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1. Uvod

Cystické fibréza je ochorenie spdsobené mutéciou CFTR génu. Ten je pricinou dysfunkénosti CFTR
proteinu na apikdlngg membrane buniek, kde reguluje transport sodika a chléru v sekretnych bunkach
epitelu s abnormanou koncentréciou idnov pozdiz apikane) membréany tychto buniek. Klinicky sajedna o
multisystémové ochorenie charakterizované progresivnym p’'ticnym ochorenim, ktoré vedie k respiracnému
zlyhaniu, pankreatickej insuficiencii, ochoreniu pesene, ktoré moze viest’ az k cirhdze petene, problémom s
¢revnou motilitou a zvySenymi hladinami elektrolytov pote. Prakticky v3etci muzi s CF sii neplodni v
dod edku zGZenia alebo Uplného chybaniavas deferens.

CF je komplexné ochorenie vyZadujlce holisticky pristup v ligbe. Centraizovana starostlivos’
prostrednictvom timu trénovanych a skisenych zdravotnickych profesiondlov je zakladom pre optimalnu
starostlivost 0 CF  pacientov adosahovanie vysledkov. Specializovana starostlivos® v uréenych CF
centréch je spojena so zlepSenym preZivanim a kvalitou Zivota Takato starostlivost’ je spojena s castymi
hodnoteniami klinického stavu, s monitorovanim komplikécii a wasnymi liecebnymi intervenciami lekérmi
adaSimi zdravotnickymi pracovnikmi Specidlne Skolenymi v oblasti starostlivosti o CF pacientov.

Standardy starostlivosti definuji optimélne zaobstardvanie sluzieb nevyhnutnych pre dosiahnutie
najlepSich moznych vysledkov pre pacientov. Je mnoho pomocnych prirudiek pre poskytovatelov CF
starostlivosti v hodnoteni a monitorovani pacientov, vo vyhladavani komplikacii a prevencii klinickych
zhorSeni. Nagpriek tomu je nedostatok uniformity v mnohych odsthlasenych Eurépskych odportcaniach,
napr. nevyhnutnd infrastruktira CF centra, minimalne Standardy pre zaradenie a zhodnotenie pacientov,
dokumentécia vysledkov v Standardnej databéze a manazment komplikacii.

Sme presvedéeni, Ze intenzivna profylakticka lietba ako g lietba odpovedglca na akatne udalosti,
zniZuja morbiditu a zvy3ujl preZivanie akvalitu Zivota

Ciel'om tohto dokumentu je definovanie Standardov pre rutinné zhodnotenie, monitorovanie a liecbu
pacientov s CF v Eur6pe. Dufame, Ze budu prijaté Eurépskymi CF centrami s cid’lom vytvorenia kvalitného
zaigtenia néstrojov azékladov pre audit CF starostlivosti. Zhodnotenie centier proti tymto Standardom tiez
zabezpeti doleZity vhl'ad do siigasnej praxe na vel’kom mnozstve eurdpskych CF pacientov a komparativne
Udae z odlisnych CF centier.

2. Definicia centra

CF centrum ma ma’ persond a podmienky na zabezpetenie komplexnej starostlivosti a ma byt schopné
lietit’ v3etky komplikécie spojené s CF. Centrum by mao byt’ integrovanou sli¢astou univerzitng aebo
vzdelavacej nemocnice sfinancovanim garantovanym poskytovate’om zdravotng starostlivosti. V kra-
jinéch, v ktorych je zdie’ana starostlivos® medzi CF centrom a menSimi nemocnicami, ktoré st bliZSie k
domovom pacientov, by centrum malo koordinova” starostlivost a mat” hlavni zodpovednost” za liecbu
pacientov a vysledky. Nie je vSak moZné garantovat’, Ze zdielana starostlivos” sa vyrovné starostlivosti CF
centra, mala by byt’ vyhradena pre pacientov, ktori Ziju daleko od centra alebo maju socidne problémy,
ktoré im znemoZiuju pravidene navstevovat’ centrum. Zdie'ana starostlivost’ sa musi riadit’ rovnakymi
Sandardami  ako hlavné CF centrum, pripd¥glic moZznost’ Specializovanych konzultacii
multidisciplindneho timu CF centra. Centrum by sa malo stara® miniméne o 50 pacientov. Riaditd’ CF
centra by mal byt lek& so sklsenostami s CF, Uzko spolupracujlci aspori s jednym d'asim lekarom s
vedomost'ami v oblasti CF mediciny.

Okrem toho m& mat CF centrum rézne mnozstvo 3$pecializovanych CF sestier, dietoldgov,
fyzioterapeutov, socidnych pracovnikov, psycholdégov, farmaceutov amikrobioldgov podra poctu
pacientov. CF centrum by malo byt Gzko prepojené skonzultantmi v rdmci nemocnice alebo blizkych
nemocnic 3pecializovanych na: gastroenteroldgiu, hepatol6giu, endokrinoldgiu, udnd, nosovd, kriEna
chirurgiu, v&eobecnu, hepatobilanu a pediatrickl chirurgiu, rédiolégiu, pérodnictvo, gynekolégiu (vratane
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expertov na asistovan reprodukciu), infekéné choroby akontrolu infekénych choréb, reumatoldgiu,
oftamoldgiu a nefroldgiu. Mali by byt efektivne spravy a protokoly v ndrodnom transplantatnom centre.

Centrum by malo ma’ k dispozicii tieto zariadenia/moZnosti:

1) ré&diolégiasmoznogou CT askusenostou v embolizécii pri plicne) hemorégii;

2) laboratérium pre funkéné vysetrenie pl'ic;

3) pracovisko o skisenost’'ou zavadzat' centralny Zilny katéter, nasogastrické a gastrostomické
sondy;

4) mikrobiologické |aboratérium s kontaktom nareferencné CF mikrobiologické laborat6rium,

5) schopnost diagnostiky spolahlivych potnych testov

6) analyzamutacii génu CFTR.

Mali by byt’ vypracované pisomné priru¢ky o moznostiach liecby vetkych komplikécii sivisacich s CF
ako: pneumotorax, hemoptyzy, aergicka bronchopulmondna aspergiléza (ABPA), mykobakteridna
infekcia, syndrom distdlng intestindnej ob3rukcie (DIOS), gadrointestindlne krvécanie, portdna
hypertenzia, cirhéza, diabetes mellitus, osteopordza, respirainé zlyhanie, srdecné zlyhanie, pankregtitida,
strata sluchu, nosné polypy, chronickd sinusitidaad’aSie ENT komplikacie.

Pacienti by mali ma’ 24 hodinovy pristup k CF centru, k telefonickému poradenstvu alebo v pripade
potreby k rychlej pomoci apristup k inym konzultantom.

3. Clenovia multidisciplinarneho timu

Zabezpesit multidisciplinarnu starostlivos’ je pre pacientov s CF zékladom. Clenovia CF timu by mali
byt’ integrovanou ¢ast'ou multidisciplindrneho CF timu, mali by byt registrovani zdravotnickymi autoritami
&étov/krajin a uznani ako spadajlci do praxe v ramci tej ktorgj krajiny. Kazdy z ¢lenov bude zodpovedny
za vytvorenie vlastng profesionéing praxe v kontexte multidisciplinérneho timu suistenim, Ze sa bude
nad’alej zdokonalovat v novom vyvoji liechy a bude zvySova® vlastnd, na ddkazoch zaloZen( prax.
Clenovi CF timu si zodpovedni za udrZiavanie a zvyZovanie ich 3pecializovanych vedomosti
progtrednictvom Ucasti na vhodnych postgradudnych kurzoch, hodinéch, na ndrodnych a medzinarodnych
konferenciach a prostrednictvom ¢lenstva v ndrodnych a / adebo Eurdpskych CF asociacidch. Mdi by
pdsobit’ ako zdroj pre tréning, vzddavanie, vyvoj a podporu d'asich zainteresovanych do CF starogtlivosti
vratane ich kolegov v CF centre atych, ¢o pracuju v nemocnici a zabezpeiuju starostlivost’. Cielom tychto
aktivit je zlepSenie kvality starostlivosti o CF pacientov.

3.1. Riaditel CF centra

Multidisciplindny tim by mal vies’ riaditel’ CF centra PretoZe choroba regiratného systému je
zodpovedna za vasSinu morbidity a mortality pacientov, riadite® CF centra by ma mat’ Speciaizovny
tréning v pediatricke) pneumologickej medicine alebo v pneumologickeg medicine pre dospeych.
Komplexna povaha CF darostlivosti vyZaduje, aby hlavnym profesiondlinym zévézkom riaditd’a bola
liecbajedincov s CF amanaZzment CF centra Riadite’ CF centra venuje znatnl ¢ast’ pracovného tyzdiia CF
starostlivosti.

3.1.1. Uloha riaditela CF centra:

7) Jeobhajcom kazdého pacienta

8) Ovlada nadbkazoch zaloZeny spdsob lietby a sti¢asné vyskumné vydedky.

9) Vedie multidisciplindrny tim a z(gastiiuje sa pravidelnych tyzdennych stretnuti, na ktorych sa
hodnoti stav pacientov arieSasaproblémy spojené s chodom centra.

10) Hodnoti prezentéciu aprax centra a z(Castiuj e sananarodnej databéze.

11) Dohliada nato, aby vydedky centra boli monitorované a uskutoinovali sa potrebné zmeny.

12) Zaistuje sie¢® expertnych pracovisk pre mimopl'icne problémy (pbrodnictvo a gynekoldgiu,
asistovanu reprodukciu, reumatolégiu, Gl a pod).

13) Zaistuje od riaditel’stva nemocnice adekvéné podmienky pre hospitalizain( i ambulantnl ¢ast’
centraaplany pre budlce potreby.

14) Zaistuje komunikéciu s pacientmi aich rodinami - spétna vézba sluzieb poskytovanych centrom.

15) Podnecuje vyskum a funguje ako spojka pre Gcast na multicentrickych né&odnych a
medzinarodnych Stadiéch.
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16) Vypracovéva lokélny edukacny program: pripravuje budicich CF klinikov, zabezpetuje, aby
¢lenovia CF timu byli informovani o sl¢asnom stave, zUcastiiuje sa na narodnych a
medzinarodny ch stretnutiach. O si¢asnom stave informuje centré zdig’anej starostlivosti.

3.2. CF ¥pecialista

Riaditel CF centra spolupracuje s minimdne jednym spolupracovnikom srozsighlymi Klinickymi
skusenost’'ami, ktory prevezme jeho kompetencie hlavne pocas nepritomnosti, spolupracuje v CF vyskume.
On/onaby mal byt’ Specialistav pneumol 6gii resp. gastroenterolégii so zameranim na CF problematiku. CF
Specialista by mal aspon 1/3 Uvédzku pracovat’ pre CF centrum. Musi sa orientovat’ v najnovsich
moZnostiach lietby avyskumu CF.

3.3. CF $pecializovand sestra

CF sestra ma povinnosti vogi pacientom, rodindm a persondu, ktory zabezpetuje starostlivos® o CF
pacientov. Maa by sa stara’ 0 pacientov a venova’ cely svoj ¢as alebo aspon v&snu svojho ¢asu CF
centru.

3.3. 1. Povinnogti CF sestry:

17) Obhajoba a presadzovanie prav pacientov.

18) Doplnaniesi vzde ania o si¢asnych spdsoboch o3etrovania.
19) Utvrdzovanie aucenie saklinickych zru¢nosti a praxe.

20) Profesiondlny rast.

21) Podporaaporadenstvo.

22) Vzdelavanie avyskum.

23) Vazby s pacientom arodinou.

MnoZstvo ¢asu venované tymto Uloham a tréning potrebny naich dosiahnutie sav jednotlivych krajinéch
acentréch moze ligt. Uloha CF sestry by samala prispdsobit’ potrebam lokang CF popul &cie.

Specializovana CF sestra by mala byt zahrnuta do urcitych krGcéovych obdobi v Zivote pacienta a rodiny;
v &ase stanovenia diagndzy, pri planovani presunu zo starostlivosti detského lekéra do starostlivosti lekéra
pre dospelych, pri prvej diskusi o transplantécii prac apri termindlnej starostlivosti. Mala by zabezpetovat’
podporu a informacie o plodnogti a tehotenstve a o naslednych sekundarnych diagnézach (napr. diabetes
stvisiaci s CF).

CF je choroba néro¢nd na manaZovanie pre pacienta g pre CF tim. Presadzovanie a obhgoba prav
pacienta a rodiny je jednou z najdblezitgSich Uloh CF sestry. Pomaha dosiahnut’ v oSetrovatel’ske
starostlivosti dobry zdravotny stav, UgpeSné obhgovanie jeho prav a spokojnos’ pacienta. CF sestra je
aktivne zahrnuta do rozhodovania o lietbe a monitoringu starostlivosti. Okrem praktickej podpory, ktord
zabezpetuje pri intravendzng terapii a enteralnej vyZive, jg Ulohou je g uistt’ sa, Ze kaZdy pacient ma taku
starostlivost’, aku skuto¢ne potrebuje. CF sestra koordinuje starostlivos” medzi pacientom a rodinou,
komunitnymi sluzbami a nemocnicou aprakticky g prostrednictvom podpory a poradenstva. Je to
docielené vd’aka jgj Ulohe vzdd &vatel’a, dddednéno oparovate’a, poradcu a dévernika.

