizace komplexem BC, a to vzhle-
dem k vyskytu epidemického kmene,
jak jiz bylo uvedeno vyse.

Z mimoplicnich manifestaci je sle-
dovdn predevdim vyskyt tzv. velkych
komplikaci, a to DM, hepatopatie
a osteopordzy. Ve vékové katego-
rii 20-29 let, resp. 2 30 let, mélo DM
35%, resp. 43%, dospélych s CF [34].
Hepatopatie se rozviji obvykle do 10 let
Zivota a postihuje 27-35% nemocnych
s CF, pficemz v asi 5% pripadl pro-
greduje do end-stage multilobuldrni
bilidrni cirhdzy [35]. Nizka kostni den-
zita je zjistovdana u 50-75% dospélych
s CF [36]. Nami zjisténé prevalence
jsou s témito daty srovnatelné. V uve-
denych publikacich je rovnéz podrobné
rozebrdna problematika téchto kom-
plikaci CF.

Dospéld populace nemocnych s CF
se od détské pochopitelné lisi i repro-
dukéni problematikou. Od 90. let mi-
nulého stoleti ro¢né otéhotni 3-4%
zen s CFve véku 2 17 let [37]. Plodnych
je pouze 1-2% muzd s CF, v ostatnich
ptipadech jde o obstruktivni azoosper-
mii [28].

Principy |é¢by dospélych s CF se i nas
v soucasnosti opiraji o konsenzualnf
dokumenty podporované americkou
Cystic Fibrosis Foundation [28,38].

Zavér

Uvedeny ¢ldnek demonstruje nékolik
dalezitych skutecnosti. Jde predevsim
o narGstajici pocet dospélych pacientd
s CF a jejich prodluzujici se preziti,
ddle o tésny vztah stavu plicnich funkci
a stavu vyzivy a v neposledni fadé o ne-
pFiznivy vliv kolonizace komplexem BC.
K prevenci kolonizace epidemickymi
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kmeny jsou dnes podrobné rozpraco-
vané rezimy [39]. Upozornit je tieba
i na moznost stanoveni diagndzy
CF i v dospélosti, predevdim u pan-
kreaticky suficientnich forem onemoc-
néni [40].

Podékovani

Tento ¢ldnek by nemohl vzniknout bez
prispéni pediatril, ktefi se o pacienty
v détském véku starali a do nasi péce
je po dosaZzeni dospélosti preddvali (za
vSechny jmenujeme doc. MUDr. Véru
Vévrovou); pracovnikil chloridovych
laboratoti a klinickych genetikll (za
vsechny jmenujeme prof. MUDr. Mi-
lana Macka), bez nichz by dysfunkce
CFTR nemohla byt ovéfena; déle pra-
covnikd gastroenterologickych labora-
tof{, bez nichz by nemohla byt ovétena
pankreatickd insuficience vySetfenim
elastdzy 1 ve stolici; lékafskych mi-
krobiologli, bez nichz by nebyly do-
stupné udaje o kolonizaci dychacich
cest; pneumologli v uvedenych fakult-
nich nemocnicich i v terénnich pra-
covistich, ktefi se na pé¢i o nemocné
s CF podileli; kolektivu transplantac-
niho oddélen Ill. chirurgické kliniky
1. LF UK a FN Motol, které je jedinym
pracovistém, do jehoz péce mizeme
nemocné po vycerpani nasich moz-
nosti |écby predat (za viechny jmenu-
jeme doc. MUDr. Roberta Lischkeho)
a v neposledni fadé ékard dalsich od-
bornosti (otorinolaryngologti, gast-
roenterologt, diabetologli, osteologt
a Fady dal3ich), ktefi se podileli na péci
o mimoplicni komplikace u nasich ne-
mocnych a bez nichz by multidiscipli-
nérni p¥istup nebyl mozny.

Zkratky
ABPA  alergickd bronchopulmonalni

aspergiléza

BC Burkholderia cepacia

BMI body mass index

CF cysticka fibréza

CFTR  transmembrdnovy reguldtor
vodivosti

DDOT dlouhodobd domaci

oxygenoterapie
diabetes mellitus
European Cystic Fibrosis Society

DM
ECFS
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FEV, usilovné vydechnuty objem
za prvni vtefinu

LuTx transplantace plic

MLST  multilocus sequence typing

NH nélezitd hodnota

PA Pseudomonas aeruginosa

PNO pneumotorax
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