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Kazuistiky

Uc¢innost inhala¢nej antibiotickej lie¢by u pacienta
s cystickou fibrozou (kazuistika)
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Cysticka fibroza (CF) je najéastejsim zriedkavym, autozomalne recesivnym, geneticky podmienenym ochorenim v kaukazskej populacii.
Toto multiorganové ochorenie s velmi variabilnym klinickym obrazom si vyZaduje intenzivnu multidisciplinarnu starostlivost v $pecializo-
vanych CF centréach. Cielom sledovania bolo preukazat uéinnost v sii¢asnosti dostupnych inhalaénych ATB u pacientky s cystickou fibrézou
s chronickou kolonizaciou Pseudomonas aeruginosa (PA). Kazuistika sa opiera o informacie ziskané zo zdravotnej dokumentacie 35-rocnej
pacientky lieenej na ambulancii pre CF na Klinike pneumoldgie a ftizeoldgie v Univerzitnej nemocnici L. Pasteura v KoSiciach. Ziskané

vysledky potvrdzuji Géinnost kontinualne uZivanych inhalacnych ATB v suvislosti so stabilizaciou plicnych funkcii i eradikaciou patogénu
PA. Je potrebné zdéraznit, Ze vyznamnii lohu v progresii ochorenia zohréava prave véasna a spravne zvolena personalizovana terapia.

Klacové slova: cysticka fibrdza, terapia, inhalacna antibiotické liecha

Effectiveness of inhalation antibiotic treatment in a patient with cystic fibrosis (a case study)

Cystic fibrosis (CF) is the most common rare, genetically determined autosomal recessive disease in the Caucasian population. This
multiorgan disease with a highly variable clinical picture requires intensive, multidisciplinary care in specialized CF centres. The study
aimed to demonstrate the efficacy of currently available inhaled ATBs in a cystic fibrosis patient with chronic colonization of Pseudomonas
aeruginosa (PA). The case report is based on information obtained from the medical records of a 35-year-old patient treated at the cystic
fibrosis outpatient clinic at the Department of Pneumology and Phthisiology at the L. Pasteur University Hospital in KoSice. The obtained
results confirm the effectiveness of continuously used inhaled ATBs in stabilizing lung functions and eradicating the PA pathogen. How-
ever, it should be emphasized that timely and well-chosen personalized therapy plays an important role in the progression of the disease.
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Uvod

Cysticka fibréza (CF) je vzacne,
zivot limitujtce, geneticky podmienené,
autozomalne recesivne ochorenie, po-
stihujace priblizne 80 000 jedincov po
celom svete, ktorého pric¢inou je mutacia
v géne koédujuceho aniénovy kanal na
apikalnej membrane epitelialnych buniek
nazyvany transmembranovy regulator
vodivosti cystickej fibrozy (CFTR, cystic
fibrosis transmembrane conductance
regulator), regulujtci transport elektro-
lytov. Je znamych vySe 2 000 mutacii, no
nie vSetky maja funkéné nasledky a kli-
nicky vyznam.

CF patri medzi zriedkavé choroby
s vyskytom menej ako 1: 2 500 Zivona-
rodenych deti. Ochorenie postihuje pri-
blizne v rovnakej miere muzsku aj Zenskt
populaciu (1). Prognoéza pacientov s da-
nym ochorenim sa za posledné desatro-
¢ia vyrazne zmenila, median prezivania
sa zvysil na 40 - 50 rokov. V stiCasnosti

diZka Zivota u vy$e 50 % pacientov pre-
sahuje 37 rokov (2).

Prognoézu CF ovplyviiuje mnoz-
stvo faktorov. V prvom rade ide o geno-
typ, pohlavie i stav vyZivy. Priaznivejsiu
prognoézu ma muzské pohlavie a pacienti,
ktorym bola CF diagnostikovana vo vys-
Som veku. Prognosticky znevyhodneni st
pacienti s pankreatickou insuficienciou,
dosledkom ktorej maju oslabent funk-
ciu pltic a rovnako pacienti s rozvinu-
tou chronickou infekciou Pseudomonas
aeruginosa (PA) (2, 3,4, 5, 6,7, 8).