3.4. Fyzioterapeut CF centra

CF fyziotergpeut by sa mal z(¢astiiovat’ na hodnoteni pacientov poskytovanim poradenstva o ogistnych
technikéch dychacich ciest, kontrolou kvality pouzivanych technik a zabezpetenim odborného rastu
pacienta

V spolupraci s pacientom ajeho rodinou by ma vyvinlt individualny, primerany, optimany, efektivny
a ucinny rehabilitatny rezim, ktory by ma bra do Gvahy vSetky relevantné fyzické a psychosocidne
faktory. Modern& CF fyzioterapia je nggma preventivna a musi byt vélenena do denngj rutiny kazdého
pacienta Preto musi byt vzdy realizovand tak, aby umoziovada budlcu spoluprécu a povzbudila
vytrvalost'.

Fyzioterapeut CF centra by mal pacienta zhodnotit’ kazdé 1 — 3 mesiace alebo pocas kazdej ambulantnej
névstevy nemocnice:

PDF byl vytvofen zkuSebni verzi FinePrint pdfFactory www.fineprint.cz



http://www.fineprint.cz

1) redizovanim a vyhodnotenim testov prlcnych funkcii a dychacich symptomov a znakov,
priznakov asvalovej sily,

2) monitorovanim objemu spita a jeho charakteristik a stupna dychavi¢nosti,

3) zhodnotenim postoja, mobility hrudnika, sily, tonusu, svalov avytrvalosti,

4) zhodnotenim kvality lietby ajej dodrziavania.

Cel& doba o&etrovania a zhodnoteni e fyzickej kapacity Standardnymi protokolmi by mala by’ vedena ako
sU¢ast’ vyrocneg spravy.

Uplné oZetrenie mdze byt poskytnuté aj na klinike aebo pri doméceg névdeve. Fyzioteraputicky
program kazdého jednotlivca je potrebné kontinuéline upravova’ podl'a potrieb veku a zmeny okolnosti.

3.4. 1. Fyzioterapeut CF centra ma ddleZitu alohu v:
1) Inhalatnej terapii:
a. vyber vhodného inhadatného pristroja (pristrojov)
b. ndcvik pacientaajeho rodiny v optimalnom pouzivani pristroja
c. obsluha, ¢istenie a potreba Udrzby a vymeny pristroja
2) Tergpiapre uvoltiovanie, cistenie dychacich ciest:
a. vyber techniky (technik)
b. nacvik pacienta ajeho oSetrovatd’ov v optimdnom pouZivani
3) Telesnavychovaacvicenia:
- poskytnit’ pacientovi a jeho rodine vhodni a stimulujlcu telesnd vychovu a cvicebné
programy
4) Vzddavanie:
- vylepSovanie a dopiiianie vedomosti pacientov, rodin alokéne zahrnutych fyzioterapeutov o CF
ajeg lietbe

3.5. Dietolég - nutriény poradca

Ulohou dietol6ga CF centra je radit a vzddava pacientov a opatrovatelov v principoch nutri¢néno
manaZmentu pri CF. To zahfiia niektoré alebo v&etky znadedujucich bodov: nutricné poZiadavky a

vitaminova lietba, stanovenie nutricného statusu a diabetes slivisiaci s CF. Vyvinuté by mdo by
individualne poradenstvo Specifikované podlra veku, nutri¢na intervencia aplany vyzivove starostlivosti
zohladiiujUce potreby pacienta ajeho klinicky anutri¢ny stav. Poradenstvo ma byt primerane naplénované
a podporené primeranou literatrou a prostriedkami. Je to pokraiujici a vyvijglci sa proces
as narastajicim vekom je Ulohou dietoléga zarwit', aby sa vyvijal o sebaspoznavanie a sebestanost’.

Ten ity dietol6g by ma zabezpetovat® ambulantné poradenstvo g poradenstvo potas hospitaizécie, aby
sa zarucila kontinuita starostlivogti,lebo je vyZadovany perfektny spdsob komunikacie, aby sa predisio
prehliadnutiu podrobnosti v ligibe.

Klinicka dietologickd prax by mala byt ddkazovo podioZena, reflektova’ sicasny vyskum, klinické
prirucky a konsenzudlne pohl'ady. CF §pecidizovany dietoldg by mal participova’ na multiprofesiondlnom
overovani avyskume, byt zdrojom v oblasti vyZivy pre tréning, vzdeldvanie, vyvoj a podporu d’aSich Tudi
zahrnutych do CF starostlivosti. Dietolég CF centra ma hrat’ aktivnu Ulohu v nutricnom dohl'ade a pacienti
maju byt hodnoteni na pravidelnych podkladoch, ktoré berd do Gvahy vSetky aspekty nutricnéno a
gastrointestinalneho stavu. Frekvencia atyp hodnotenia sa bude réznit” podl'a veku.

Forma ne dietol ogické hodnotenie kombinuje zéznamy stravovacieho dennika adietol ogického pohovoru
amalo by sakonat’ aspon raz roéne. Mao by zahttiat”: preskdmanie nutri¢ného prijmu, enzymového prijmu
zahiiajlceho davku, ¢asovanie a metdédu podavania a znalog” prispdsobenia davky obsahu tuku v jedlach
adesiatéch, vylucovacie ndvyky, frekvenciu stolice, symptomy syndromu distdlng intestindnej obStrukcie a
z&pchy, podporné terapie, vitaminové doplnky, mineradlne doplnky, oréline a enteralne doplnkové formule,
bylinné a dternativne tergpie, prehlad diabeticke liecby a glykemického statusu, pritomnost alebo
nepritomnost” ochorenia pecene, zmeny v nutricnom statuse v ¢ase, vzhl'ad tela a pripady naruSeného
spdsobu stravovania, osteoporézu a inl lietbu. Pri dogpelych Zenéch je to tiez prilezitog’ na zvySenie
uvedomeniasi potreby nutricného poradenstva pred pocatim.
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Antropometrické merania: Pocas kazdého klinického vySetrenia malych deti by mali byt uskutocnené
presné merania véhy (v kilogramoch), vySky (v metroch) aobvodu hlavy (v centimetroch). Tieto hodnoty
by mai byt zdokumentované, aby sa umoZznilo priebeZné hodnotenie rastu a zmien nutrichého statusu za
ucedlom moZného porovnania s referencnymi hodnotami. Hodnoty by mai by’ vyjadrené bud’ v percentach
ako percentualny pomer normalnych hodnét pre urcity vek, alebo ako &andardné odchylka (SD) alebo Z
skére. Percentudlny podiel vahy k vyske, vahy k veku a vy3ky k veku sa ¢asto pouZiva pri vyjadreni
nutricného statusu deti, g ked’ jeho spolahlivost’” je otézna. Pri deoch by mali byt pouzivané g BMI
percentudine zaznamy na presngiSie vyjadrenie nutri¢cného statusu, zvla¥ ak sa jedna o dabo vyvinutych
jedincov. Navypocet BMI treba pouZit’ maximélnu dosiahnutdl vysku, lebo u niektorych pacientov sa mbze
vwinat' kyféza. BMI by sa md vypocitat’ pri kazdom klinickom vy3etreni, aby sa umoZnilo priebezné
zhodnotenie nutri¢ného statusu.

Zhodnotenie pankreatického statusu a intestindnej absorpcie: u pacientov spankreatickou insuficienciou
(PIl) by mao byt’ stanovené meranie primeranosti intestindneg absorpcie raz razne aebo ak je to klinicky
indikované, g castejSie. Kazdorocne by sa mali mera’ plazmatické hodnoty vitaminov rozpustnych v
tukoch A, D, E a hodnotit’ stav vitaminu K meranim protrombinového ¢asu. Zhodnotend by mala byt’ g
primeranost’ enzymovej tergpie. To zahiiia vedomosti 0 enzymovej spotrebe, vréane davky, natasovania,
metddy podévania a enzymovej titracie k obsahu tuku v jedle alebo desiate. U pankresticky suficientnych
pacientoch (PS), ktorych CF genotyp je spojeny s pankreatickou insuficienciou, by sa malo raz ratne
urobit’ vySetrenie pankreatickych funkcii prostrednictvom pankreatickej elastdzy vstolici. U pacientov,
ktorych CF genotyp je s predizenym udrZanim pankreatickych funkcii, mdZe byt vySetrenie menegj casté.

Pubertdiny vyvoj mdZe byt u pacientov s CF oneskoreny. Standardizovana metdda zhodnotenia
pubertdineho vyvoja by mala byt uskuto¢inovana od 10 roku Zivota kazdoro¢ne. Odhad skeletéd ného veku
by mal byt si¢astou zhodnotenia kazdého slabo vyvinutého diefata alebo dietata s oneskorenym
pubertdnym vyvojom.

Hugtota (denzita) kostnych minerdov a skladba tda by mali byt zhodnotené denzitometricky. Mali by
byt’ povaZované za sli¢ast” nutricného zhodnotenia u vSetkych CF pacientov od 10 roku Zivota. V sicasnosti
nie je Ziaden konsenzus o primeranom intervale medzi DEXA skenmi. Tieto sa ukazuju byt’ napomocné pri
planovani budlicg starostlivosti.
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3.6. Socialny pracovnik CF centra

Socidlny pracovnik pomaha pacientovi a rodine so zabezpeienim emocionénych a praktickych potrieb,
najméa ked” potrebuji zvySend podporu v ¢ase z&'azovych situécii, ngpr. pri stanoveni diagndzy, zhorseni
zdravotného stavu, pri vztahovych problémoch, transpantéacii a imrti. CF sociany pracovnik musi by’
schopny porozumiet’, akym spésobom choroba ovplyviiuje Zivot pacientov a ich rodin zkazdodenného i
dihodobého hradiska. Mal by preklendt” medzeru medzi nemocnicou a domécim Zivotom, ak je to mozné,
mal by pacientov navstevova’ v ich domécom prostredi a nadviaza® spojenie s miestnymi zdrojmi podpory,
aby boli spristupnené miestne sluzby. Je schopny pomdoct’ multidisciplinarnemu timu vybudovat’ S celostny
pohlad na Zivot pacienta. To mdZe zahiiat’ rodinnd dynamiku, vzdelavanie a budovanie kariéry, vztahy a
iné psychosocidlne aspekty. Sociany pracovnik mdZe rodinam pomdd’ efektivnejSie sa vyrovnava® so
situaciou zhodnotenim ich praktickych potrieb a zabezpaienim mnozstva luZieb, ktoré budu tieto potreby
napina’. Sodidny pracovnik ma vedomosti 0 komplexnom systéme prispevkov a davok a je schopny
zabezpetit' obhgovanie pacientov a vézby sdadSimi intitaciami. Je zabezpetovana vrela empaticka
podpora pri rieSeni vzt'ahovych problémov a zmieriovanie vnimania narastajlicej izolécie spojeng
spostupnym zhorSovanim zdravotného stavu. Bez ohladu na vek sl CF pacienti a ich blizki zranite’ni
psychologickym stresom a zdanlivo neprekonatelnymi socidnymi problémami. Socidlny pracovnik
disponuje zru¢nostami, ktoré dopingii précu klinického psycholdéga Si schopni Gzko spolupracova’ s
pacientom arodinou alebo partnerom avyriesit’ alebo aspon minimalizovat’ tieto problémy.

CF socidny pracovnik by mal mat’ po ziskani kvalifikacie minimalne trojraéni prax, aby ma dostatok
sebaddvery pre uskutochovanie profesiondnych rozhodnuti. Je tiez dolezité, aby ma sklsenosti so
socidlnou starostlivos’ou o deti g dospelych adokazal tito znadog’ preniest’ g do multidisciplinarneho
timu. Socidny pracovnik by ma dobre chdpa’ socidny model ako protiklad medicinskeho modelu, takze
klinicky servis mbéze tym pédom byt vyrovnany a holigticky. Zaznamen&vanie starostlivosti by sa malo
pridizat’ &autérnych priruciek jednotlivych krajin spravidelnymi  zhrnutiami  kazdéno pripadového
z&znamu. Mali by byt pouzivané Standardné hodnotiace formy, ktoré poukazu na individudne potreby
pacientaapomdbzu nairtnlt plan starostlivosti.

Profesiondiny rast socidlneho pracovnika by mal zahiniat’ tréning v oblasti noviniek v legislative, ktordsa
tykajeho Uloh, akontinudne vzdeldvanie v oblasti CF.

