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Cysticka fibréza (CF), jez se fadi mezi tzv. vzacnd onemoc-
néni, je sice chorobou stéle nevylécitelnou, ale s rozvo-
jem poznani - jak na poli diagnostickém, tak v oblasti
terapeutické — ¢im dal 1épe lé¢itelnou. Prognéza one-
mocnéni zaznamendva od roku 1938, kdy prof. D. H. An-
dersenova CF popsala a kdy na ni umiralo 70 % nemoc-
nych v 1. roce Zivota, do dnesni doby trvaly a neustavajici
posun ve smyslu postupného prodluzovani i zlepsovani
kvality Zivota nemocnych. V soucasnosti preziva v nej-
rozvinutéjsich zemich svéta 50 % nemocnych 37-38 let.

Ke konci roku 2015 evidujeme v Ceské republice 599
je starsich 19 let. Cystickd fibréza tedy jiz ddvno neni
problematikou pediatrickou, ale stale vice se s ni se-
tkavaji 1ékafi pecujici o dospélé. V 21. stoleti hovofime
mimo jiné i o problematice ,starnuti s CF".

Pro prognézu je klicové v¢asna diagnéza a komplexni
|écba zaloZzena na multidisciplinarnim pfistupu a pro-
fesni zkusenosti, poskytovand na specializovanych pra-
covistich, pecujicich o desitky pacientd.

Ke zlepseni diagnostiky pfispiva i v CR od roku 2009
novorozenecky screening (NSCF). Pfed jeho zavede-
nim byl v nasi zemi vék stanoveni diagnézy v pri-
méru 1,2 roku a fada déti tou dobou jiz méla vyznamné
znadmky onemocnéni, ¢asto jiz nezvratné i pres oka-
mzité zahajovanou lé¢bu. S pomoci NSCF je nyni vét-
$ina nemocnych zachycena ve véku 4-6 tydnd a od
toho okamziku komplexné |écena, i kdyz pFiznaky jesté

nejsou piitomny, s cilem zpomalit postup nemoci a od-
dalit rozvoj komplikaci. Je v8ak nutno mit na paméti,
Ze screening je pouze metoda vyhledavaci, nikoliv dia-
gnostickd a Ze za urcitych okolnosti nemusi nemoc-
ného odhalit. Proto je na moznost CF potieba stale po-
mysleti u jedincq, ktefi screeningem prosli, a vykazuiji-li
byt jen jediny z pfiznak( vedoucich k podezieni na CF,
indikovat vysetfeni potnim testem.

V terapii CF jsou nyni dalsim krokem ke kauzalni tera-
pii tzv. vysoce inovativni Ié¢ebné pripravky na principu
napravy defektniho proteinu zodpovédného za patolo-
gické slozeni sekretd exokrinnich zlaz; v tomto sméru
by budoucnost méla mit tzv. ,léc¢ba Sitd pacientovi na
miru”, tedy kauzélni terapie nastavena dle typu jeho
mutaci. Tato skute¢nost dava pohledu na prognézu
CF zcela nové rozméry. Samoziejmé ze uzitek z takové
nové l1é¢by mohou mit hlavné ti nemocni, ktefi maji co
nejméné pokrocilych organovych zmén. V téchto sou-
vislostech je jisté ziejmé, jak dulezitd je vcasné dia-
gnoza a komplexni [é¢ebny pfistup.
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