Podozrenie na diagnézu CF je
dané pozitivhym novorodenenckym
skriningom alebo klinickym obrazom,
diagnostika ochorenia méze prebehntt
v akomkolvek veku (9). Prenatalna diag-
nostika, novorodenecky skrining a nové
lie¢ebné algoritmy v st¢asnosti menia
incidenciu i prevalenciu tohto ochorenia.
Az donedavna bola §tandardom starost-
livosti o pacientov s CF prevencia a lie¢ba

komplikacii, v sicasnosti sa do popredia
dostavajia nové lie¢ebné stratégie zame-
rané priamo na zakladny defekt tohto
ochorenia (10, 11).

Terapia CF predstavuje kom-
plexnu zalezitost, zahfnajicu farma-
kologické i nefarmakologicke liecebné
postupy, vratane psychologickeja social-
nej starostlivosti. NajlepSie vysledky sa
dosahuja v 8pecializovanych centrach
pre liecbu CF (2). DoleZity vyznam pred-
stavuje v€asné zacatie lieCby. Dosledné
dodrziavanie terapeutickych postupov,
sledovanie priebehu ochorenia, v€as-
né odhalenie pridruzenych komplikacii
a ich okamzita liecba, zvySuju Sancu na
kvalitny Zivot a predlZuju median pre-
zitia pacientov (12). Zial, limitujucim
faktorom prezitia, aj napriek si¢asnym
moznostiam terapie, stale ostava progre-
sivne poskodenie pltc, ktorého pri¢inou
st obstrukcia dychacich ciest hustym
hlienom i chronické zapalové procesy
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spolu s mikrobialnou kolonizaciou (13,
14). Cielom $tadie bolo poukazat na d6-
lezitost a efektivitu vCasne a spravne
nastavenej personalizovanej terapie za
pouzitia inhala¢nych antibiotik.

Kazuistika

Pohlavie: Zena, Vek: 35 rokov,
Zakladna diagnodza: E84.9. Cysticka fib-
réza, blizsie neuréena

Antropometrické udaje: vyska 161
cm, hmotnost kolisava v rozmedzi 47 - 50 kg

Osobna anamnéza: Pacientke bo-
lo vo veku 3 rokov diagnostikované ocho-
renie CF, odvtedy bola dispenzarizovana
v detskej ambulancii pre pacientov s CF,
od 19 rokov v ambulancii pre dospelych.
V roku 2001 podsttpila tympanoplasti-
ku l. sin. V aktualnej dobe ma pacientka
potvrdené diagnoézy: CF s chronickou
kolonizaciou Pseudomonas aerugino-
sa, Staphylococcus aureus, Burgolderia
cepacia; astma bronchiale; chronicka
hypertroficka laryngitida; exokrinna
pankreaticka insuficiencia; fibroticka
prestavba pankreasu a chronicka he-
patopatia.

Genetika: Fragmenta¢nou me-
todou bola pacientke detegovana pri-
tomnost mutacie W1282X a G542X
v heterozygotnom stave - kombinovany
heterozygot.

Pracovna anamnéza: Pacientka
pracuje ako sekretarka.

Rodinna anamnéza: Pacientka ma
1zdrav( sestru - heterozygotna nosicka
mutacie G542X; matka je zdrava a ma
Styroch zdravych sGrodencov, otec je
zdravy a ma dvoch zdravych strodencov.
Pacientka je vydata, u manzela nebola
zistena Ziadna z najCastejSich 50 mutécii
stanovujtcich sa na SR.

Alergicka anamnéza: breza, lipa,
med, bylinky; alergie na lieky neudava

Liekova anamnéza: Tabulka 1
zobrazuje prehlad chronicky uZivanych
lieciv u pacientky a tabulka 2 prezentuje
terapiu inhala¢nymi antibiotikami v za-
vislosti od ¢asu.

