P¥i rozvoji CFRD je nejprve zasazena prvni faze stimulované inzu-
linové sekrece a porucha glukézového metabolismu se u CF pacientd
zpocatku projevuje ojedinélym vyskytem vyssi postprandialni glyke-
mie, kdy OGTT (ordInf glukézo-toleran¢ni test) je jeSté normalni a tyto
zprvu vzacné vyssi glykemie nejlépe zachyti kontinudlni monitorace
koncentrace glukézy (CGM). Mlzeme se setkat i se situaci, kdy zdlvodu
opozdeéné inzulinové reakce v OGTT pacient vyvine hypoglykemii po
ukoncenf testu.

Dale nasleduje porusena glukdzova tolerance, pak CFRD s normalni
la¢nou glykemif a nakonec stoupaji i la¢né glykemie. Mezi popsanymi
fazemi rozvoje dysglykemie jsou mozné prechody tam i zpét, ale dy-
namika celého procesu stejné sméfuje k permanentnimu diabetu (1).

Screening a stanoveni diagnézy CFRD

Vzhledem k ¢astému vyskytu této komorbidity u CF pacientd, ktery
navic narlsta s vékem, a vzhledem k ddleZitosti dobré kompenzace
diabetu pro dalsi prognézu pacienta je doporucen u viech pacientl
starsich 10 let systematicky kazdoro¢ni screening CFRD. Ten je dUlezity
i s ohledem na to, Ze rozvoj CFRD je klinicky nendpadny a mize se pro-
jevit tfeba zhorsenim plicnich funkci, ¢astéjsimi infekénimi exacerbacemi
Ci deterioraci stavu vyZivy. Screening CFRD spociva v proveden{ OGTT
s 75 g glukodzy (resp. 1,75 g glukézy na kg hmotnosti). Pro CFRD plati
diagnostické kritéria obecné platnd pro diabetes jako takovy.

Glykovany hemoglobin nenf pro svou nizkou senzitivitu vhodny
parametr pro screening CFRD.

Pokud pacient, u kterého zatim neby! diabetes diagnostikovén,
prodéla plicni exacerbaci, kterd si vyzada podavani antibiotik nitroziiné
a/nebo 1é¢bu kortikosteroidy nebo pokud je u pacienta zahajovéno
poddavani enterdlni vyzivy, je rovnéz potreba zkontrolovat stav glukézo-
vého metabolismu. Detaily provedenti by jiz pfesahly zamysleny rozsah
¢lanku. Rovné? je potieba znat aktudini stav glukézové homeostazy pred
a po transplantaci plic a v pfipadé téhotenstvi pacientky s CF je nutné
provadét OGGT v 1. a pfi normalnim vysledku i v 2. trimestru a rovnéz
za 6-12 tydnl po porodu (18).

Kontinudlni monitorace koncentrace glukdézy pomoci senzoru by
se mohla stat idedlnim nastrojem pro screening CFRD, nicméné je po-
tfeba jesté stanovit, jaké by u jednotlivych hodnot byly pro CF pacienty
stanoveny rozhodovaci meze (19).

VyzZiva pacienti

Viem CF pacientdim je doporuc¢ovéna kvli vysokému energe-
tickému vydeji a malabsorpci vysokoenergeticka strava, a to vcetné
pacientl s jiz manifestovanym CFRD (20). Pro Iékafe a sestry, ktefi se
setkavaji ve své praxi zejména s pacienty s DM2, pfipadné s diabetem
1. typu, mze byt tato informace zprvu velmi matouci, protoze pacienti
maji konzumovat presné to, co se pacientlm s jinymi formami diabetu
nedoporucuje. Specifika CFRD oproti ostatnim formam diabetu vcetné
dietnich doporucent jsou shrnuta v tabulce 1.