3.7. CF psycholég

LCudia s CF aich pribuzni si ohrozeni mnozstvom psychol ogickych problémov. Povaha ochorenia ajeho
liecby vplyva na schopnosti deti, adolescentov a dospelych vyrovna’ sa s beznymi vyvojovymi narokmi a
neobycainymi Zivotnymi udalog’ami. ZhorSovanie fyzického stavu mdze d'aeg vplyvat' na psychologicku
pohodu a kvditu Zivota (QoL). Ak mé byt préca psychol 6ga efektivna, odporica sa, aby ¢as odpracovany v
CF centre netvoril menSiu ¢ast” ako 50% jeho celého pracovného ¢asu.

3.7. 1. Z&kladné povinnosti:

Psycholég CF centra musi byt registrovany v narodnom nadriadenom orgéne (ako asocié&cia
psycholégov). Musi rozumiet’ individualnemu psychologickému vyvinu rodinnych vztahov a vyvojovych
&édii CF. Kracové povinnosti, ktoré preberd, s

0 podrobné zhodnotenie a intervencia v emociondnych, behaviordinych apsychologickych
tazkostiach, s pouzitim ddkazovo podlioZengj lietby tam, kde je to indikované, a ak je to vhodné,
tvorenie priebeZznych sprav pred’dsie intitacie.

o} Integrované hodnotenie a rocné zhodnotenie/skrining a podpora, bud’ tvérou v tvar (¢o je
preferované) adebo zuzitkovani e psychometrickych metéd (vZdy zahiajlcich Qo).

o} Z&lenenie celgj psychologickel préace v kontexte CF timu (napr. vedenie pardelnych
ambulancii).

o} Aktivna participécia a podporapri prestupe do starostlivosti o dospelych anavysokt 3kolu.

o} Zhodnotenie psychologickych zdrojov pacienta a rodiny a podporné intervencie pred a po
transplantacii.

3.7.2. Ziadlice povinnosti

V spojeni s daSimi odbornikmi by ma vhodny psycholég prevzia® vediicu Ulohu v riadeni ¢iastocne
izol4cie, konzultova’ a participova na gplikécii dokazovo zaloZenych pristupov, akymi i napr. kognitivho
— behaviorélne techniky na zvlédanie procedurdlneho stresu a poruch prijmu potravy.
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Okrem toho by mal psycholég oslovit g psychologické faktory spojené schronickou bolestou a
dodedkami segregécie, zabezpetit’ konzultaciu a superviziu d’alSim ¢lenom CF timu a podchytit’ rozSirenie
psychologickych dosledkov ZivotasCF v rAmci timu.

DaSou ddleZitou sikastou Gloh psycholéga je pomoc a podpora CF timu v priebehu rutinng
starostlivosti a v krizovych obdobiach (napr., ked’ sa stav pacienta rychlo zhorsuje a/aebo umiera). Mdze
sa to uskutoénovat’ prostrednictvom formanych alebo neformélnych superviznych/podpornych skupin.
Zahrnuti do toho mbZu byt g d’alSi odbornici, napr. hlavné sestry aebo socidny pracovnik.

3.8.Klinicky farmakolég CF centra

Lietcba CF vyZaduje mnoZstvo medikamentov. Medikamentozna ligbha ¢asto obsahuje inhalacné
bronchodilatancid a antibiotikd, suplementéciu vitaminov, pankreatické enzymy, inzulin pre pecientov s
CFRDM. V lietbe respiratnych infekcii sa ¢asto pouzivgl intravendzne antibiotikd, doma aebo v
nemocnici. Klinicky farmakol 6g odpori¢avhodné lieky vzhl'adom na mozné liekové interakcie.

Inhalacné lieky: Pre v&Sinu inhalovanych liekovych kombinécii neexistuje presny postup. Je otézkou
klinického farmakoldga, aby v spolupréci s ostatnymi CF Specidistami, CF sestrami, fyzioterapeutmi
zabezpeLil podra znamych skutognosti spréavnu inhalani techniku a bezpeinli kombinaciu podavanych
liekov.

Intravendzne antibiotika: Antibiotika s tzkym tergpeutickym rozhranim, ako napr. Aminoglykozidy, sa
podavaju v déavke prisposobeng k hmotnosti pacienta apredpokladane) rendlnej exkrécii. Ich davka a
frekvencia sa prisne individualizuje so snahou o minimaizovanie neZiadicich (€inkov a maximalizéciou
(einnosti. To sa deje sledovanim liekovych koncentrécii v sére a pouZitim farmakokinetickych softvérov.
Vypocitat’ optimdne dévkovanie je tlohou klinického farmakol6ga. Pri doméce ambulantnej antibioticke)
liecbe musi byt zabezpetend asepticka priprava. Niektoré antibiotika sa pripravuja v Gstavnych lekémach.

Perordne lieky: Pacienti ¢asto uzivaja mnoho liediv. Klinicky farmakolég je zodpovedny za liekové
kombin&cie s ohf'adom na moZznu redukciu pripravkov. Zodpoveda za interakcie medzi liekmi, sleduje
moZné liekové interakcie medzi liekom a stravou, h'ada najlacnejSie moznosti.

Eduké&cia pacienta: Pacient je zodpovedny za presné podavanie predpisanych liekov v stanovenych
¢asoch. Pacienti s CF uzZivaju v&&inou velmi komplikované lietebné schémy. Klinicky farmakol6g
poméha pacientom v priprave inhalagnych liekov aroztokov.

3.9. Mikrobiolég CF centra

3.9.1. Mikrobiologické patogény u CF pacientov

Bakteridlna infekcia pl'lic je zodpovedné za maximum morbidity amortality pacientov s cystickou
fibrozou. Aj respiratné virusy mézu spdsobit’ akutnu dekompenzéciu stavu. Niektori pacienti ziskaju
alergickd bronchopulmondnu aspergil6zu. (ABPA). Kombinécie mikrobidlnych kmeiov nie st vynimkou.
Mikrobiologické z&chyty sii ¢asto iné, neZ u pacientov bez CF. NajcastejSie byva izolované baktéria
Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus, Burkholdéria cepacia komplex rdznych genomovarov,
Stenotrophomonas maltophilia, Achromobacter xylosoxidans, Pandorea apista, mykobaktérie iné nez
mycobacterium tuberculosis (MOTT). Casté respirainé paogény ako Haemophilus influenze,
Streptococcus pneumoniae a Moraxela catarrhais mézu zohra® déleZitd Glohu, ale vo vyrazne menSom
mnoZzstve. PrileZitostne méZu by’ pacienti kolonizovani kmeimi Enterobacteriace. Aspegillus fumigatus a
Candida abicans sii tiez ¢asto izolované zo sputa pacientov. Niekedy mdzu sposobit g ABPA. Casté
pouzivanie antibiotik podporuje vyvoj antimikrobidlnej rezistencie. Rezistentné patogény sa mézu Uspesne
testovat’ na vzécne antibiotika alebo sa da vyuzit' synergicky G¢inok ATB. ESte nie je presne znama
skuto¢nost’, ¢i synergizmus je g klinicky vyznamny, de in vitro testy na to poukazujd. RozSirené
pouzivanie inhalacnych antibiotik mdze menit’ G¢innost’ jednotlivych liekov. U pacientov schronickou
infekciou Pseudomonas aeruginosa produkuje biofilm, v dbsledku ¢oho sa baktéria prakticky neda
eradikovat’. Terapeutickym cielom je teda supresia chronickg infekcie, ¢im vznika odlisnost’ od inych
skupin pacientov. Napriek tomu intenzivna a véasné antibioticka lietba pouzivand v mnohych krajinéch
dokaze eradikovat’ prvi aebo intermitentnd kolonizaciu Pseudomonas aeruginosa vo vetkych vekovych
skupinach. Niektoré bakteridlne kmene dokéZu skrizene infikova® pacientov v CF centrach alebo pri
sociélnych aktivitéach (tabory, cvicebne).

3.9.2. Laboratérium
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Komplikovana mikrobiolégia u pacientov s CF vyZaduje Specidlne vedomosti askisenosti, ktoré sa daju
zabezpetit' len pri kooperécii medzi jednotlivymi centrami. Problémy nastavaju:

al pri nerozpoznani typickej baktérie, plesni pri CF ako patogénu

(Burkhol déria cepacia komplex, kmene aspergillus),

b/ pomylenie diagnostiky CF paogénov pre atypicky fenotypicky vzhlad (mukoidnd forma
Pseudomonas aeruginosa),

¢/ nevySetrovanie mykobaktérii inych ako Mycobacterium tuberculosis,

d/ netestovanie rozsirenych antibiotickych schém mé o pouZivanych u inych skupin pacientov,

e/ neschopnost’ typizécie CF baktérii, slabd komunikécia s referencnym laboratériom, ¢o podporuje
skrizentl infekciu,

f/ casté a opakované podavanie potenciondne toxickych antibiotik, g/ zlyhane mozng rozdielnosti
farmakokinetiky pri pacientoch s CF, nutnosti individud neho monitorovania koncentrécie ligiv,

h niektori pacienti s CF infekciou si kolonizovani s Pseudomonas aeruginosa aebo inou G- negat.
baktériou nadlhu dobu, i/ diagnostikaa monitoring ABPA sU z&vidé namerani protil &ok.

Tieto skuto¢nosti a moznosti nie st v3eobecne mimo CF centier zname. Ak robi diagnostiku iné ako CF
laboratérium, tak doblezity patogén ako Burkholdéria cepacia complex, je nutné overit’ v centre
Specializovanom na CF diagnostiku.

3.9.3. Spolupréca CF klinikov a klinickych mikrobiol6gov v CF centre
Komplikovana mikrobiol gia vyuziva sel ekéné média pre netypické patogény aSpecifické vedomosti o:
al profylaxii, v¢itane prevencie skrizeng infekcie,
b/ antibioticke liecbe v¢itane kombinécii antibiotik atestovani synergif,
¢/ infekénom biofilme ao chronicite infekcii,
d/ vedrgSich Gcinkoch antibiotik.
Jedine vedomosti, prax, dihodobé sklsenosti a spoluprédcamedz jednotlivymi klinickymi mikrobiol6gmi
a pracovnikmi v CF centre méZzu zlepSt vysledky. Jednotlivi pacienti, profylaxia, diagnostika a
terapeutické problémy maj i byt pravidel ne prediskutované.
4. Starostlivost’ o CF pacientov

4.1. Ambulantna star ostlivost’

Pacienti by mali prist na ambulantn kontrolu raz za 1-3 mesiace, pricom mesaéné kontroly su
vhodnegiSie.  Novodiagnostikované deti alebo pacienti s tazSou formou ochorenia by mali chodit’ na
ambulantné kontroly ¢astejSe, zatial’ ¢o pre pacientov s mierngSim fenotypom aebo atypickou CF s
postacujlice mengj casté kontroly, kazdych 3-6 mesiacov.

Ambulantné kontroly samaju vykon&va’ na Specidlnej klinike alebo oddd eni nemocnice. Pacient ma byt
vySetreny na CF $pecializovanym lekdrom a sestrou amé mat’ k dispozicii v3etkych ¢lenov tymu CF
centra. Ostatni Specidisti mdZu vySetrit’ pacienta v sllade s postupmi zavedenymi na konkrétngj klinike.
Kazda navsteva ma zahinat' rutinné telesné vySetrenia, meranie hmotnosti, pulzni oxymetriu, meranie
pracnych funkcii vzh'adom na vek pacienta a vySetrenie spita alebo kultivéciu z tamponu. U deti sa ma
merat’ gj telesna vyska a u malych deti tieZz obvod hlavy a maju sa zaznamena’ do percentilovych grafov.
Ma sa zhodnotit’ G¢innost’ medikamentdznej lietby a akékol'vek zmeny v terapii maju byt prediskutované s
pacientom/rodinou a maju byt ozndmené praktickému lekarovi. Pre kazdého pacienta ma byt vyhradeny
adekvatny ¢as.

Kontroly pacientov s Burkholdéria cepacia komplexom alebo MRSA sa maju kona® osobitny dei, na
konci diia alebo nainom mieste ako ostatni CF pacienti. Je vhodné zvéZit' vytvorenie osobitnych oddeleni
pre pacientov sbez Pseudomonas aeruginosa infekciou pricom v mnohych CF centréch je to pravidiom.

