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43.

Odborné usmernenie Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky
o poskytovani zdravotnej starostlivosti pacientom s cystickou fibrézou

Diia: 30.11.2010
Cislo: Z55242/2010 — OZS

Ministerstvo zdravotnictva Slovenskej republiky podl'a § 45 ods. 1 pism. b) ac) zdkona ¢.
576/2004 Z. z. o zdravotnej starostlivosti, sluzbach suvisiacich s poskytovanim zdravotnej
starostlivosti a o zmene a doplneni niektorych zédkonov v zneni neskorSich predpisov vydava toto

odborné usmernenie:

CL1
Predmet odborného usmernenia

Toto odborné usmernenie ustanovuje postup pri poskytovani zdravotnej starostlivosti
pacientom s cystickou fibrozou (dalej len ,,CF*). U&elom tohto odborného usmernenia je upravit
koordinovanu komplexnu zdravotnu starostlivost’ o osoby s CF v Centrach cystickej fibrozy (d’alej len
,Centrum CF*).

CL1I
Cielové zdravotnicke zariadenia

(1) Komplexnu zdravotni starostlivost’ o pacientov s CF zabezpecuji Centra CF. Centrum CF
je sucastou oddelenia pneumologie a ftizeologie v ustavnom zdravotnickom zariadeni, ktoré je
personalne zabezpe&ené a materialno-technicky vybavené podl'a osobitného predpisu.’)

(2) Centrum CF je integrovanou sucastou pneumologického pracoviska (kliniky, oddelenia)
zdravotnickeho zariadenia, ktoré poskytuje ustavnu zdravotnu starostlivost’ a dispenzarizuje najmene;j
50 pacientov.

(3) Komplexna zdravotna starostlivost’ o pacientov s CF =zahffia diagnostiku a liecbu
komplikécii suvisiacich s CF, ktorymi st infekcia, syndrom distalnej intestinalnej obStrukcie (DIOS),
gastrointestindlne krvacanie, portalna hypertenzia, cirhoza, diabetes mellitus, osteoporoza, respira¢né
zlyhanie, kardidlne zlyhanie, pankreatitida, malnutricia, dlhodobd enteralna vyziva, dlhodoba
domaca kyslikova lie¢cba (DDOT), bronchoskopia a bronchoalveolova lavaz (BAL).

(4) Ambulantné genetické vySetrenie vykonédva zdravotnicke zariadenie, ktoré poskytuje
ambulantnu zdravotnt starostlivost’ v Specializanom odbore lekarska genetika. Sucast'ou vysSetrenia
je genealdgia, podrobna anamnéza, klinické vySetrenie, vyhodnotenie zavaznosti a charakteru
priznakov zo spektra cystickej fibrozy, genetickd syndromoldgia a indikacia genetického testovania.

'Y Vynos Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky z 10. septembra 2008 & 09812/2008-OL o minimalnych
poziadavkach na persondlne zabezpeCenie a materidlno-technické vybavenie jednotlivych druhov zdravotnickych
zariadeni uverejneny v Ciastke ¢. 32-51/2008 Vestnika Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky (oznamenie ¢.
410/2008 Z. z.) v zneni neskorsich predpisov.
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(5) Podavanie intravendznych antibiotik a vykondvanie respiracnej fyzioterapie v domacom
prostredi®) méze vykonavat' aj agentiira domacej oSetrovatel'skej starostlivosti (ADOS).

(6) Genetické testovanie pacientov s CF sa vykonava po Standardnej genetickej konzultacii
a indikacii lekdrom so Specializaciou v Specializacnom odbore lekarska genetika, po odoslani pacienta
oSetrujucim lekarom a po ziskani informovaného suhlasu s genetickym testovanim.

CL I
Kompetentni zdravotnicki pracovnici

(1) Pacienti s CF vyzaduju multidisciplinarnu starostlivost’. Zabezpecenie vysokého Standardu
starostlivosti vyzaduje potrebny pocet zdravotnickych pracovnikov Centra CF a materidlno —
technické vybavenie') podla po&tu pacientov, ktori Centrum CF navitevuju. Podet zdravotnickych
pracovnikov sa musi iimerne zvySovat’ s narastajicim poctom pacientov.