Hospitalizacie: Od roku 2007 po
sucasnost bolo evidovanych 20 hospita-
lizacii, v ivode dispenzarizacie v centre
CF pre dospelych boli aji. v. ATB preliece-
nia bez akatnych exacerbacii, pravidelne
i. v. ATB prelieCenie chronickej pseudo-
monadovej kolonizacie, no vzhladom na

Tabulka 1. Prehlad chronickej terapie pacientky

Liecivo Liek Davkovanie/denne | podanie

Dornaza alfa PULMOZYME, sol neb 30x2,5ml | 1-0-0, ampula(e) inhalacne

Beklometazéondipropionat + FOSTER, sol inh 1x180 davok 1-0-1, strek(y) inhalatne

Dihydrat formoteroliumfumarat

Tiotropium SPIRIVA RESPIMAT, sol inh 2-0-0, strek(y) inhalacne
1x60 dévok

Salbutamol VENTOLIN INHALER N, sus inh | dla rady lekara/ inhalacne
1x0 dévok max. 3 x 2 apl.

Acetylcystein ACC INJECT, sol inj 1-0-1, ampula(e) inhalacne
5x3 ml/300 mg

Montelukast MONTELUKAST MSD 5 mg, 0-0-1, tableta(y) peroralne
tbl mnd 56x5 mg

Desloratadin DESLORATADINE ACTAVIS 5 mg, | 0-0-1, tableta(y) peroralne
tbl fIm 100x5 mg

Pankreatin KREON 25000, cps end p.p. 1-3 cps. 4-5x peroralne
50x300 mg, kapsula(e)

Esencialne fosfolipidy ESSENTIALE FORTE, cps dur 1-1-1, kapsula(e) peroralne
30x600 mg

Silymarin LAGOSA, tbl obd 100x150 mg 1-1-1, tableta(y) perorélne

Kyselina ursodeoxycholova URSOFALK 500 mg, tbl flm 2-0-2, tableta(y) perorélne
100x500 mg

Omeprazol HELICID 20, cps dur 90x20 mg | 1-0-1, kapsula(y) perorélne

Vysokoenergeticka tekuta vyziva | NUTRIDRINK COMPACT 1-0-1, ampula(y) perorélne

s vysokym obsahom bielkovin PROTEIN, sol 24x125 ml,

vitaminy E, A, D, probiotika denne perorélne

Tabul'ka 2. Inhalacna ATB liecba pacientky

Datum

Uzivana inhalaéna ATB terapia

od 07/2015 - 08/2017

kolistin (Colimycine) 2 x 1 inhala¢ne, kontinudlne

09/2017 - 10/2018

kolistin (Colimycine) + tobramycin (Bramitob) 2 x 1 inhalacne,
striedanie v 28-dnovych intervaloch

11/2018 - 09/2019
(tehotenstvo)

kolistin (Colimycine) 2 x 1 inhalaéne intermitentne;
tobramycin (Bramitob) vysadeny

10/2019 - 12/2019

kolistin (Colimycine) + tobramycin (Bramitob) 2 x 1 inhalacne,
striedanie v 28-dnovych intervaloch

01/2020 - 08/2020

tobramycin (Bramitob) + levofloxacin (Quinsair) 2 x 1 inhalaéne,
striedanie v 28-dnovych intervaloch

09/2020 - 10/2021

kolistin (Colimycine) 2 x 1 inhalacne, kontinudlne

11/2021 - siiéasnost

niektoré §t(die CF a skasenosti lekarov,
ked nebol preukazany prinos pravidelnej
i. v. ATB lie¢by, bol v poslednych rokoch
prechod len na i. v. ATB lie¢bu pri akat-
nych exacerbaciach.