Ak je to potrebné, CF centrum ma byt schopné zaistit” intravenéznu terapiu, ¢i uz domacu alebo pocas
hospitalizécie, v ¢ase do 24 - 48 h od ambulantngj kontroly. Da%u moznostou je podanie prve
intravendzng déavky antibiotika pod lekdrskym doh’adom, pricom doméaca antibioticka terapia musi vo
vetkych ohradoch spinat’ vySie uvedené poZiadavky. Niekedy mdZe byt intravendzna antibioticka terapia
aplikovana niekor’ko dni v nemocnici a pokratuje domécou liecbou. To urah¢uje sledovanie plazmatickych
hladin lieciv amoznych vedl'ajSich tcinkov.
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Pacient by ma ma moznost’ 24 hodinového kontaktu s CF centrom telefonicky alebo priamym
kontaktom v naliehavych pripadoch debo pri potrebe inych konzultécii. Pre beZzné telefonické konzultécie
jevhodné vyhradit’ kazdy dei urcity ¢as, ked” méZe pacient konzultova® s CF | ekédrom al ebo sestrou.

4.2. Hospitalizacia

CF centrum musi mat’ dostatocny pocet 16Zok, ktory umoznuje kedykolvek prijat’ pacienta. Kazdé
centrum musi mat’ jasne definované protiinfekéné postupy. 1zba by maa slUZit’ iba jednému pacientovi,
najma kvéli zabréneniu moznej infekcie. Podla moZznosti maju byt’ izby spojené so samostatnym WC a
kapelnou. Vo vaetkych ¢agtiach pristupnych CF pacientom musia byt umyvadld a musi byt umoZnena
hygiena ruk s pouzitim akoholovych dezinfekénych prostriedkov. Kvdli roznegl virulencii genomovarov
komplexu B. cepacia musia byt’ v3etci B. cepacia komplexom infikovani pacienti oddeleni od ostatnych,
tzn. Ze pecienti nemaju ma’ moznost byt v priamom kontakte v priestoroch nemocnice a maju byt
upozorneni, aby samimo nemocnice nestykai s ostathymi pacientmi.

Samostatné izby pre CF pacientov st nevyhnutné taktieZ z dévodu vytvorenia adekvatnych podmienok
pre fyziotergpiu a urah¢enie inhdovania antibiotik. Na starostlivosti sa mgju spolupodida’ g ostatni
zdravotnicki profesiondi (napr. fyzioterapeuti, dietné sestry, socidni pracovnici apod.). Pri kazdom prijme
do nemocnice kvdli infekéng exacerbécii méa byt sledovana hyperglykémia a saturécia kyslikom celti noc.
Kultivécie splta a spirometria sa maju vySetrit' pringgmenSom raz za tyZden. Pacienti mgd vykondva®
fyzioterapiu pringmenSom dvakrét denne, pricom mé zahtnat’ techniky ul'ahéujlce vykasSliavanie. Ma byt
k dispozicii telocvicna alebo podobné zariadenie na vykonévanie Sportovych aktivit av tejto miestnosti méa
byt’ k dispozicii pulzna oxymetria a zariadenie umoznujlce prisun kyslika pacientovi. Maju byt stanovené
protokly podavania antibiotik (zahfiajuce meranie plazmatickych hladin), podavania potravy
nazogastrickou sondou alebo gastrostomicky, liesby pneumotoraxu, zvladnutia hemoptyzy vratane embdlie
bronchidnej artérie, diagndzy aliecby ABPA adiabetu pri CF.

Tak s pacientmi v nemocnici ako g s tymi, ktori podstupuji domacu antibiotickG terapiu ma by’
prediskutované ich lietba pringjmensom raz tyZdenne na stretnutiach, na ktorych su pritomni ¢lenovia CF
tymu v&etkych Specializécii.

4.3. Rozddenie starostlivosti medzi CF centrum a lekara v mieste bydliska

Nakorko niektori pacienti nem6zu alebo nie si ochotni cestova’ velké vzdialenosti kvdli beznej
starostlivosti, mdze byt zauzZivany postup, pri ktorom je starostlivog’ o pacienta rozdelend medzi CF
centrum a zdravotnicke zariadenie v mieste pacientovho bydliska.

Schvdené modely rozdelenia starostlivosti (medzi CF centrum a miestne zariadenie) si vémi vhodné
vzhladom na poZidavky pacientov, de nemdzu viet’ k suboptimédnej liecbe Nie je pripustné, aby
starostlivost’ 0 CF pacienta bola organizovana bez spolupréace s CF centrom s malou skupinou pacientov.
Mensia CF jednotka, ktord je v izkom vztahu k CF centru, by mala ma’ aspon 20 pacientov a zabezpetenl
podporu dietng) sestry, fyzioterapeutov a zdravotnych sestier so $ecifickymi zndog'ami o CF. Pecienti s
CF v CF jednotke by mali navStevova’® CF Speciaizované kliniky a nemali by by’ hospitalizovani na
beZznych pneumologickych oddeleniach, ¢o plati tak pre dospelych ako g pediatrickych pacientov.
Z&kladna starostlivost” v CF jednotke mé byt ekvivalentna Standardng starostlivosti v centrach. Iba vo
vynimoénych pripadoch méze CF centrum pripustit’ spolupodiel’anie sa na starostlivosti s lekarom, ktory
oSetrujeibavel'mi maly pocet CF pacientov.

Kontakt s CF centrom méZe byt zabezpeieny navstevami ¢lenov tymu centra v CF jednotke ngmenej
raz av idedlnom pripade dvakrét rotne.

Rozddenie starostlivosti je vhodnegSie pri de’och ako pri dospelych. V druhom pripade je totiz
pravdepodobny vyskyt komplikacii ktoré vyzaduju d'aSich Specialistov, ktori maju dobré znaosti pre dany
zdravotny problém, ak je asociovany s CF ako napr. v pérodnictve, gynekol 6gii, diabetoldgii, apreto je pre
nich idedlna starostlivog’ tymu CF centra.

4.4. Prechod v starostlivosti od deti ku dospelym.

Systém prechodu starogtlivosti 0 detského pacienta do centra pre dospelych musi zabezpeiit' plynulost
liechy. Vek prechodu pacienta do centra pre dospelych je 16-18 rokov, ae flexibilne odréZa zdravotna a
psychosocidnu vyspelost’ jedinca Pre zabezpeienie celoZivotng nepretrzite] starostlivosti musi by’
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zabezpetend Uzka spolupréca medzi oddeleniami pre deti a pre dogpelych vrétane vyvinutych predpisov
popisujucich lietbu (31, 32).

Za&kladnym kameiiom Uspedného preradenia pacienta je spolupréca medzi CF centrami pre deti a
dospelych. Spolupré&ca sa ma zamera na kontinuitu liecby, zabezpetend prijatim rovnakych
diagnostickych a liezebnych postupov pre vetky vekové skupiny.

Antiinfekéné opatrenia mgu byt dohodnuté medzi oddeleniami, aby pacienti arodicia nemali obavu z
presunu. Je viacero modelov pre presun, pricom nie sl dékazy, Ze by niektory z nich bol najlepsi.
V Seobecne sa ale odporica, aby ¢lenovia multidisciplindneho tymu pre dospeych Uzko spolupracovai s
pediatrickym tymom a pokial’ je to mozné, skontrolovali pacienta pred odovzdanim do ich starostlivosti.
Clenovia timu CF centra pre dospdych by mai pacientovi pred presunom siruéne predstavit centrum.
Akékolvek rozdiely v organiz&cii, diagnostickych postypoch alietbe medzi pediatrickym centrom a
centrom pre dospelych maji byt zretelne zdokumentované a pediatricky pacient ma by’ s nimi pred
presunom oboznameny.

Kazdy ¢len CF tymu mdZe urahcit’ proces odovzdania pacienta, v tom ¢ase odbornik z kaZde oblasti ma
pripravit pisomnd sprévu o pacientovi. Po¢as prvého dia v centre pre dospelych musi CF Specidista
venovat’ pacientovi dostatok ¢asu na privitanie.

45.Kazdoroéné zhodnotenie
Uz diho je zname, Ze “Uspesnost’ liechy zavisi od komplexného zhodnotenia pacientovho stavu a od
Slstavng snahy o dosiahnutie a udrzanie normanych fyziologickych funkcii* (33). Uplné zhodnotenie
zdravotného stavu samévykonat’ u novodiagnostikovanych pacientov a ma sa kazdoraine opakovat’ (34).
Ro¢né zhodnotenie stavu mé obsahova’:
1. Z&znam v&etkych vyznamnych udaosti z hi'adiskaklinického a Zivota pacienta,
ktoré sa vyskytli od posledného hodnotenia (stav imunizacie mé byt uréeny pri prvom hodnoteni.
Rodicom mé byt’ doporucené, aby umoznili diefatu podstlpit’ vSetky planované ockovania podla
nérodného programu).
2. Celkové klinické zhodnotenie zahiigjlce grafické zaznacenie vysky, véhy,
obvodu hlavy pri malych det’och, st vhodné g grafy rastu.
3. Zhodnotenie fyziotergpie, zru¢nosti a frekvencie vykonavaniacviceni a
inha ovania (napr. bronchodilatancii, dornazy alfa a inhalasnych antibiotik). Je to tieZ prileZitog’ na
kontrolu funkcie a ¢istoty nebulizétoru. Testovanie bronchidnej hyperreaktivity u pacientov s
ob&rukciou dychacich ciest. Niektoré centritiez vykonavaju rainy test fyzickej vykonnosti.
4. Spirometria u pacientov vo veku nad 5 rokov, vratane merania picneho objemu
u adolescentov adospelych. Aj mladSie deti ¢asto Uspesne absolvuji spirometrické vySetrenie.
5. Zhodnotenie stavu vyZivy CF dietnou sestrou vréane anayzy:
a) slcasng diéty,
b) primeranosti pankreatickej pridavng lietby a pouZivania vitaminovych a energetickych
doplnkov,
c) perordne podavanych vyZivovych doplnkov aenterdng vyZzivy (ak jeto vhodné),
d) adekvatnost’ a charakter telesng hmotnosti agasové zmeny stavu vyZzivy

PoZaduje sa zaznam sociélneho pracovnika a/a ebo psychol dga

7. Vysetrenie krvi: kompletny krvny obraz, stanovenie sérového Zeleza, rutinne pouzivané markery
z&pau (napr. ESR, C-reaktivny protein, 1gG), sérové hladiny elektrolytov zahiiajuce sodik, chldr,
bikarbonat, vépnik a hor¢ik, d’alel hladina glukdézy, funkené testy obliciek a petene, hladiny
vitaminov rozpustnych v tukoch — A, D aE, protrombinovy ¢as, IgE, aspergilové protildtky (RAST
alebo kozny test aprecipitiny), P. aeruginosa protiltky (ak je dastupné).

8. VySetrenie vzoriek: pankregtickg) elastdzy zo stolice (u pacientov s pankreatickou
nedogtato¢nost’'ou), mikroskopickd andyza tuku v stolici pre zistenie pritomnosti problémov s
trdvenim a malabsorbciou, skiagram hrudnika a sonografia petene, vysetrenie splta alebo vyterov.

9. Ordny test glukdzove tolerancie u nediabetickych pankreaticky insuficientnych pacientov vo veku
nad 10 rokov.

10. Pozorovanie kostngj minerélnej denzity denzitometricky.

IS
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4.6. Dal§etesty u novych pacientov
Opakované potné testy.
Stanovenie genotypu, ak nebolo predtym uskutocnené.
Potvrdenie pankreatickg insuficiencie, g v pripade Ze pacient uz uziva pankreati cké enzymy.
Umoznit’ pacientovi pristup k literat(ire a ostatnym informacidm dostupnym v centre a predstavit’
ho v3etkym ¢lenom CF tymu.

4.7. FunkénévySetrenie pllc

Funkcia pr'ic je délezitym indikétorom progresie a progndzy ochorenia pri CF. Spirometrické vySetrenie
mé byt sicast’ou kazde) ndvstevy u lekara. M& zahinat’ FV C (Usiind vitalna kapacita), FEV1 (Gsilnavitdna
kapacita za 1 sekundu), FEF max (maximalna vydychova rychlog’), FEF25-75 (maximalna vydychova
rychlost’ medzi 25% a 75 % vitding kapecity). FEV1 je najvyznamngsim klinickym ukazovatd’om
mortality (36) a je v mnohych klinickych &adiach povazovany za primérny parameter (35). Pokial je to
klinicky opodstatnené, maju byt k dispozicii g d’alSie vydedky funkénych pricnych vysetreni. Hodnoty
vydedkov funkcie pric si vyjadrované ako percento ocakévanych hodndt derivovanych z referencnej
populécie. Na vypocet referencnych hodnét je zauzivanych viacero algoritmov. Je zndme, Ze pouZitie
odlisnych referenénych agoritmov pri vypocte percenta prdcnych parametrov u jedincov s cystickou
fibr6zou méZze viest’ ku klinicky vyznamnym rozdidom vo FEV1 (37). V Eurdpe sav si¢asnosti pouZziva
velké mnoZstvo referenénych algoritmov zahiigjlcich g vypocty pracnych funkcii u deti (38-40). Miera
z&vaznosti ochorenia a rychlogt” zhorSovania méze ma’ vplyv na vyber agoritmu (37). V niektorych
pripadoch nastéva u adolescentov pokles relativnych ale nie absolttnych hodn6t z dévodu prechodu k
algoritmom uréenym pre dospelych.

