Spravy z konferencii

12. slovenska konferencia cystickej
fibrozy s medzinarodnou dcastou

1. - 12. november 2022 Novy Smokovec

Katarina STEPANKOVA, Anna FEKETEOVA, Tatiana FOLTANOVA

12. slovenska konferencia cystickej fibrozy
sa konala pod zastitou ministra zdravotnic-
tva SRVladimira Lengvarského (hotel Atrium,
Novy Smokovec). Na konferencii sa zi¢astnilo
takmer 200 lekarov, vedeckych pracovnikov,
fyzioterapeutov, sestier, pacientov, rodicov
a podporovatelov. Konferencii predchadzal
3-diiovy Kurz respiratnej fyzioterapie zame-
rany na nové postupy v respiracnej fyziote-
rapii cystickej fibrézy a inych plucnych ocho-
reni. Konferenciu organizovali Slovenska
Asociacia Cystickej Fibrézy (predsednié-
ka MUDr. Katarina Stépankovd) a Narodny
ustav detskej tuberkulozy a respiraénych
chordb, n.o. Dolny Smokovec (riaditelka
Ing. Miroslava Mistunova, PhD., MPH).

Konferencia sa niesla v duchu prinosov ino-
vativnej lie¢by modulatormi CFTR proteinu,
ktord je dostupna CF pacientom na Slovensku
od roku 2020. O prinosoch a dGspechoch tejto
liecby, ale aj o jej dskaliach prednasali lekari
z Centier CF na Slovensku. Z Ciech prijal pozva-
nie profesor MUDr. Pavel Dfevinek, PhD., kto-
ry pracuje vo vyskumnych timoch klinickych
Studii novych liekov pre CF., Slovensko na roz-
diel od Ciech, Madarska alebo Polska dodnes
chyba v sieti European Cystic Fibrosis Socie-
ty — CLINICAL TRIAL NETWORK (ECFS-CTN).
To vyrazne komplikuje zaradenie slovenskych
pacientov do vyznamnych klinickych $tadii”
upozornila MUDr. Nina Bliznakova z Centra CF
pre deti v Bratislave. Nevyhnutnou podmien-
kou vstupu do klinickych $tadif je kvalitny re-
gister pacientov a kvalitnd diagnostika. O tejto
problematike a déleZitosti registra CF pacien-
tov prednasal Dr, Lutz Naehrlich z Nemecka,
zastupujuici Eurépsky pacientsky CF register
(European Cystic Fibrosis Society Patient's Re-
gistry). Sicastou jeho prednasky bola aj infor-
médcia o vyzname potného testu. Eurdpskym
Standardom diagnostiky CF je vykondvanie
potného testu - vySetrenia chloridov v po-
te kondulttometrickou metddou, ktora je
zlatym Standardom diagnostilty cystickej
fibrézy. Na Slovensku je dodnes hradeny zdra-
votnymi poistoviiamiiba pilolarpinovy test
v hodnote 3 €/1 vy3etrenie. Uz viac ako 3 roky
opakovane Ziadame o zaradenie vysetrenia
chloridov v pote konduktometrickou metodou
do bodovnika, Zial'bez Uspechu. Vyetrenie sa
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robi 2x v procese diagnostiky CF.

Slovenské Centra CF zadévajd ddaje o CF pa-
cientoch do Eurépskeho registra od roku 2009.
Lie¢hba modulatormi CFTR proteinu vniesla
pacientoim s CF do kazdodenného celozi-
votného trapenia s naroénou symptoma-
tickou lie¢bou obrovsku nadej, kiora sa da
prirovnat k zézralku. Tieto lieky zasadne me-
nia priebeh achorenia a jeho progndzu, davaji
moznost mladym ludom zit velmi kvalitny Zi-
vot, ktory ma budticnost, Lie¢ha modulatormi
CFTR proteinu uz v priebehu niekolkych dnijjej
poddvania upravuje sekréciu Zliaz s vonkajsim
vylu¢ovanim, v désledku &oho pacienti s CF
prestavajd kaslat a produkcia hustého lepka-
véhe hlienu v pliicach dplne ustane. Ich pltic-
ne funkeie (FEV1) sa zlep3ujti 0 10 - 30 %, vy-
znamne sa im zlep3i apetit, za¢nu priberat na
vahe amaju obrovsky prisun energie, upravuje
sa porucha glukdzovej tolerancie.Modulator-
mi CFTR proteinu méZe byt liecenych takmer
80% vietkych pacientov s cystickou fibrézou
na Slovensku.Aj napriek tomu, Ze je tato liecha
finan¢ne velmi narogna verime, Ze fiou budy
mact byt postupne lie¢eni vietci CF pacienti,
pre ktorych je indikovana.