Kontroly na ambulancii pre CF:
pravidelné a mesiac, eventualne podla
potreby a klinického stavu pacientky

Priebeh ochorenia

Pacientka s diagnozou cysticka
fibréza a inymi pridruZenymi diag-
noézami je liecena od svojich 3 rokov,
ked bolo ochorenie CF pacientke diag-
nostikované. V dospelosti uZiva vyssie

kolistin (Colimycine) + levofloxacin (Quinsair) 2 x 1 inhalaéne,
striedanie v 28-dfovych intervaloch

uvedent chronick lie¢bu (tabulka 1),
v pripade akatnych excerbacii sa k te-
rapii pridavaju antibiotika v zavislosti
od typu infekéného agens v pltacach
a zavaznosti infekcie vzdy minimalne
v dvojkombinacii ATB, v pripade multi-
rezistentnych kmenov empiricky, plus
intenzivna fyzioterapia v trvani najme-
nej 14 dni. Pacientka bola zo zaciatku
opakovane hospitalizovana za Gcelom
i. v. ATB liecby zakladného ochorenia,
no vzhladom na nepreukazany prinos
vo viacerych §tadiach aj skisenosti
CF centra, presli len na i. v. ATB liecbu
akttnych exacerbacii.
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Graf 1. Vyvoj pltcnych funkcii pacientky v rokoch 2014 - 2021
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Viysvetlivky: FEVT - dsilny vydychovy objem za 1. sekundu, FVC - Usilnd vitdlna kapacita, TLC - celkovd plic-

na kapacita

Pacientka v pravidelnych mesac-
nych intervaloch navStevuje ambulan-
ciu pre CF, v pripade zhorSenia stavu aj
CastejSie. V pravidelnych intervaloch je
pacientka posielana na mikrobiologické
vySetrenie sptta a plicne funkcné testy
(graf 1).

Rok 2015. V stwvislosti s opakova-
nym vyskytom a kolonizaciou dycha-
cich ciest Pseudomonas aeruginosa, bol
pacientke v jali 2015 nasadeny kolistin
(Colimycine) 2 x 1 inhala¢ne dlhodo-
bo kontinualne, zaroven pokracovala
v chronickej terapii.

Rok 2017. CT pltc z obdobia
03/2017 preukazal stacionarny nalez na
pltcnom parenchyme oproti CT z ob-
dobia 10/2014. Bol zaznamenany bez
vyraznej zmeny nalez cylindrickych
a vakovitych bronchov a bronchioloek-
tazii so zhrubnutymi stenami diftizne
v celom pltcnom parenchyme. V sep-
tembri 2017 bol pacientke z dévodu no-
vych kultiva¢nych vysledkov a odpove-
dajicemu klinickému stavu k chronicke;j
terapii pridany tobramycin (Bramitob)
2 x 1 inhala¢ne uZivany v kombinacii
s kolistinom (Colimycine) v 28-driovom
intervale. Pacientka sa s manzelom sna-
zili dlhodobo pocas 2 rokov netispesne
o dieta. V maji 2017 preto podali ziadost
o umelé oplodnenie IVF metddou, ktora
u pacientov s CF nie je kontraindikovana.
Pacientka bola poucena a oboznamena
s moznymi komplikaciami a rizikami.

Rok 2018 - tehotenstvo. Pacientka
oznamila tehotenstvo po opakovanom
IVF v novembri 2018, prechodne bol vy-
sadeny inhalacny kolistin (Colimycine) aj
inhala¢ny tobramycin (Bramitob), ostat-

na lie¢ba ostala bez zmeny. Subjektivny
stav pacientky pocas tehotenstva bol ne-
zhorseny, citila sa dobre, dychala dobre,
kaSel bol nezhorSeny, stolica v norme,
bolesti neudavala, hmotnostny priras-
tok 4 kg. Pravidelne navsStevovala gyne-
kologicka ambulanciu, bola sledovana
hematolégom pre pritomnost anémie.
V pripade zhorSenia stavu mala naria-
dent okamzitti navstevu ambulancie pre
CF. V aprili 2019 v 34. tyzdni gravidity
pre progresiu dyspnoe, zhorSeny kasel
a elevaciu CRP na hodnotu 34,2 bola in-
dikovana lie¢ba cefalosporinovymi ATB.
Pacientka bola gravidna do 13. 6. 2019,
ked bola gravidita ukoncena sekciou.
Porod per vias naturales bol vzhladom
na zakladné ochorenie a funkéné para-
metre plac z placneho hladiska kontra-
indikovany. Dcéra sa narodila zdrava,
novorodenecky skrining bol negativny.