Nie je zremy vyznam funkéného testovania v skorom detskom veku. Niektoré Stadie poukazuju na
zmeny v pllcnych objemoch a maximanych prietokoch naznatujacich skor( ob&trukciu v periférnych
dychacich cestach. V kaZzdom pripade nedostatok &andardizovanych pristrojov a nedostatocné
technol ogické rieSenia neumoziujl takéto rutinné merania (41, 42).

MoZnost' prenosu infekcie prostrednictvom pristrojov na meranie placnych funkcii je dihodobo
znepokojujlicou skutognostou. Ked” vySetrovany vykonava namahovy vydych, kvapbeky orofaryngéineho
sekrétu, ktory mbZe obsahovat’ baktérie a virusy, s aerosolizované. Odpori¢a sa meranie pr'acnych funkcii
vo velkej vetrang] miestnogti s bakteridlnymi filtrami a pouZivanie metdd na zniZenie pravdepodobnosti
prenosu infekcie vrdtane segregéci e pacientov na zéklade ich kolonizécie.

4.8. Novodiagnostikovani pediatricki CF pacienti

V&&ina pacientov s CF je diagnostikovand pred dosiahnutim prvého roku Zivota Pogas 24 h od
potvrdenia diagnézy by mal o3etrujlci leké prijat’ pacienta a rodicov a detailne a citlivo ich obozndmit’ s
diagnézou. Mg byt pritomni obgja rodicia Ma byt zdéraznené zlepSovanie vyhliadok, predpoklad vyvoja
novy ch terapeutickych moznosti a potreba dihodobej starostlivosti. M& byt nadrtnuty pristup tymu klinikov
k dhodobgj sarostlivosti a poniknuta moznog’ konzultacii kedykolvek pocas diia (24 h). Ma byt
poskytnuty telefénny kontakt na délezitych ¢lenov tymu. Pacientovi maju byt poskytnuté informéacie o
z&vaznosti ochorenia a komplikécii ama vedie’, ako sazatne s liebou a ¢o s bude vyZadova'. Rodina, av
pripade neskorSieho diagnostikovania g pacient, musia by’ postupne vzdeldvany (44). To samdze dia’ pod
vedenim CF lekéra alebo $pecializovanych zdravotnych sestier pocas hospitalizécie alebo v domacom
prostredi pacienta, ak mé& CF centrum na to vhodnu infrastruktdru.

Prvé zhodnotenie. M4 zahiiat' Uplnd anamnézu, telesné hodnoty, stav vyZivy asaturéciu kyslikom.
Funkéné plicne vySetrenie samaurobit’ u deti starSich ako  5-6 rokov alebo, ak je to mozné, g v mladSom
veku. Ak sl dostupné pristroje na meranie funkcie pr'dc pre maé deti, m6zu byt pouzité. V pripade
predpokladu zévaZzného poSkodenia pl'Uc sa ma zvaZit’ vySetrenie arteriding saturacie plynmi, skiagram
hrudnika a pocitatova tomografia s vysokym rozliSenim (HRCT). TaktieZz ma byt vySetrené spitum aebo
kultivécia z tamponu. Ak pacient nevykaSliava, mdZe sa pouZitt indukované spldtum alebo
bronchoalveolarna lavdz (BAL), pokid® ma centrum na to moZnosti. VySetrenie krvi ma zahrnt’” sérové
elektrolyty, pecenové a oblickové funkcie, sérovy albumin, krvny obraz, zr&anlivost’ (PT aTT) a sérové
hladiny v tukoch rozpustnych vitaminov A, D, E, K. M&Zu byt vySetrené markery akitneho z&palu ako
ESR, CRP aebo 1gG. Meranim pankreatickej fekélng elastdzy | ma by zhodnotena pankresticka funkcia a
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malabsorbcia niektorym zo semikvantitativnych testov nestrdveného tuku v stolici, idedlne aspai pocas
troch dni.

V zdelavanie ma zatat® podrobnou diskusiou o ochoreni, vréane patofyziol6gie, organového poskodenia,
komplikécii, zdévodnenim lietby, genetikou, nacrtnutim prognézy vyvoja ochorenia a prezitia. Ma sa
venovat’ pozornost’ akymkol'vek nespravnym predstavdm a obavam. Tieto informacie maja byt podané pri
podobnom sedeni g diefatu po dosiahnuti uréitého veku. Objasiovanie mbze byt urahc¢ené pouZzitim
pocitatovych programov a informacnych broZar. CF tym mé ubezpelit' pacientov a rodinu, Ze bude
odpovedat’ na ich dadSe otazky a ma im poskytnlt' vhodné internetové adresy pre ziskavanie d’aSich
informécii. Taktiez ma poskytnit’ telefénne ¢ida, ktoré mézu pacienti a rodicia potrebova’ napriklad v
naliehavych zdravotnych situéciach. Opis lietby ma vyzniet’ optimisticky pricom ¢len tymu mé zddraznit
skutocnost’, Ze dodrZiavanie liesby mdZe zabranit' aebo oddidit’ ndstup d’aSich komplikacii. Ma sa tiez
hovorit' 0 si¢asnom stave a trendoch vo vyskume, nakolko tie redlne predstavuji optimistické vychodiska
a zdroj motivécie pri lietbe. Je potrebné, aby cela rodina bola predstavend sociadlnemu pracovnikovi
apsycholégovi. Oblasti, ktoré buddl musie’ byt vzgomne diskutované, sa liSia pripad od pripadu. V
kazdom pripade je potrebné otvorena diskusia o Zivote s ochorenim medzi rodinou a CF timom. Strodenci
by mali podstipit’ chloridové testy. (Otézka uréenia genotypu mé eticky rozmer a testovani by samali sami
rozhodnut', ked’ si vo vhodnom veku, ¢i chell vediet, aky maja genotyp). Rodinnym pridusnikom pacienta
mébyt’ poskytnuty kontakt na pracovisko genetického poradenstva a testovania.

Okamzite po podani z&kladnych informacii sa ma zatat’ s liecbou. M4 zahinat’ pankrestickl substitdciu,
podavanie v tukoch rozpustnych vitaminov u pacientov spankreatickou insuficienciou a ndpravou vsetkych
ostatnych nedostatkov vo vyZive. Ak mé pacient pl'Ucne priznaky (produktivny kase’, tachypnoe,
po3kodenie dychacich ciest, nizka saturécia kyslika a pod.) zvy¢ajne sa intravendzne aplikuji antibiotika
Prechodne aebo trvdo mobzu by nasadené inhalatné betamimetika, antibiotikd, mukolytikd a
kortikogteroidy, &k je to vhodné. Pacient mama’ vlastny inhaldtor a gj rodi¢ia maju byt obozndmeny sjeho
pouzivanim. TaktieZz mau by zauceni fyziotergpeutom o puZivani fyzioterapeutickych technik
adekvétnych pacientovmu veku, pokid’ je zodpovednost’ za lietbu na rodi¢och. Fyzioterapeut z CF centra
mé komunikovat’ oh'adom pacienta s fyzioterapeutom v mieste jeho bydliska, a ak je to vhodné usmernit’,
jeho liecbu po prepusteni z nemaocnice.

4.9 Novodiagnostikovany dospely CF pacient alebo pacient satypickou CF

Pacienti diagnostikovany v dospelosti maju zvycaine mierngSie priznaky a lepSie zachovant funkciu
pankreasu. Dospely pacient md ¢asto priznaky mnoho rokov auvedomoval si, Ze nie je diagnostikovany a
vhodne lieteny. Pre asociécie spredcasnou smrtou moze diagndéza CF vyvola® az stav Soku.
Nedorozumenia maju byt vysvetlené a objasnené vSetky otézky. Pacient ma byt v diskusii o prognéze
komplexne oboznameny s CF. Diskusia ma zahrnUt’ vysvetlenie, Ze pri neskorsgj diagnéze sa ochorenie
v&Sinou spga s miernejSim priebehom. Prvé zhodnotenie mdze byt vykonané ambulantne a zahriiuje
podobné parametre ako pri pediatrickych pacientoch. Ma obsahova’ meranie sérovych hladin IgE, RAST a
precipitéciu pre testovanie pritomnosti ABPA, zdokumentovanie pankresatickej funkcie zo vzoriek stolice
pocas 72 hodin alebo meranim pankreatickej dastézy 1, ma byt vykonany ordny glukézovy tolerancny test
u pacientov s pankresatickou insuficienciou. Test fertility (analyza gakuldu) ma by’ navrhnuty muzom,
ktori neboli eSte vySetrovani kvéli infertilite, amaju byt oboznameni s pricinami a moznostami rieSenia.

4.10. ManaZment starostlivosti o pacientov satypickou CF

Atypicka CF mbZe by’ diagnostikovana u dospdych s miernym izolovanym organovym poskodenim ako
napriklad vrodena obojstranna absencia vas deferens (CBAVD), sinusitida, nosové polypy, difazne
bronchiektazie, akatna alebo chronicka pankreatitida (45, 46). Diagnéza atypickg CF so sebou prindsa
odlisné predpoklady pre morbiditu a mortditu ako typickd CF. V pripade, & je identifikované iba jedna
mutécia CFTR, zistenie druhej mutacie alebo polymorfizmu mdze byt zaujimavé z vedeckého hradiska, ale
v&sinou nie jeindikované, nakaol’ko tento vysledok zrejme neovplyvni klinicku starostlivog’.

Takmer 75 % muZzov s CBAVD ma pringmenSom jednu beznd mutéciu CFTR (47). V pripade
asistovang reprodukcie ma byt umoZznené reprodukénému partnerovi vySetrenie pre CFTR.

Pristup k lietbe atypickej CF musi byt individudiny. Musi byt ale zabezpetené dodedné dedovanie s
cielom zaznamenat’ a prigpdsobit’ liechu vyskytu akychkol'vek komplikécii v skorom &&diu. Pokid’ nebude
zndmych viac poznatkov o vyvoji pl'icneho ochorenia u pacientov s atypickou CF (izolované priznaky CF
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bez patologickych zmien prac, napr. CBAVD, pankrestitida), maju byt tito pacienti vySetreny raz za 6-12
mesiacov v CF centre av pripade vyskytu akychkalvek gastrointestinalnych alebo pl'icnych symptémov.

5. Uloha ostatnych 3pecialistov v starostlivosti o CF pacienta

5.1. Gatroenterologia

Urcenie exokrinng funkcie pankreasu je nevyhnutnou podmienkou na stanovenie, ¢i mau byt
pacientovi podavané pankresatické enzymy. Zlatym &andardom je sekretin-cholecystokininovy stimulatny
test, ktory ma vSak a mnoho nevyhod. PouzivgU sa nepriame testy ako tuk v stolici, dychové tety,
enzymy v sé&re. Meranie pankreetickej dastazy 1 v stolici je neinvazivna a jednoducha met6da na uenie
exokrinngl funkcie pankreasu. Adekvatnos®” pankreatickg enzymove terapie je determinovana
progtrednictvom uréenia  nutri¢ného stavu, znakov a symptomov malabsorpcie a inych klinickych
priznakov.

Pankrestitida. Pacienti, ktori s pankreaticky suficientni, méZzu ma’ opakované pankresatické z&chvaty.
Pricina brusnych bolesti sa vySetruje pomocou merani  sérove amylédzy a lipdzy. V zavislogti od
genotypu mbze dochédzat’ k postupnému poklesu funkcii pankreasu. Preto je potrebné dedovat’ dastézu 1,
aak je hrani¢nd, aebo je abnormélna, je nutné sledova’ tuk v stalici.

Mekdniovy ileus. Vyskytuje sau 10-15% novorodencov a pga sacasto s pankreatickou insuficienciou.
U v&Siny novorodencov salieci pomocou hyperosmolérnych |&ok. U dospelych pacientov savyskytuje
DIOS — digtdlny intestindlny ob&rukény syndrém. Ak pacienti trpia brusnymi  bolestami, ma byt
dedovana ich stolica — frekvencia a konzistenciaa. CT snimok mdZe pomda’ vysvetlit' apendicitidu,
periapendikuléarny abscessadebo iné diagnézy.