(2) Kompetentnymi zdravotnickymi pracovnikmi podla tohto odborného usmernenia su
&lenovia timu Centra CF, ktori tvoria najmé tito zdravotnicki pracovnici:*)

a) lekar - pediatricky pneumolég a ftizeolég alebo pneumoftizeolog,
b) sestra,

c) fyzioterapeut,

d) asistent vyzivy,

e) lekar — gastroenterolog alebo pediatricky gastroenterolog.

(3) Odporucany pocet zdravotnickych pracovnikov a inych pracovnikov Centra CF potrebnych na
50 pacientov pre Specializované pediatrické Centrum CF a $pecializované Centrum CF pre dospelych je
uvedeny v prilohe €. 1. Lekari - Specialisti — konzultanti, ktorych dostupnost’ je vhodna a Ziaduca v rdmci
toho zdravotnickeho zariadenia, ktoré zastreSuje Centrum CF, s uvedeni v prilohe €. 2.

(4) V odbore lekarska genetika st kompetentnymi zdravotnickymi pracovnikmi podl'a tohto
odborné¢ho usmernenia zdravotnicki pracovnici, ktori poskytujt ambulantni zdravotna starostlivost’
v $pecializacnom odbore lekarska genetika a laboratoria molekularnej genetiky. Zdravotnicki pracovnici,
ktori poskytujii ambulantni zdravotnu starostlivost’ v odbore lekarska genetika v spolupréci s d’alSimi
klinickymi lekarmi z inych $pecializaénych odborov zabezpecuji indikované genetické testovanie.

CL 1V
Materialno-technické vybavenie pracovisk poskytujucich zdravotnu starostlivost’
pacientom s CF

(1) Minimalne poziadavky na materidlno-technické vybavenie zdravotnickeho zariadenia
ambulantnej zdravotnej starostlivosti a tstavnej zdravotnej starostlivosti v odbore pneumoldgia
a ftizeoldgia st uvedené v osobitnom predpise.)

%) Vyhlaska Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky &. 364/2005 Z. z. ktorou sa uréuje rozsah o3etrovatel’skej
praxe poskytovanej sestrou samostatne a v spolupraci s lekdrom a rozsah praxe pdrodnej asistencie poskytovanej
porodnou asistentkou samostatne a v spolupraci s lekarom v zneni vyhlasky ¢. 470/2006 Z. z.

%) Nariadenie vlady Slovenskej republiky & 296/2010 Z.z. o odbornej sposobilosti na vykon zdravotnickeho povolania,
sposobe dalSicho vzdelavania zdravotnickych pracovnikov, ststave S$pecializanych odborov a sustave
certifikovanych pracovnych ¢innosti.
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(2) Aby bolo mozné kedykol'vek prijat’ pacienta s CF, kazdé Centrum CF ma mat dostatocny
pocet 16zok (zvyc€ajne je to 15 az 20 % l6Zkovej kapacity prislusného oddelenia ¢i kliniky).

(3) CF pacientom sa spravidla poskytuje ustavna zdravotna starostlivost na samostatnych
izbach tak, aby boli vytvorené primerané¢ podmienky pre fyzioterapiu a inhalovanie, ako aj moznost’
stalej pritomnosti opatrovatel’a pacienta s CF. V izbe by mal byt privod kyslika a odsavacka, stol, dve
stolicky, priestor na dezinfekciu rehabilitaénych pomocok a skrifia na osobné potreby.

(4) Pacienti s CF maji mat k dispozicii telocvi¢nu alebo iné vhodné priestory na vykondvanie
respiracnej fyzioterapie a kondi¢nych cviceni tak, aby sa im poskytovala fyzioterapia najmenej
dvakrat denne.

(5) Aplikacnéd miestnost na ambulantné poskytovanie parenterdlnej antibiotickej terapie
(APAT), je zvyc€ajne priclenend k ambulancii CF; moZe byt aj sticastou zdravotnickeho zariadenia,
ktoré poskytuje ustavni zdravotnu starostlivost’ (nepretrzitd dostupnost’ lekara).