Rok 2019. Po porode v septembri
2019 dochadzalo k zhorSeniu stavu s nut-
nostou hospitalizacie s i. v. ATB lie¢bou.
Napriek komplexnej lie¢cbe dochadza
k poklesu funkénych parametrov plac
(graf 1) a zhorSovaniu klinického stavu,
preto okrem komplexnej liecby zaklad-
ného ochorenia bola indikovana opa-
tovna inhalac¢na terapia tobramycinom
(Bramitob) spolu s kolistinom.

Rok 2020. Vzhladom na zhorsu-
jace sa funkéné parametre a pretrva-
vajicu kolonizaciu PA, bola pacientke
zmenend terapia inhala¢nymi ATB.
Pacientka od 23. januara 2020 uzivala
kombinaciu liec¢iv tobramycin (Bramitob)
a levofloxacin (Quinsair) v 28-dfiovom
intervale. Stav bol nezhorSeny, levoflo-
xacin (Quinsair) tolerovala dobre, ma

v8ak horku chut. Pocas terapie tymito
lie¢ivami doslo k stabilizacii plicnych
funkcii bez dalSieho zhorSovania funkc¢-
nych parametrov, zaroven doslo u pa-
cientky k eradikacii PA (tabulka 3). Za
eradikaciu PA v pripade chronickej kolo-
nizacie u pacientov s CF povazujeme ne-
pritomnost PA v spite minimalne tri po
sebe nasledujace odbery. Z dovodu era-
dikacie PA u pacientky bola dalsia liecba
tobramycinom (Bramitob) a levofloxa-
cinom (Quinsair) z pohladu zdravot-
nej poistovne zamietnuta, od 09/2020
pacientka ostala na liecbe kolistinom
(Colimycine) 2 x 1 inhala¢ne dlhodo-
bo kontinualne, zaroven pokracovala
v chronickej terapii. Koncom septembra
2020 dochadza k progresii dychavice,
pri namahe dochadzalo k stazenému
dychaniu a vyraznému drazdeniu na ka-
Sel. Kasel bol zhorseny, s expektoraciou,
bolesti na hrudniku boli intermitentné,
bez subfebrilie. Zaznamenana bola cel-
kova slabost, inava, zniZena vykonnost.
Pacientke je odporucena hospitaliza-
cia na klinike za t€elom i. v. ATB liecby
a komplexného preSetrenia. V stivislosti
s fyziologicky sa zhor§ujacimi funkciami
plac je pacientke 09/2020 opakovane
predostrena, ako dalsia modalita liecby,
transplantacia pltc s realizaciou pred-
transplanta¢nych vySetreni. Pacientka
sthlasi s realizaciou predtransplantac-
nych vySetreni.

Rok 2021. 29. oktébra 2021 bol
subjektivne celkovy stav stabilny, dy-
cha stabilne, nie horsSie, doma uziva cela
noc dlhodobti domacu oxygenoterapiu,
cez den intermitentne, bez subfebri-
lii. Bolesti na hrudniku neudava, kasel
nezhorSeny, hmotnost v norme, stoli-
ca v norme, brucho neboli. Dlhodoba
domaca oxygenoterapia je indikovana
u pacientov, u ktorych pretrvava chro-
nicka respira¢na insuficiencia aj napriek
optimalnejliecbe zakladného ochorenia.
Z d6vodu nalezu PA v spute 7. oktobra
2021, je koncom oktdbra odosielana Zia-
danka do poistovne na schvalenie liecby
levofloxacinom (Quinsair). Od 11/2021
pacientka pokracuje v kontinualnejlie¢be
kolistinom (Colimycine) 2 x 1 inhala¢ne
v kombinacii s levofloxacinom (Quinsair)
2 x 1 inhalac¢ne cyklicky v 28-dniovom
intervale. Planovana kontrola o mesiac,
ev. podla potreby.
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Diskusia