Kaloricky pffjem pacientl s CF ma predstavovat 110-200 % dopo-
ru¢ovaného energetického prijmu pro zdravé osoby stejného véku
a pohlavf (samozfejmé s pfihlédnutim k individuainim potiebam).
Strava CF pacientl mé obsahovat hodné bilkovin, tukd a soli. Rada
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pacientl dosahuje potfebného kalorického pfijmu za cenu konzumace
slazenych ndpojl. Ty ale vhodné pro pacienty s CFRD nejsou, protoze
hyperglykemie spojené s jejich konzumaci jsou obtizné zvladatelné.
Doporucena je konzumace obilovin 6x denné, z toho alespon ve 3
pfipadech by se mélo jednat o celozrnné produkty. Mlé¢né vyrobky by
mély byt podavény 3—4x za den. Nizkotu¢né vyrobky nejsou vhodné.
Tuky by mély tvofit 35-40 % denniho kalorického pfijmu a zatim neplatf
pro CF pacienty zadna doporucenf stran vybéru tukd. Je to dano tim,
7e kardiovaskularni morbidita k mortalité CF pacientd v soucasnosti
nepfispiva. Kardiovaskuldrni onemocnéni podminénd aterosklerézou
jsou u CF pacientd popisovéna pouze raritné. Je oviem otazka, jak to
bude s ohledem na prodlouzenou dobu Zivota pacient v budoucnosti.
Pacienti s CF majf nizké hladiny celkového i LDL cholesteroly, ojedinéle
byla popisovana zvysend hladina triglycerid( (20).

Pffjem bilkovin ma byt dvojndsobny oproti doporucenim pro obec-
nou populaci a proteinova restrikce neni doporucovana ani v pfipadé,
Ze je pfitomno postizeni ledvin.

Pacientlim je doporucovano solit podle chuti, zvysit pfijem soli je
nutné v horkém pocasi ¢i pfi sportu nebo pfi horecce, protoze hrozf
hypochloremickd hyponatremickd dehydratace. Pifjem soli neomezu-
jeme ani pokud je pfitomnd hypertenze.

Velice dlleZitd je substituce pankreatickymi enzymy. Je doporuco-
vano podévat 500-2 500 jednotek lipdzy na kg a jidlo nebo az 4000
jednotek lipdzy na g pfijatého tuku a den s tim, Ze podani substituce
k danému jidlu by mélo odraZet jeho velikost a sloZenfi. Vhodné jsou
i multivitaminové doplnky, idedlné specidlné upravené doplnky pro
pacienty s CF. Ty obsahuji vyssi mnozstvi vitaminC rozpustnych v tucich,
nez je obvyklé u béZnych multivitaminovych pfipravkd (20-21).

Pokud je nutri¢ni stav neuspokojivy, pacienti ¢asto dostévaji en-
terdInf vyZivu. V pfipadé pfitomnosti diabetu je nutné toto zohlednit
v inzulinoterapii (22).

Pozn.: Zavedeni moduldtorové lécby ale stavi tato doporuceni do
ponékud jiného svétla, protoZe se ukazuje, Ze nenf tfeba tak vysoky
pffjem tukd a nékdy ani soli. Na této terapii pacienti ¢asto pfibiraji na
hmotnosti az do pasma obezity a souc¢asné jim nékdy klesaji chloridy
v potu az do pasma normalnich hodnot. Guidelines pro tyto situace

zatim nejsou.

Tab. 1. Specifika CFRD oproti ostatnim formdm diabetu

Klinické projevy
(manifestace)

Nendpadné, spise ve smyslu zhorseni plicnich funkci,
Castéjsich plicnich exacerbaci, zhorsovani stavu vyzivy

Strava* Vlysokokalorickd
Dostatek tukd (jakychkoliv), bilkovin a soli (i pfi

postizeni ledvin a/nebo hypertenzi)

Potfeba inzulinu | Potfeba vys3si davky prandidiniho inzulinu, protoze
problémem je zejména postprandidlni hyperglykemie
Vyraznd inzulinové rezistence pfi infekénich
komplikacich, kterd je déle zvyraznéna, pokud je

nutna i kortikoterapie

Kardiovaskularni
komplikace

Raritni (zatim), s prodluzovanim doby doziti jisté
budou nabyvat na vyznamu

*Zde je mozné v dlsledku zavedeni 1é¢by CFTR moduldtory, kdy tato klasickd vy-
Zivovd doporuceni vedou ke vzniku nadvdhy/obezity ocekdvat zdsadni zménu
doporuceni. Pozn.: Recentné byl publikovdn update vyZivovych doporuceni pro
CF pacienty, kde jsou zohlednéni i CFRD pacienti. Velky ddraz je kladen na zna-
lost pocitdni sacharid (30).
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