CLV
Hygienicky rezim zdravotnickych zariadeni ustavnej zdravotnej starostlivosti v odbore
pneumoldgia a ftizeologia so zameranim na CF

(1) Vzhl'adom na zvysSené hygienické naroky pacientov s CF pocas poskytovania ustavnej
zdravotnej starostlivosti okrem materidlno — technického vybavenia tustavného zdravotnickeho
zariadenia je potrebné d’alej zabezpecit, aby

a) pacienti s CF mohli byt hospitalizovani vzdy spolu so sprevadzajucou osobou na izbach
s vlastnym hygienickym zariadenim (WC akupeliia); vo vSetkych castiach pristupnych
pacientom s CF by mali byt umyvadld na hygienu rak z davkovacov s pouzitim vhodného
dezinfekéného pripravku,

b) pretoze genomovary Burkholderia cepacia komplexu ako aj genomovary Pseudomonas
aeruginosa maju roznu virulenciu je vhodné, aby vSetci pacienti kolonizovani takouto
baktériou boli oddeleni od ostatnych pacientov, ale aj vzajomne medzi sebou; pacienti s CF by
nemali byt vo vzijomnom priamom kontakte ani vinych  priestoroch ustavného
zdravotnickeho zariadenia; musia byt tieZ upozorneni na to, aby mimo zdravotnickeho
zariadenia obmedzili osobné kontakty s ostatnymi pacientmi s CF na nevyhnutné minimum,

c) pacienti alebo ich zdkonni zdstupcovia v ramci informovaného suhlasu podpisali, Ze boli
o hygienickych a protiepidemickych opatreniach pouceni a zaviazali sa ich dodrZiavat,
d) pobyt v ustavnom zdravotnickom zariadeni sa vyuzil aj na d’al$iu edukéciu a prakticky zacvik

pacienta s CF ajeho zdkonného zastupcu alebo sprevadzajicu osobu v rehabilitatnych
cviCeniach a pouzivani zdravotnych pomdcok.

(2) Po prepusteni pacienta s CF sa izba, WC a kupelfia dekontaminuju podl'a osobitné¢ho
dezinfekéného protokolu schvaleného ustavnym hygienikom.

CL VI
Diagnosticky a lie¢ebny postup

(1) Specializovana zdravotna starostlivost’ v Centrach CF sa poskytuje formou
a) ambulantnej zdravotnej starostlivosti,
b) ustavnej zdravotnej starostlivosti.
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(2) Diagnéozu CF potvrdzuje vramci ambulantnej zdravotnej starostlivosti v ambulancii

lekar Centra CF. Medzi zékladné diagnostické postupy patria:

a) opakované vysetrenie chloridov v pote — potny test pilokarpinovou ionoforézou;
pri podozreni na CF u kazdého pacienta najmenej trikrat, a to vzdy v Centre CF (vysledky
pilokarpinovych potnych testov z inych pracovisk sa do tohto poctu neratajii), vysetrenie sa
vykond aj u pribuznych pacienta s CF,

b) pilokarpinovy potny test vykondva sestra v CF centre a v laboratériu laborantka;
predpokladom na ziskanie a udrZiavanie reprodukovatelnych vysledkov je aby sa v Centre CF
vykonalo najmenej 35 vySetreni mesacne.

(3) Lekarska genetika prirad’'uje ku klinickym formam CF genetypovo-fenotypovu korelaciu.
Genetické vySetrenie sa organizuje v ramci multidisciplinarnej starostlivosti o pacienta s CF a jeho
rodinu. Molekularno-genetické laboratérne testovanie sa vykondva v certifikovanych alebo
akreditovanych laboratoriach. Je vhodné vySetrit' vSetky mutacie s frekvenciou 0,5 % ( optimalne 0,1
%) vyskytujuce sa v CFTR géne v populacii Slovenska. Vysetrenie indikuje a vysledok hodnoti lekar
so Specializdciou v odbore lekarska genetika. Indikujici genetik ur¢i ¢asovy ramec; raciondlne
indikované molekulovo-genetické vysetrenie by sa malo vykonat’ v obdobi 6-8 tyzdiov.