Cysticka fibréza je naj¢astej$im zi-
vot skracujacim genetickym ochorenim,
postihujacim priblizne 1z 3 500 belochov
(6). Donedavna bolo ochorenie CF pova-
7ované za pediatrickt diagnozu, dizka
Zivota pacientov s CF sa v§ak za posledné
desatrocia vyrazne zvysila. Vo vyspelych
krajinach uz pocet dospelych pacientov
prevysuje pocet pediatrickych pacientov
(15). Tento vyznamny fakt potvrdzuja aj
vysledky Narodného registra cystickej
fibrézy na Slovensku so stale sa zvySu-
jacou tendenciou poctu dospelych pa-
cientov, ktori v roku 2019 tvorili 58,26 %
z celkového poctu pacientov s CF.

Nami sledovanej 35-ro¢nej pa-
cientke bolo ochorenie CF diagnosti-
kované v 3. roku Zivota, odvtedy bola
dispenzarizovana na ambulancii CF pre
detskych pacientov, od roku 2007 na am-~
bulancii pre dospelych. Pacientke bola
detegovana pritomnost mutacie W1282X
a G542X v heterozygotnom stave - kom-
binovany heterozygot. Ochorenie CF sa
dedi autozomalne recesivhym spdso-
bom, pravdepodobnost ochorenia je te-
da 25 %. Rodinna anamnéza pacientky
nepotvrdzuje pritomnost ochorenia CF
u ostatnych ¢lenov rodiny. Pacientka ma
zdrav( sestru, heterozygotnt nosicku
mutacie G542X. Nasa pacientka je no-
sitel’kou mutacii (W1282X a G542X) pat-
riacich do triedy I., ktoré vedu k tplnej
absencii CFTR na bunkovom povrchu
a teda predstavuja zavaznt formu CF (9).
Zo vSetkych pripadov CF predstavuja 7 %.

Prognoéza pacientky nie je velmi
priazniva. Vyvoj ochorenia CF je zavisly
od mnoZstva faktorov. Vyznamnu ro-
lu zohrava genotyp, pohlavie i celkovy
zdravotny stav pacienta (5). Prognosticky
zvyhodnené je totiZ muzské pohlavie,
¢i stanovenie diagnozy vo vy$Som veku.
Nasou pacientkou je Zena, ktorej diagno-
zabola stanovena v 3. roku Zivota, navySe
trpi mutaciami I. triedy, teda mutaciami
z prognosticky najnepriaznivejSej trie-
dy. Rovnako prognosticky nepriaznivy-
mi faktormi st pacienti s pankreatickou
insuficienciou a rozvojom chronickejin-
fekcie Pseudomonas aeruginosa, ktoré st
u pacientky pritomné.

Pankreaticka insuficiencia vedt-
ca k zniZeniu produkcie pankreatickych
enzymov je beznym prejavom CF. Podla

Tabul'ka 3. Mikrobiologické vySetrenia pacientky

Datum odberu: sV NP BC SA PA SH EC HP KP AB CA
23.2.2016 X X X X X X
16. 6. 2016 X X X X
20.9.2016 - - X X X X X
9.2.2017 X X - X X X

2.3.2017 X X X X X
10. 8. 2017 X X X X

19.7.2018 X X X X X X

9.5.2019 X X X X X

12.9.2019 X X - X X X
26.9.2019 X X X X X

12.12.2019 X X - X X X
23.1.2020 X X X
28.5.2020 X X - X

11.9.2020 - - X X

11.3.2021 X X X X
15.4.2021 X X X X

7.10.2021 X - X X X

Vysvetlivky: SV - Streptococcus viridans, NP - Neisseria pharyngis, BC - Burkholderia cenocepacia,
SA - Staphylococcus aureus, PA - Pseudomonas aeruginosa, SH - Staphylococcus haemolyticus,
EC - Enterobacter cloacae, HP - Haemophilus parainfluenzae, KP - Klebsiella pneumoniae,