Ostatné tazkogti . Ich pricinou mdZe byt gastroesophagediny reflux - GERD, fibrotizujica kolonopétia
Celiakia, z&pdovécrevné procesy aadhézie po operéciéch vedia ngpodobnit’ gastrointestindne prejavy u
CF.
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5.2. Hepatoldgia

V ¢asné monitorovanie apraviddnd papacia peiene asleziny sl slicastou kazdej navstevy v CF centre.
KaZzdorotne sa robia biochemické pecefiové testy (ALT, bilirubin, ALP, GMT, abumin, glukdza,
protrombinovy ¢as) a kompletny krvny obraz k vylG¢eniu hypersplenizmu. Raz ro¢ne sa ma vykonat’
ultrazvuk pecene a posudit’ pravidelnost” pe¢enového parenchynu, periportdna fibréza auzlovita prestavba
Dopplerovské mapovanie poskytuje informécie o portdnom prietoku krvi. V $pecidlnych pripadoch sa
robia MRCP, ERCP, hepatobil&rna scintigrafia, endoskopia a biopsia petene. Hodnotenie a pravidelné
sledovanie ochorenia petene pri CF ( CFRLD — Cystic Fibrosis Related Liver Disease) vyZaduje
multidisciplindrny tym pozostavajici z internistu, pediara, gastroenteroldgahepatologa, rédioléga a CF
Specialistu. Potrebny je kontakt stransplantacnym centrom.

Liecba chronickych hepatobiliarnych priznakov zahitia prevenciu a Upravu porlch vyZivy, véasné
podavanie ursodeoxycholovej kyseliny (UDCA), $pecifické lietenie portdng hypertenzie, zlyhanie a
transplantéciu petene.  Je dblezité ma’ vybavenie na lietbu velkého GIT krvacania s naslednou
sklerotizéciou aebo podviazanim ciev.

5.3. Endokrinnd funk cia pankreasu

Vyskyt diabetes melitus pri CF (CFRD — Cydtic Fibross Related Diabetes) rastie markantne s vekom a
vyskytuje sa len u pacientov s poruchou exokrinngj funkcie pankreasu. Hlavny patogeneticky faktor ni¢i
anatomickd Struktiru parenchymu a je spdsobeny fibrotizaciou a tukovou infiltréciou pankreasu. U
pacientov s miernou mutéciou sa zriedkavejSie vyskytuje diabetes. Po 10. roku Zivota pacientov
spankresatickou insuficienciou je potrebné vykonava’ kazdorocne, alebo g castejSe, glukozotolerancny
test (0GTT). Je to zlaty Standard pre diagnostikovanie diabetes mellitus. Pacienti, ktori maju potvrdeny
diabetes, by mali ma’ priebezné kontroly hladin HbA1C v sére.

Pravidelné sledovanie inzulinove terapie, frekvencie merania glukdzy v krvi, priciny hypo a
hyperglykémie a pochopenie CFRD je nutné.  VyZaduje sa roc¢né hodnotenie vréane monitorovania
komplikécii. Endokrinol6g zainteresovany do CFRD je Ziadany.

Vzniku CFRD ¢&asto predchédza strata hmotnosti a zhorSenie  funkcie plac, ktoré st blizko spojené s
rezidudlnou inzulinovou sekre¢nou kapacitou. Len limitovany pocet pacientov s CFRD ma priznaky
hyperglykémie pri diagnostike. Pri¢inou ochorenia je inzulinopénia, podavanie inzulinu je preferovanou
lietbou. Zahdjenie inzulinove terapie sa zaklada na krvnom glykemickom profile aklinickom stave.
Liecha vedie k narastu hmotnosti a zlepSeniu plrdcnych funkcii. Infekéné exacerbécie, systematicka
steroidnd lietba a tehotenstvo sa spgaju svySSim rizikom nedostatku inzulinu — CFRD. Pacienti s CFRD
nie sti chraneni proti neskorsim komplikacidam diabetu, musiaby’ pravidelne sledovani.

5.4.Kostnéochorenia sivisacesCF

Kostné ochorenie pri CF (CFRBD — cystic fibrosis bone disease) sa prejavuje kostnou minerdinou
denzitou (BMD) >2 ,, Z'" skére pod dolnd hranicu normy pre dany vek aebo jednou, ¢i viacerymi
patologickymi fraktarami. Je preukézané, Ze stav BMD ngjviac zavisi od vyvojav detstvea patasrastu v
puberte. Napriek normanej vyZive arastu v puberte, mgu deti s CF  redukciu v BMD. Predisponibilné
faktory si: maly prijem vitaminu D a K, Ca meng} pohybu, oneskorend puberta, hypogonadismus,
inhaané alebo ordne steroidy, vplyv zépaovych cytokinov a CFRD. Preventivne stratégie, ktoré by mali
byt’ rutinou v starogtlivosti o pacienta s CF, zahfiigju praviddné meranie hladiny vitaminu D raz rocne. V
pripade potreby suplementéciu vitaminu, uZivanie mligngj diéty azintenzivnenie telesng aktivity, v3etko
s ciefom zvySenia rastu BMD indexu. Napriek tomu, Ze dodnes nie je dokézany jednoznacny vplyv
vitaminu K, jeho suplementécia sa doporuéuje. Nadmerny pokles BMD v puberte je potrebné dedova’ a
liegit. U pacientov v postpubertdnom veku je potrebné dedova’ hladinu sexudnych horménov a podava
ich, v pripade zniZeng hladiny. Efekt tejto ligtby zatial’ nemé este preukézate’né vydedky.

Nie je jednoznacne dané, kedy a ako ¢asto merat’t BMD. CF osteopénia je bez obvyklych priznakov,
pokial’ pacient nemé ¢asté patologické fraktiry. Meranie BMD je dobre tolerované a pacient je vystaveny
len nizkel davke radidcie. BMD je merané naviacerych miestach, pretoze vysledky nemusia by sihlasné.
BMD by sa u pacientov s malym rizikom mal merg’ kazdé 2-3 roky, v pripade zniZenia sa interval
skracuje. Prvé vySetrenie sa odpori¢a vo veku 6 rokov. Rizikové skupiny, pacienti s FEV 1< 50%, s
vysokou dévkou inhalatnych aebo ordnych kortikoidov, s diabetes alebo osteropor6zou v rodine
potrebuju ¢astejS§e merania BMD. V pripade, Ze BMD je signifikantne zniZeny a neodpoveda na dietu a
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cvicenie, je potrebné zatat’ podavanie bifosfondtov. Kandidéi na transplantéciu by sa mali ligit’ uz pri
osteopénii.
5.5. ORL komplikéacie

Takmer vsetci pacienti s CF maju ochorenie nosa a prinosovych dutin. V&etky centrd by mali mat’
aktivne vztahy s otorinolaryngologom, ktory by liedil tieto ochorenia  Robia sa operacie a&ko
polypectomia, submukdzne resekcie vraane endoskopickg chirurgie  dutin a iné  UZivanie
aminoglykozidov mdze spbsobit’ poskodenie V1I. hlavového nervu. Je potrebné vysetrit’ audiometriu, ¢i
pacient pocuje vysokeé frekvencie, toto vySetrenie je asny indikator aminoglykozidove toxicity. Nosovée
polypy mbzu vyvolavat’ spankove gpnoe syndromy avies’ k poruche rastu.

5.6. Pérodnictvo a gynekoldgia

Sexudne zdravie je dblezité pre v3etkych mladychTudi. Dobra zdravotna starostlivos’ a informovanost’
by mala byt dostupné pre vaetkych, ktori si sexudne aktivni. Odporicaji sa bariérové kontracepené
metddy, pri¢com je potrebné diskutovat’ g o inych antikoncepénych metédach. SU tu pecifiké otazky, ktoré
je potrebné otvorit’.

5.6.1 Tehotenstvo u CF

V&:Sina Zien s CF je pravdepodobne rovnako fertilna ako Zeny bez CF. Spoklesom plicnych funkcii a
s rastom chronickej infekcie je tehotenstvo obtiaZnejSie. Zeny sCF by mali mat’ k dispozicii CF lekéra a
st¢ast’'ou CF timu by mal by’ g pérodnik zamerany na CF problematiku. Tehotenstvo pre Zeny sFEV 1 <
50% je obtiazne a Zena musi byt v neustdlom sledovani CF timu. Umysd otehotni® ma Zena
konzultovat’ so svojim CF lekarom.

5.6.2 Plodnost’
V&etky pary, kde jeden aebo obga partnery maju CF, si planuju podrobni diskusiu s CF lekarom so
snahou rozobrat’ v3etky praktické a etické problémy.

5.6.3 Zenska neplodnost’
Zenska neplodnost mé byt liesena ako neplodnost’ u Zien bez CF.

5.7. Muzské neplodnost’

Liecbha muzskg neplodnosti sa dege prostrednictvom aspirécie spermatu  zepididymis a
intracytoplazmatickou injekciou do vajicka (ICSI). CF centra by mali mat’ k dispozicii zariadenia, kde sa
mbzu pé&ry informovat’ ohl'adom t'azkosti acelkovych nakladov tejto metddy.

5.8. Genetické poradenstvo

Genetické poradenstvo mé by’ k dispozicii vSetkym novodiagnostikovanym rodindm a ich pribuznym.
Poradenstvo mé vysvetlit’ existujlce genetické rizika pre buduce tehotenstvo a ma byt’ organizované a pre
SirSiu ¢ast’ rodiny. Genetické poradenstvo mé byt vedené genetickym oddelenim a ponika’ g interaktivny
spbsob poradenstva Mali by tam k dipozicii pisomné informécie pre rodiny, ktoré si mézu prestudova’
doma.

5.9. Zobrazovacie metédy

Zobrazovacie metody si vel’'mi doleZitym pomocnikom pri diagnostike a liggbe pecientov s CF. V
prvom rade ide o vySetrovanie hrudnika, ale g gastroenterologické, peseiiové a urogenitélne komplikacie s
taktiez vyzaduju tieto diagnostické metddy. RTG, HRCT, ultrasonografia, DEXA (denzitometria)
aangiografiamaju byt k dispozicii vo v3etkych CF centréach.

5.9.1. RTG hrudnika

RTG hrudnika pontika z&ladny odhad stavu deti a dospelych s CF. Pri posudzovani vyvoja ochorenia
mé zésadny vyznam, ale je potrebné zvéZit' radiatnl zat'az, obzvla®’ u deti. Skiagram by samal robit’ raz
rocéne, in& len vtedy, ak je zavaZzné podozrenie na vyvoj novych zmien ako pneuménia, pneumothorax,
ABPA debo netakané respiratné priznaky. V pripade progresie ochorenia je RTG meng citlivym
ukazovatelom zmien. Existuju rdzne skérovacie systémy, doporuwiuje sa Northern CF Score, ktoré s
vyZaduje len zadopredny snimok.
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5.9.2. CT zobrazovanie

HRCT je cenna metoda pri uréeni miery a stupina zavaznosti ochorenie pacienta sCF. Stldie dokéazali,
Ze CT jecitliveiSie ako RTG, dokéZze skér odhdit” zatingjlice progredujlice pl'ticne ochorenie. | ked’ stdle
nie je jasné od akého veku sa mé zata’ sCT a a&ko ¢asto sa mé robit. CT je doleZité i v odkryvani
atypickych mykobakteridlnych infekcii a pneumothoraxu. CT angiografia sa vyuZiva kdiagnostike
pricnych kolaterdnych artérii pri hemoptyzach, ked’ sa uvazuje o prdcng embolizécii. CT vySetrenie sa
pouzivai pre posiidenie prinosovych ochoreni.

5.9.3. PPlcna angiografia

24 hodinova moznost’ pracng angiografie a embolizécie je Zivotne déleZité pre lietbu zévaznych
hemoptyz. VyZaduje sa gj telefonicka stéla sluzba
5.9.4. Zobrazovacie metddy u gastrointestinalnych a pe¢eniovych choréb

Nativny snimok brucha, je uzitotny pri  uréeni distdineho intestindneho obstrukéného syndrému.
Dole7ita je g dostupnost’ vysetrenia hrubého ¢reva. Urografin/ gastrografinové nalevy (hyperosmolarne
I&tky) st ¢asto zéchranné postupy amusia byt’ k dispozicii v krétkej dobe.

Ultrazvuk petene je vel’'mi délezity, ma sa robit” kazdy rok, aby postihnutie peiene a jg poSkodenie
bolo odhalené. Pre podrobnejSe vySetrenie je uZitainé CT aebo scintigrafia.

5.9.5. Urogenitalne problémy

Ultrazvuk ,, vas deferens ©~ mbze byt pomocny pri uréeni diagnézy atypickej CF.
5.9.6. Pristup do Zil

V niektorych centréch sa zavadzg( periférne katétre alebo komérky pre trvaly Zilovy pristup pod
ultrasonografickou kontrolou. vV mnohych centréch to robi pediatricky alebo cievny chirurg. Je vami
dolezité, aby tito chirurgoviamali potrebné skisenosti a schopnosti.

5.9.7. Echokardiogr af
Je dolezity pri postdeni pl'iicngj hypertenzie a pred transplantéciou. ObtiaZze so zavedenim komdrok pre
centrdny vendzny vstup mbze pomdct’ riesit’ transtorakal na al ebo transezofaged na echokardiografia.