(4) Ak diagnézu potvrdi lekar - koordinator Centra CF poda pacientovi s CF alebo zakonnému
zastupcovi pacienta s CF zdkladné informacie o dedi¢nosti CF a odoSle pacienta na genetické
vySetrenie do prislusnej ambulancie lekarskej genetiky. VySetrenie pankreatickej insuficiencie -
vySetrenie pankreatickej elastazy sa vykona aj vtedy, ak pacient uz uziva pankreatické enzymy.

(5) U pacientov s CF sa vykonavajii pravidelné ambulantné kontroly v Centre CF, ktorych
frekvenciu urcuje lekar Centra CF. Pacientom s miernej$im fenotypom alebo atypickou CF postacuju
kontroly v Centre CF jedenkrat za 3 aZ 12 mesiacov: u pacientov s taz§imi formami CF moze byt
potrebné vykonavat® kontroly kazdy mesiac.

(6) Rutinné vysetrenia vykonavané pri kazdej navsteve pacienta s CF v Centre CF zahfia:

a) kontrolu telesnej hmotnosti a vysky; zistené hodnoty sa zaznamendvaji do percentilovych
grafov v zdravotnej dokumentécii pacienta s CF,

b) meranie saturacie krvi kyslikom pomocou pulzného oxymetra,

c) meranie plicnych funkcii — spirometria (podl'a veku pacienta s CF),

d) bakteriologické kultiva¢né vySetrenie sputa; kultivacia vyteru z hrdla a z nosa,

e) kontrola tucinnosti medikamentoznej liecby a fyzioterapie; pripadné zmeny v lieCbe sa

prediskutuju s pacientom s CF alebo zdkonnym zéastupcom pacienta s CF a nasledne sa
ozndmia prislusnému vSeobecnému lekéarovi formou lekarskej spravy,

f) indikovanie a zabezpecenie liekov a zdravotnickych pomdcok pre pacientov s CF,

g) oralny gluk6zotolerancny test kazdé dva roky,

h) vySetrenie renalnych funkcii kazdych tri az pat’ rokov,

1) denzitometrické vysetrenie kazdé¢ dva roky,

1) ultrasonografické vySetrenie brusnych orgdnov kazdy rok alebo v pripade potreby pri
hepatalnom postihnuti.

(7) Dal3ie vySetrenia ako poéitatova tomografia s vysokou rozlisovacou schopnostou HRCT,
celotelova pletyzmografia, laboratorne testy a iné¢ indikuje lekar Centra CF.

(8) Ambulantné kontroly pacientov infikovanych Burkholderia cepacia komplexom alebo
meticilin/oxacilin rezistenym Staphylococcus aureus (MRSA) sa vykonaju vzdy v iny den, na konci
dna alebo na inom mieste.
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(9) Pacientov kolonizovanych a nekolonizovanych baktériou Pseudomonas aeruginosa treba
oddelit’ organizacnymi a reZimovymi opatreniami. Centrd CF musia mat’ jasne definované pravidla
kontroly infekcie.

(10) V pripade potreby Centrum CF zabezpecuje intravendznu terapiu, v domacom prostredi
alebo v ustavnom zdravotnickom zariadeni; v akatnych pripadoch okamzite, inak zvycajne do 24 - 48
hodin od ambulantnej kontroly.

(11) Intravendznu terapiu je mozné aplikovat’ tymito postupmi:

a) podanie prvej intravenoznej davky antibiotika pod lekdrskym dohladom a jej pokracovanie
formou ambulantnej zdravotnej starostlivosti alebo domadcej lieCby; na predpisovanie
antiinfekénych liekov sa vztahuje odborné usmernenie o predpisovani antiinfekénych
lickov,")

b) intravendzna antibiotickd terapia sa aplikuje niekol’ko dni v ustavnom zdravotnickom
zariadeni  a pokracuje v domdcom prostredi liecbou zabezpecenou agenturou domaéce]
oSetrovatel’skej starostlivosti (ADOS),

C) v indikovanych pripadoch pacient s CF absolvuje celu parenteralnu lieebnu kiru
v zdravotnickom zariadeni Gstavnej zdravotnej starostlivosti.