AB - Acinetobacter baumannii, CA - Candida albicans

vyroc¢nej spravy Europskeho registra pa-
cientov s cystickou fibr6zou z roku 2021,
az 82 % pacientov s CF pouziva urcitt
formu substitu¢nej terapie pankreatic-
kymi enzymami (6, 16). Toto tvrdenie ko-
reSponduje s vysledkami nasej pacientky,
ktorej uZivanie pankreatickych enzymov
patri uz dlhodobo medzi chronick te-
rapiu.

Viaceré vedecké studie potvrdzu-
ja fakt, Ze CF postihuje muzsky aj Zensky
reprodukény systém. Takmer vSetci muzi
(viac ako 95 %) s CF st neplodni v d6-
sledku nespravneho vyvoja vas deferens.
Neplodnost u pacientok s CF je primarne
spOsobena akumulaciou hustého hlienu
v cervikalnom limene, ktora vytvara ba-
riéru pre transport spermii do vajicko-
vodov. Dékazom vysSie uvedeného, je aj
nasa pacientka, ktorej sa podarilo pocat
dieta so zdravym manzelom za pomoci
asistovanej reprodukcie az na 3. pokus.

Podla Green (17) je CF charakteri-
zovana chronickou infekciou dychacich
ciest a progresivhym poklesom dychania.
Progresia ochorenia CF ma za nasledok
klesajuci trend plucnych funkcii, ktory
sa zvycCajne prejavuje poklesom obje-
mu Gsilného vydychu za 1 s (FEV1), ¢o
potvrdzuja aj vysledky vySetreni naSej
pacientky. Vynateny vydychovy objem

za jednu sekundu (FEV1) je uvedeny ako
marker progresie ochorenia CF, ktory
sa pouziva na zachytenie klinického
priebehu i vyhodnotenie terapeutickej
ucinnosti antimikrobialnej liecby (18).
Vysledky spirometrickych vySetreni
pacientky v obdobi od jala 2014 do ok-
tobra 2021 zobrazuji hlavné ukazovatele
funkcie pltuc v zavislosti od ¢asu, ktoré
zial potvrdzuji progresivne zhorS§ova-
nie funkcie pltc pacientky. U pacientky
mozno pozorovat prejavy obstrukénej
ventila¢nej poruchy tazkého az velmi
tazkého stupna s redukciou FVC (Usilna
vitalna kapacita, t. j. maximalny objem
vzduchu, ktory sa da po maximalnom na-
dychu prudko vydychnut) a hyperinflaciu
pltc zavazného stupiia. Vysledok Stadie
Elborna (19) uvadza, Ze vacsina pacientov
s CF, ktori presli z tobramycinu na levo-
floxacin, mala zlep$enie percentualnych
predpovedanych hodnét FEV1. To vSak
nekoreluje s vysledkami spirometrickych
merani nasej pacientky. Vzhladom na pri-
druZené komorbidity pacientky, chro-
nické poskodenie plac a fakt, ze CF je
progresivne ochorenie, ide o fyziologicky
ocakavany jav, pri ktorom sa prirodzene
pocita s postupnym zhorSovanim pltc-
nych funkcii. MoZno teda predpokladat aj
nadalej klesajacu tendenciu funkcie plic
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napriek tc¢innosti uzivanych inhala¢nych
antimikrobialnych farmakoterapeutik.