20% pacientov s cystickou fibrézou stale ¢a-
ké na objavenie lieku na svoje mutacie. Tejto
skupine CF pacientov mdze urychlit pristup
k novej lie¢be zapojenie slovenskych Centier
CF do klinickych $tadii a dostupnost $tandard-
nych lietebnych postupov vrétane transplan-
tacie pluc &i pecene.,
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Pre 20% CF pacientov stale neexistuje
kauzdlna liecba, a preto potrebuju mat pri-
stup ku vietkym dostupnym terapiam ako s
antibiotickd, mukolytickd a inhala¢na lie¢ba,
respiracna fyzioterapia ¢i transplantacia plic,
Velmi zaujimavu prednasku o transplanticii
plic mali doc. MUDr, Libor Fila, PhD., veduci
CF Centra pre dospelych vo FN Motol v Prahe
a MUDr. Monika Svorcova z transplanta¢né-
ho timu prof. MUDr. Roberta Lischkeho, PhD.,
z lll. chirurgickej kliniky 1. Lekdrskej fakulty
UKa FN Motol, kde od roku 2017 zabezpecuju
transplantécie pltc aj slovenskym pacientom.
Prof. Lischke v roku 2020 skontatoval: ,Sme
pripraveni transplantovat deti alebo mladych
slovenskych pacientov s cystickou fibrézou,
ale na cakacej listine nemame ani jedného.
Na Slovensku je pritom incidencia ochorenia
rovnaka ako v Cesku ¢ v Nemecku. A my sa
pytame, kde ti pacienti su? Transplantujeme
tu hrani¢ne indikovatelnych pacientov, kto-
ri maju vysoky vek a rézne komorbidity a na
Slovensku umieraju mladi fudia - to nedéva
zmysel. Za celé roky sme mali zo Slovenska
jediného pacienta s cystickou fibrézou, kto-
rému sme pltica Uspesne transplantovali -
to je hrozne malo a treba to zmenit” O roku
2020 sa podarilo transplantovat este jedného
dospelého pacienta s cystickou fibrézou zo
Slovenska. Pocas toho istého obdobia boli
transplantovani 15 CF pacienti z Ciech. A talk
vyvstava otdzla pre€o? Mozno sa na fio
terapeutickd moZnost nemysli, alebo sa
indikuje prilis nesloro?

Kurz respiracnej fyzioterapie priniesol
aktivnu vymenu skidsenosti medzi fyziote-
rapeutmi — doc. PhDr. Libuou Smolikovou
z CF Centra vo FN v Prahe-Motol, Mathildou
Proffit a jej spolupracovnikom Kamberom
Karsandim z Nice, Mgr. Petrou Kolctiinovou
(SR) a s takmer 40 fyzioterapeutmi z celého
Slovenska. Od roku 2021 zdravotné poistovne
uhradzaji«CF pacientom pristroj s najmoder-
nejsou technolégiou na kazdodennd fyzio-
terapiu (Simeox). Spravne pouzivanie tohto
pristroja bolo sticastou vzdelavania v kurze.
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Kazuistika

Endoskopicka inzercia ventilacnej trubicky

pomocou intratympanickej instilacie
fyziologického roztoku u detského
pacienta s atelektazou blanky bubienka

Uvod

Inzercia ventilacnej trubicky (VT) do ate-
lektatickej blanky bubienka (MT membrana
tympani) moze byt pre otochirurga problé-
mom. Retrakcia pars tensa je podla klasifi-
kacie Borgsteina (Erasmus group) defino-
vana v Siestich stupiloch, pricom prvé dva
stupne sa odpordca riesit medikamentézne
aod tretieho stupiia je potrebna chirurgicka
liecba. Vykon je ¢asto komplikovany pre vpa-
¢enie stencenej MT do stredousia, to vedie
k zmen3eniu priestoru na manipuldciu. MT
vo vysSich stupfioch sa nielen dotyka, ale aj
obaluje prevodovy aparat stredného ucha
a dotyka sa, aZ nalieha na promontérium.
Obsah v strednom uchu méze byt husty
a TM moze byt velmi krehkd, ¢o moze na-
dalej staZovat manipulaciu. Otomikrosko-
pickd kontrola nie je schopné obsiahnut
detailné pohlady z réznych uhlov, ktoré
nam umoziuje v sticasnosti otoendoskopia.
V kazuistike opisujeme spdsob, akym otoen-
doskopickou technikou za pomociinstilacie

Sirom Zivota

fyziologického roztoku do stredousia dokd-
Zeme efektivne oddelit atelektatickd MT od
sluchovych kosticiek, pripadne promontéria
a jej posunom do normalnej polohy vytvorit
priestor pre Uspednu inzerciu VT do MT. Ten-
to postup Standardne pouZivame na Detskej
otolaryngologickej klinike (DORLK) LF UK
a NUDCH v Bratislave. Je jednoduchy, bez-
pecny, efektivny a nevyZaduje zvldétne in-
Strumentarium. Pri sledovani méa nas pacient
dobré audiologické a anatomické vysledky.

KAZUISTIKA
Na DORLK LF UK a NUDCH v Bratislave sme
indikovali u 7-ro¢nej pacientky opakovane
inzerciu VT pre zakladnd diagndzu chronicky
serdzny zapal stredného ucha (OMSC otitis
media serosa chronica - chronic otitis me-
dia with effusion) v lavom uchu. Vo veku pat
rokov absolvovala pacientka endoskopickd
adenotémiu a sti¢asne zavedenie VT oboj-
stranne typu Reuter Bobhin 1,5 mm.
Pokracovanie na strane 5

Ludsky Zivot

Strieborny odznak Slovenskej lekarskej spolo¢nosti je mimoriadna pocta, ktord v stlade
so Statitom udeluje Prezidium Slovenskej lekérskej spolo¢nosti za mimoriadne zasluhy
0 rozvoj Slovenskej lekdrskej spolo¢nosti (SLS) a za podporu plnenia jej cielov a poslania.
Je vyhotoveny zo striebra v dvoch tvaroch s pomenovanim, Strom ivota” a,Ludsky Zivot”,
V kazdom z nich je umelecky spracované logo SLS.

SLS
SkMA

Slovenskd lekdrska spolotnost
L Slovak Medical Association
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