6. Finanéné a per sonalne zabezpeenie star ostlivosti v centre cystickej fibrozy
Takmer vetci pediatricki pacienti preZivaju do dospelého veku a jedinci s CF sa teraz doZivaju 4. a7 5.
dekédy Zivota. UZ saviac nejedna o smrtel’né ochorenie detského veku. Zabezpetenie vysokého Standardu
starostlivosti  vyZaduje adekvdne mnoZstvo persondu a zariadenia podla mnoZstva pacientov
navstevujlcich centrum. Vydavky na starostlivos’ pre jednotlivych pacientov si cdoZivotné a zvysuju sa
v slivislosti so zvy3ovanim preZivania. Hlavny vydg na CF starostlivog’ slivisi s celoZivotnym uzivanim
drahych, najméa ordnych liekov, inhaainych aintravenéznych antibiotik. Ukazalo sa, Ze pacienti chronicky
infikovani Pseudomonas aeruginosa (PA) maju horSe vysledky ako neinfikovani pacienti. Preto sa uz pri
prvom objaveni PA nariafuje agresivna inhdaina antibioticka lietba na jeho vyhubenie. Zdravym
pacientom sa ¢asto celoZivotne predpisuju inhalainé antibiotikd a Pulmozyme na minimalizéciu a
oddialenie postupu ochorenia. Niektoré centra pouZivaji na udrZanie pI'icnych funkcii pacientov chronicky
infikovanych PA met6du lietby zaloZzeni na 3 — 4 mesacnych cykloch intravendznej antibiotickej ligtby za
rok. So zhorSovanim zavaznogti ochorenia budi mnohi dospeli na udrZanie zdravotnéno stavu potrebova’
intravendzne antibiotika niekolkokrat ro¢ne. Pacienti ¢akajlci na transplantéciu mozu byt niekorko rokov
udrziavani pri Zivote ¢astymi hospitaizaciami, kontinudnou intravenéznou antibiotickou ligbou,
celonoénym prisunom kyslika, neinvazivnou ventilatnou podporou a umelou vyZzivou. N&klady na CF
starostlivost st v dédedku toho velmi vysoké a zlyhanie zabezpetenia financovania a pristupu k dobre
starostlivosti méZe sposobit” hord e vysledky.

Dve &udie $ecidne hodnotili ndklady na starostlivog’ zabezpetovani detskym adospelym CF centrom.
Metodika hodnotenia nékladov bola v kazdg Stadii odlisng, deich zavery boli podobné v tom, Ze néklady
sa zvySovai so zavaznostou ochorenia. Naklady boli trojnésobne vySSie u pacientov, ktori boli chronicky
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infikovani PA a kordlovdi s hor§imi prdcnymi funkciami. N&klady nesiviseli so zvySujlicim sa vekom
pacientov, pokia’ neboli infikovani PA a prekvapivo nestiviseli ani s nutri¢nym statusom.

Proces financovania centralizovang] CF dtarostlivosti je vé’mi rdzny v ramci jednotlivych krgin 8 medzi
nimi a bude riadeny rozdielnymi systémami zdravotng starostlivogti tychto krgin. V anglickych CF
centréch pre dospdych sa pouziva stupiovity systém v zavidosti od stupia zavaZznosti ochorenia a je
uznany g Ministerstvom zdravotnictva. AvSak nepouzivgu ho pediatrické CF centrg, ani vSetky CF centra
pre dogpelych. Priekum v niektorych CF centréch inych krajin odhalil nesmiernu rozdielnos’ vo
financovani CF starostlivosti; Dansko — Ziadne obmedzenia, UK — stupiovity systém, podla stupha
z&vaznosti ochorenia, Austrdia — plodné financovanie nemocnicou: nevhodny 0sob financovania,
Nemecko — poistenie alebo miestne podporné skupiny, USA — sikromné poistenie, lietebna starostlivost’
(pri pogtihnuti) Nadécia CFF (CF Foundation) podla Standardov starostlivosti. Je potenciondne dos’
jednoduché definova® vydavky na prevadzku CF centra KaZdy pacient je obyajne registrovany v
databéze. Pacienti majli chronické ochorenie a vydavky na jednotlivych pacientov mbzu by
kategorizované podla poziadaviek lietby, ktor4d zévisi od zévaZnosti ochorenia ZloZenie
multidisciplinaneho CF timu zavisi od mnoZstva pacientov nav&evujicich dané CF centrum. Ratny
rozpocet na prevadzku CF centra sa mbZe vypotita® ako sicet vydavkov na starostlivost’ pocas
hospitalizécie, na lieky a zamestnancov. Tato vydavkova metdda sformuje zéklad pre vypciitanie
Uctovného procesu na docielenie zisku. SU¢asne, pretoZe neexistuje Ziadny univerzdny systém
financovania CF centier v rdmci krajiny ani medzi krajinami, zisk dosiahnuty CF centrami bude zavisig’ na
miestngl praxi (obycajne dotacia vlady, aebo individudine poistenie pacientov). CF centrd si vo
v3eobecnosti neadekvétne financované.

Pacienti sa citia istejSie, kad” ich oSetruje zdravotnicky persond, ktory mé sklsenosti s ich zdravotnym
problémom. Cystické fibrdza je komplexna choroba askisenosti a odborna kvdifikaciu méze zika’ len
zdravotnicky persond pracujlci v CF centre. MnoZstvo persondu v CF centre bude zavis&® od mnozZstva
pacientov, ktori centrum navstevujd. MnoZstvo persondlu sa bude zvySova’ so zvy3ujdcim sa mnozstvom
klinickych pacientov.

Taburkal:

Ukazuje mnozstvo personélu potrebného na 50 pacientov pre Specializované pediatrické CF centrum a $pecializované
CF centrum pre dospeych, tak ako to odporica CF Trust UK. Limitované zdroje obycajne gpdsobia, ze tieto
odporUcdania nemdzu byt dosahnuté.

Clen timu Pediatrické centrum Dogpelé centrum
Konzultant 1 05 0,5
Konzultant 2 02-03 0,2-0,3
Starsi lekar 04 0,6
Registréor 05 0,5
Speciaiz. CF sestra 10-15 1,0-15
Fyzioterapeut 05-10 1,0
Dietol6g 04 04
Soc.pracovnik 04 04
Psycholég 04 04
Sekretérka 1,0 1,0
Farmakol6g 0,3 0,3
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Potvrdenie

Tento dokument je vysledkom European Consensus Conference. Konala sa v Artimine, Tuscany,
Taliansko, v marci 2004. Zu¢astnilo sa jg 36 expertov na cysticku fibrézu, organizovanych v
Eurdpskg Spoloénosti pre cystickl fibr6zu (ECFS - European Cystic Fibrosis Society). Sponzormi
boli: Chiron, Forest Laboratories, Roche, Axcan — Pharma, Genesis Pharma, Bayer, Genentech.
U¢dom konferencie bolo vytvorenie konsenzudlneho dokumentu &andardov starostlivosti
o pacientov s cystickou fibrzou zaloZeného na si¢asnych ddkazoch.

O dodiahnutie &andardov starostlivosti by sa mali snaZzit® véetky eurdpske CF centra a mal by byt
prijaty do praxe.

Priloha A. Déle/ité otdzky a odpovede
A. 1. Aky je minimalny diagnosticky mikrobiologicky servis pre CF centrum?

Laboratérium by mao byt schopné identifikovat' a vykonavat' testovanie citlivosti na charakteristické
patogény vyskytujlce sa u 'udi s CF, pouZitim selektivnych médii, pricom treba brat’ na vedomie ¢asto
neobvyklé a rbozne patogény. Je potrebny prisup k referetnému laboratériu, ktoré méze potvrdit
identifikaciu neobvyklych patogénov, uréovat’ genotypy a tam, kde je to indikované g testova’ protilétok,
ak tieto duzby nie si dostupné miestne. Od stanovenia diagndzy by mali by’ kutivaéné vysetrenia robené
pri kazdegj klinickej ndvsteve av obdobi respiracnych exacerbécii.

A. 2. Na z&klade akych okolnosti by sa mali /udia s CF vzajomne izolovar ?
Ludia s CF infikovani patogénom, ktory sa zd& byt prepojeny so skrizenou infekciou (napr. B. cepacia
komplex, niektoré druhy- genomovary, P. aeruginosa, MRSA) by mali byt’ vzajomne oddeleni ato v ramci
nemocnice, ako & mimo nej.

A.3. V akom rozsahu by sa mali /udia s CF izolovar’ pocas hospitalizacie od ostatnych pacientov
naizve?
Pokial’ je status infekcie neznamy, pacienti by mali by’ izolovani od d’dSich pacientov s CF. Preferuje sa,
aby sazdrZiavdi v samostatng izbe (v 1poste’ove izbe). Ked’ uz je status infekcie zndmy anie je moznog’
ubytovat’ pacienta v samostatnej izbe, pacienti s rovnakymi mikrobiologickymi vysledkami zposlednych
testov kultivécii sput (kohortna izolécia), mdzu spolu zdielat’ izbu, § ked’ vyvoj prenosnych druhov mbze
¢init’ kohortnu izoléciu nespolahlivou. Pecienti s CF m6Zu zdid’at’ izbu s neinfekénymi pacientami, ktori
nemaju CF. Zakazdych okolnosti je de nutné dodrziava® ngjvysSi hygienicky Standard.

A.4. Do akgl miery by mali by Judia s CF vzajomne separovani v rdmci ambulantng starostlivosti
?
Pacienti navstevujuci Kliniku by mali byt” segregovani vzhl'adom naich mikrobiologicky status (pozri — 2)
—idedom st ndv&evy v odlisné dni.

A.5. Malo by by podozrenie na wskyt B. cepacia komplex potvrdené
v referencnom laboratériu ?
Kazdy organizmus identifikovany ako B. cepacia komplex by mal by’ potvrdeny v referencnom laboratériu
aich genomovar stanoveny za i¢elom prevencie né&kazy.

A. 6. Mali by byt vietky P. aeruginosa izolanty otypované na stanovenie pritomnosti
epidemologicky zavaznych druhov ?
Je preferované, aby sa P. aeruginosa od v&etkych infikovanych pacientov geneticky typovala.

A. 7. AKé je Uloha mikrobioléga v CF time ?
Okrem prevédzky laboratérnych duZieb a poradenstva v oblasti kontroly infekcii, mikrobiol6g by mal

participova na pravidenych multidisciplin&nych dretnutiach sostatnymi ¢clenmi CF timu  pri
prediskutovavani vedenia lieiby jednotlivych pacientov.
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A. 8. Maju pacienti oSetrovani v CF centrach lepSiu prognézu ako pacienti oSetrovani
v&eobecnymi/obvodnymi pediatrami a lekarmi pre dospelych ?
Ano. Dospeli s CF, ktori boli lieeni v pediatrickom centre a v centre pre dospelych, maji signifkantne
lepSe FEV1, BMI a CXR skére, v porovnani s tymi, ktorym sa nedostao starostlivosti v centre.
Starostlivost’ v centre je spojené s lepSim prezivanim.

A. 9. Mal by by neonatalny skrining dostupny univerzalne ?
Ano. Skrining novorodencov ma nutri¢né a respirasné vyhody. Véha, vyska a obvod hlavy si skér v
referencnych hodnotach, nutricna vyhoda pretrvava pocas celého detstva. Identifikécia prostrednictvom
neonatdlneno skriningu umoziuje véasné odporicanie do CF centra za Uédlom diagnogtiky a zah§enia
optimalngj liecby, ¢o je z&ladnym benefitom skriningu. V¢éasné diagnostikovanie umoziuje rodicom
urobit’ na z&klade informovanosti rozhodnutie oh’adom planovaniad’a g rodiny.

A. 10. Ako casto by mali pacienti s CF prichadzar’ na rutinné prehliadky ?
Frekvencia klinickych prehliadok CF timom by mala odrézat’ vek pacienta azévaznost’ ochorenia. Pacient
by mal byt rutinne prekontrolovany po 1 — 3 mesiacoch. Castgj§e monitorovanie v CF centre sa spgja s
lepsim vydedkom. Novodiagnostikované deti alebo pacienti so z&vaznym ochorenim potrebuj prichédzat
na kontrolu v tyZdiiovych intervaloch. Dospeli pacienti s atypickou formou CF a s normdnymi pldcnymi
funkciami mdzu nakontrolu prichadza’ menej ¢asto.

A. 11. Treba roc¢né zhodnotenia/prehliadky wkonavar’ v CF centre ?
Ano. Vyroené zhodnotenia by mali byt vykonavané v CF centre. Umoziuje to vklad 3pecialistov z CF timu
prostrednictvom expertného posudku, ngpr. v technikach fyzioterapie, technikach inhalovania a
otis’ovania, diéte adavkovani pankreaticke) enzymove substitlicie.