Chronicka infekcia pltc PA je pri-
marnou pri¢inou progresivneho pokle-
su funkcie plac, zvysSenej chorobnosti
a mortality (19). Pacientke bola okrem
Pseudomonas aeruginosa potvrdena aj
chronicka kolonizacia Staphylococcus
aureus a Burkholderia cepacia. Po potvr-
deni chronickej infekcie PA je prakticky
nemozné eradikovat tento patogén za
pomoci v sucasnosti pouzivanych lieceb-
nych stratégii (15). Tento vedecky podlo-
zeny fakt sa podarilo vyvratit a patogén
PA eradikovat po uspesnej inhalac¢nej
kontinualnej ATB lie¢be tobramycinom
v striedani s levofloxacinom v 28-dno-
vom intervale u pacientky. Pacientka
mala od decembra 2019 do oktébra 2021
negativny nalez PA v spite. U pacientky
pocas liecby zaroven doslo k stabilizacii
placnych funkcii, bez dalSieho zhorSo-
vania funkénych parametrov. Z dévodu
negativneho nalezu PA v spute vSak pa-
cientka nemohla pokracovat v ispesnej
terapii tobramycinom a levofloxacinom,
teda lie¢ivami podliehajicim schvaleniu
uhrady zdravotnou poistoviiou, ktoré
je podmienené pozitivhym vysledkom
PA. Pacientka preto v obdobi september
2020 az oktdber 2021 uzivala kontinual-
ne inhalaéne kolistin, ktorého predpi-
sovanie nepodlieha sthlasu zdravotne;j
poistovne. V dosledku prerusenia lieCby
vySSie spomenutymi lie¢ivami zial doslo
v oktobri 2021 k opatovnému nalezu oba-
vanej baktérie Pseudomonas aeruginosa
v spute.

Chronické podavanie inhalac-
nych antibiotik je st¢asnym Standardom
v manazmente chronickej infekcie PA
u pacientov s CF na zaklade vyznamnych
dokazov preukazujucich pokles hustoty
PA v spute, ako aj zlepSenie respiracnych
symptomov, kvality Zivota a funkcie pltc.
Denne inhalované ATB sa pouzivaji na
znizenie rizika pulmonalnych exacer-
bacii u dospelych s CF s chronickou in-
fekciou PA (18).

V sti¢asnosti rasttci trend pouzi-
vania kontinualnejinhala¢nej antibiotic-
kejlie¢by, bud ako monoterapia s jednym
ATB podavanym kazdy mesiac, alebo ako
kontinualna striedava inhala¢na ATB te-
rapia, pri ktorej sa mesacne striedaji dve
(alebo viac) antibiotik, mozno vidiet aj

u pacientky. Z dévodu nizkej dostupnosti
udajov z klinickych $tadii v st¢asnosti
stale nie je jasné, ktord moznost a kombi-
nacia liecby inhala¢nymi antibiotikami by
mala byt oznacena ako ,zlaty Standard“
na eradikaciu patogénu PA (18).

Zaver

Terapia ochorenia CF je velmi na-
ro¢na avyzaduje si prisne individualny pri-
stup, za neustaleho sledovania terapeu-
tickej odpovede a progresie ochorenia.
Ziskané vysledky jednoznaéne potvr-
dzuju uc¢innost kontinualne uzivanych
inhala¢nych ATB v stvislosti so stabi-
lizaciou pltcnych funkcii i eradikaciou
patogénu PA. Je potrebné ale zdoraznit,
Ze vyznamnu tlohu v progresii ochorenia
zohrava prave véasna a spravne zvolena
personalizovana terapia. Okrem toho si
ochorenie CF vyzaduje obrovska davku
trpezlivosti a odhodlania. Uspesna te-
rapia so sebou prinasa dlha a naro¢ni
cestu, inhalaciu lie¢iv niekolkokrat den-
ne, intenzivnu kaZzdodenn respiracnt
fyzioterapiu, prisne diétne a hygienic-
ké opatrenia, pravidelné hospitalizacie,
kontroly a navstevy CF centra. Verime
vSak, Ze medicinske pokroky vo svojom
tempe nepolavia a pacienti sa uz ¢osko-
ro dockaji terminu ,cysticka fibréza =
vylie¢itelna diagnoza“.
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