A. 12. Kde by sa mali vykonévar v&etky laboratérne testy ?
Tam, kde existuji narodné &andardy na laboratérnu précu, vydedky testov zaloZenych na krvnych
vzorkéch z nemocnic, ktoré nie si si¢ast’'ou centra, si spol'ahlivé. Mikrobiologické vySetrenia spat by sa
malo vykondvat' v akreditovanom CF centre najmengj raz rocne a vzdy ked’ sa vykultivuje neobvykly
organizmus alebo patogén ako B. cepacia komplex.

A. 13. Kto je zodpovedny za pacientov, ktori dostavaju zdig'ani starostlivos’ ?
V pripade existencie zdiel'anej starostlivosti sa vyZaduje efektivna komunikécia medzi satelitnou klinikou a
centrom. Za kazdodennu starostlivos’ by mal byt zodpovedny miestny konzultant. Centrum by malo by
véas zainteresované, pokial pacient nereaguje na rutinn( lietbu, debo ak sa vyskytni komplikécie. V
takych chvil'ach by samal zv&Zit’ preklad pacienta do CF centra.

A. 14. Mali by sme pouZivar univerzalne Sandardy pre testy p/Uiicnych funkcii ?
Univerzdne Standardy pre pl'dcne funkcie st z&kladnym predpokladom pre porovnaniamedzi centrami a
zmysluplny vstup Udgjov do Eurépskej databazy. N&rodné centra musia pouZiva rovnakd metodiku. Boli
publikované odsthlasené Sandardy.

A. 15. Kto by mali byt zdkladni ¢lenovia CF timu ?
Pediater alebo lekar pre dospelych: riaditd’ CF centra+ CF Specialista (pneumol 6gia/gastroenterol6gia)
24) Sestra$peciaizovanav CF garostlivosti
25) Fyzioterapeut
26) Dietolég
27) Sociany pracovnik
28) Psycholég
29) Klinicky farmaceut
30) Mikrobiol6g
31) Sekretarka/manazér databézy
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A. 16. Mali by byf v3etci pacienti s pankreatickou insuficienciou rutinne prehliadnuti
gastroenterolégom?
Nie rutinne. Vo vSeobecnosti méZe byt manaZzment pankreatickej insuficiencie dosiahnuty CF lekdrom
alebo CF dietol6gom.

A.17. Mali by byt pacienti s CF rutinne zhodnoteni na exokrinn pankreaticku insuficienciu ? Ak
ano, ako casto ?
Ano. Do 4 rokov veku by maa byt kontrola exokrinnej pankreatickej insuficiencie vykonana kazdych 6
mesiacov u pacientov s pankreatickou suficienciou. U starSich deti by sa exokrinnd pankreaticka funkcia
mala hodnotit’, ak zlyha prospievanie, znizi sa vaha adebo sa vyskytnd symptémy naznaiujlce
malabsorpciu. Metédou vyberu pre tento G¢d je stanovenie fekdlnegj pankreatickej elastdzy. Rutinne
zhodnotenie by malo by’ si¢ast’ou rocnej prehliadky.

A.18. Potrebujeme monitorovar Uc¢innos’ enzymove] liechy u pacientov  sexokrinnou
pankreatickou insuficienciou ? Ak &no, ako ?
Ano. Reguldane zhodnotenie symptémov a priznakov maabsorpcie je povinné Zlatym &andardom
zhodnotenia Uginnosti enzymove lietby je Stadium rovnovahy tukov. Aj ked” semi — kvantitativne testy
napr. mikroskopia fek@nych tukov, si mene spolahlivé, si praktickejSie pre rutinné zhodnotenie
pankreatickg enzymove substitucnej liecby.

A.19. Aky rutinny skrining by sa mal vykonavar' pre ochorenie pecene spojené s CF. Ako dasto by
sa to malo robit ?
Pohmat a poklep petene a sleziny by md byt vykonavany pri kazdej klinickej névsteve. Biologické
zhodnotenie by sa malo vykonava’ rocne u vSetkych pacientov a mao by zahmat” ALT, bilirubin, ALP,
GMT, abumin a protrombinovy ¢as. Mal by byt” vykonany kompletny krvny obraz na zhodnotenie znakov
hypersplenismu. Da$e priciny ochorenia pesene by samali vyl(it. Ultrazvuk pesene by samal zvéZit raz
rocne.

A. 20. Kedy, ako a ako c¢asto by mali by’ pacienti prehliadnuti kvoli dabetes melitus ?
Pacienti s exokrinnou pankreatickou insuficienciou by mali byt ro¢ne prekontrolovani kvéli diabetes
melitus od 10. roku Zivota s modifikovanym ordnym testom na toleranciu glukdzy. Aj ked’ inzulinovy
deficit bol popisany pod 10 rokov veku. Zhodnotenie glykemickému statusu mbze byt indikované medzi
vyrocné prehliadky u pecientov s nevysvetlenym Ubytkom véhy alebo respiranym zhorenim, u pacientov
uzivajucich steroidy a pacientov naumelg vyZive, u Zien plénujucich tehotenstvo. Skrining nadiabetes by
samal robit’ g pocas tehotenstva (pred 28. tyZdiiom tehotenstva).

A. 21. Mali by byt pacienti vySetrovany na ochorenie kosti sivisace s CF ?
Meranie kostnych minerdlov mbze byt nevyhnutné od 10. roku Zivota. Skrining na ochorenie kosti méze
byt vykonany denzitometriou (DEXA). Merania by samali robit’ kazdé 2 — 3 roky, alebo g castejSie, &k je
to indikované.

A. 22. Kedy a ako by mal byt CF pacient presunuty na dospel U Kliniku ?

KEDY ?

Presun do starostlivosti o dospelych by sa mal vykonat’ pri vstupe do dospe osti, medzi 16. — 19. rokom.
Vek prechodu by mal byt flexibilny, ae ukon¢eny v 19. ro-koch. Presun mbZze byt ob¢as odsunuty alebo
urychleny z psychologickych aebo medicinskych dévodov, ako napr. transplantécia alebo vyvojové
oneskorenie.

AKO ?

Navrh na prechod do starostlivosti o dospeych by mal byt ozndmeny ¢oskoro po stanoveni diagndzy.
V&etci pacienti aich rodi¢ia by mai ma’ moznost’ stretniit’ sa stimom oddelenia pre dospelych este pred
presunom. Medzi centrami pre dospelych a detskymi klinikami by maa byt odovzdand pisomna
dokumentécia. Spojené kliniky medzi timami vo veku od 15 do 19 rokov si cennym prechodovym
usporiadanim. Mala by byt zabezpetend sprava o prechode, zahfiajlica detaily diagndzy a zhodnotenie
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starostlivosti od v&etkych kr'acovych ¢lenov timu a otézky Specidlng délezitosti pre pacienta a jeho
rodicov.

A. 23. Za akych okolnogti je starostlivog’ v pediatrickg Klinike akceptovate’hd pre starsich
pacientov ?
Tam, kde je moznost’ liesby v centre pre dospelych, prediZena starostlivost’ v pediatrickom centre je
akceptovatelné len v termindlnom &adiu ochorenia

A. 24. Mal by byr doktor pre dospelych sicasfou pediatrického CF timu ?
Zainteresovanie lekéara pre dospeych v pediatrickom time nie je akceptovae’nou nahradou za CF centrum
pre dospely ch. Uzka spolupréca medzi pediatrickym timom atimom pre dospelych je zavazna.

A. 25. Kto je zodpovedny za vytvorenie centra pre dospelych ?
Aliancia lekérov pre dospdych/pediatrov, rodi¢ov, dospelych s CF, asociécii pacientov a ndrodnych a
vedeckych spolo¢nogti by mala spolupracova s miestnymi zdravotnickymi obstarévatelmi na vytvoreni
centier pre dospelych. Vytvorenie centra pre dospeych bude obvykle zodpovednos'ou plicneho lekara,
ktory absolvoval dopliiujici tréning v CF starostlivosti.

A. 26. Existuje Uloha pre vSeobecného lekara alebo pediatra v starostlivosti o CF pacientov
Ked'Zze je CF komplexnou chorobou, vyZadujlcou starostlivog® $pecialistu, priama Uloha vSeobecného
lek&ra v CF manaZmente je obmedzena. MdZe ma’ déleziti dlohu v podpore rodiny. Dobrd komunikécia
medzi nemocnicou a v3eobecnym lekarom je délezita VSetky zmeny v CF ligtbe by mali byt’ schvélené CF
centrom. Pod iniciovanim a riadenim CF centra, mdzu byt lokalny pediatri a vSeobecni lekéri pre
dospelych zahrnuti do podporng Ulohy prostrednictvom zabezpeienia praktickych opatreni pre dodanie
starostlivosti.

A.27. Akym spdsobom treba dokumentovar vysledky skiagramu? Prostrednictvom textu alebo
skérovacieho systému?
Dlhodobé porovnania hrudnych skiagramov je doleZité. Dosahuje sato priamym
skiimanim amdZe byt” sprevadzané skdrovacim systémom.

A. 28 Ako by mala byt rutinne zhodnotend progresia pllicneho ochorenia vroznych vekowych
skupinach ?

0 - 6 rokov

Pri kazdej nav&eve
32) symptémy apriznaky pl'iicnej choroby
33) zéznamy vy3ky avahy
34) kultivécie spatalvyter
35) spirometria, ¢o ngskor je to mozné
36) saturéciakydika

Raz rocne:
37) RTG hrudnika (skorované)
38) spirometria u deti, &k jeto mozné

Nad 6 rokov
Pri kazdej nav&eve
39) symptémy apriznaky pl'iicneho ochorenia
40) spirometria
41) ak je FEV 1<50%, potom je vySetrenie saturécie O2 nutné
42) vahaavyska
43) kultivacie sputalvyter
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Raz rocne:
44) funkené vysetrenie prac
45) ak je FEV 1<50%, meranie kapil&neho PaCO2 je nutné
46) RTG hrudnika (skérované)

A. 29. O kolkych pacientov sa mbZe sarar’ jeden CF lekér pre dospeych alebo iny clen CF timu?
Jeden plny pracovny Uvézok na 50 - 100 pacientov zavisi od veku pacientov, komplexnosti ochorenia a
poZiadaviek naambulantni a hospitalizaini liecbu.

A. 30. Aké& by mala by minimalna velkost’ CF centra?
CF centrum musi byt’ schopné zabezpetit’ multidisciplindrni tim pocas 24 hodin, zabezpeuje starostlivost,
vyskum, z&cvik a vyucbu. Na zachovanie rozvoja skisenosti je nevyhnutnd minimalne 50 ¢lenna databaza
deti alebo dospelych.

A. 31. N&kady na CF starostlivog’ st Z20Zené z:

Podpory multidisciplindneho CF timu a zariadenia

SluZby vykonavané pocas rutinnych klinickych navstev aambulantng starostlivosti
Rutinné medicinské anutri¢né o3etrenie

Prijatia v nemocnici (exacerbécie, chirurgické procedury, psychologicka
starostlivost’, pre/post natél na starostlivog’)

Starostlivost’ na konci Zivota

Orgénovéatransplantacia

Na&klady na zdravotn( starostlivost” spojené s vekom a zavaZznos’ou ochorenia

A. 32. Ako by malo byt CF centrum financované ?
Financovanie CF centra by malo pokryt” néklady nemocnice akomunity. CF
starostlivost’ je stéle drahSiaz dovodu komplexnosti ochoreniaa nérastu
populécie dospelych. Financovanie CF centier astarostlivogti by nemalo by’
prenesené na pacienta, de malo by byt narodnou zodpovednostou. Ako to bude
zabezpetené, zavisi uZ len na systéme zdravotng starostlivosti jednotlivych krajinach.

A. 33. Ma mar kaZdé centrum databazu ?
Databéza je z&kladnym néstrojom vedenia CF. Kazdy pacient s CF by mal by’
slcastou miestng a narodnej databazy a CF tim by mal mat’ pristup k hlavnym
informaciam, aby sa umoznilo lokdne rozhodovanie a vyskum.

A. 34. Malo by kazdé CF centrum ponukas’ domécu intravendznu antibioticku terapiu?
CF centrum by malo pontika doméacu terapiu a stanovit’ kritéria pre jg pouZzitie. Ak je to vhodné, doméca
terapia moZze zlepSit' kvditu Zivota, zniZit' riziko né&kazy avydavkov nastarostlivost’.

A. 35. AKé je zodpovednost’ CF centra, ak pediatricky alebo dospey pacient opakovane Zlyhava
pri komunikécii s CF centrom ?
Zodpovednost'ou CF centra je pochopit’ avyrieSit’ priciny zakladnej otézky, preio pediatricki aebo dospeli
pacienti opakovane neprichadzaju na vysetrenia. Dospeli pacienti sa rozhoduji slobodne, ale musia si by’
vedomi potencidnych nasledkov ich vyberu. Ak intervencia pediatrického CF timu, socidlneho pracovnika
apsycholéga pri rieSeni problému zlyhala, CF centrum by mao situaciu konzultova® s autoritami v oblasti
ochrany detskych prév.
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