(12) Ak je vhodnd intraven6zna antibiotickd liecba v domacom prostredi, oSetrujuci lekar

Centra CF vystavi:

a) navrh na poskytovanie o$etrovatel'skej starostlivosti,’)

b) poverenie na intravenéznu aplikaciu lickov a parenterdlnej vyzivy,’) v ktorom uvedie
podavany liek, davkovanie licku, celkova dizku lieGebného cyklu apodmienky na
intravendznu aplikaciu lieku a pri poskytovani domacej oSetrovatel'skej starostlivosti
spolupracuje so vSeobecnym lekdrom pacienta a sestrou agentury domadcej oSetrovatel'skej
starostlivosti (ADOS).

(13) Ambulantnu intravendznu lie¢bu indikuje lekar Centra CF.

(14) Inhalacna mukolyticka liecba je dolezitou sticastou liecby CF. Pri indikacii tejto liecby sa
najprv vyskusa tolerancia inhalacii hypertonického (7 %-ného roztoku NaCl). Ostatné lie€iva sa zacnll
podavat’ az pri preukdzanej neucinnosti zdkladnej mukolytickej lieCby hypertonickym roztokom
NaCl. Uprednostituje sa nacvik inhalacie za Uc€asti CF sestry a fyzioterapeuta, najlepSie pocas
hospitalizacie, kedy sa méze zhodnotit’ uc¢innost’ a efektivnost’ inhalacnej liecby.

CL VIl
Indikacia Specializovanych diagnostickych a liecebnych postupov

(1) Indikécie na genetické testovanie CF su:

*Odborné usmernenie Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky & SZS/6333/2003-OLP zo diia 12. septembra
2003 o predpisovani antiinfekénych liekov, uverejnené v Ciastke ¢. 24 — 27 /2003 Vestnika Ministerstva zdravotnictva
Slovenskej republiky.

®) Priloha ¢. 15, Odborné usmernenie Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky o vedeni zdravotnej dokumentacie,
¢. 07594/2009-OZS z24. 9. 2009, uverejneného v Ciastke €. 42-48/2009 Vestnika Ministerstva zdravotnictva
Slovenskej republiky.

%) Priloha &. 1 vyhlasky Ministerstva zdravotnictva Slovenskej republiky & 364/2005 Z.z., ktorou sa uréuje rozsah
oSetrovatel'skej praxe poskytovanej sestrou samostatne a v spolupraci s lekdrom a rozsah praxe porodnej asistencie
poskytovanej porodnou asistentkou samostatne a v spolupraci s lekdrom v zneni vyhlasky Ministerstva zdravotnictva
Slovenskej republiky ¢. 470/2006 Z. z.
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a) opakovany vysledok chloridového potného testu nad 30 mmol/l pri jasnom klinickom
podozreni na cysticku fibrézu ziskany laboratériom s akreditdciou pre uvedené vySetrenie
a dostatocnou frekvenciou vysetreni,
b) klinické podozrenie na cysticka fibrozu vysoky stupei podozrenia:
1. mekoniovy ileus,
2. exokrinnd pankreaticka insuficiencia u deti,
3. perzistujuce respira¢né infekcie sposobené mukoidnym kmenom Pseudomonas aeruginosa
alebo Burkholderia cepacia,
4. bronchiektazie v oboch hornych lalokoch plic,
5. hypochloremicka alkal6za bez vracania,
6. kongenitalna bilateralna absencia vas defferens (CBAVD),

c) klinické podozrenie na CF niZS$i stupei podozrenia:

1. gastrointestindlny trakt (GIT) - neprospievanie, hypoproteinémia, deficit v tuku rozpustnych
vitaminov, obstrukény syndrém distalnej Casti creva (DIOS), prolaps rekta, bilidrna cirhdza,
portdlna hypertenzia, cholelitilza udeti bez hemolyzy, primarna sklerotizujica
cholangoitida, exokrinna pankreaticka insuficiencia u dospelych, rekurentné pankreatitidy,

2. respiracny trakt— nosové polypy u deti, perzistujuce alebo rekurentné infekcie sposobené
Staph. aureus, Pseudomonas aeruginosa, Achromobacter xylosoxidans, Haemophilus
influenzae, RTG dokaz bronchiektazii, atelektazy, hyperinflacie alebo perzistujicich
infiltratov na pl'icnej snimke, hemoptyza spojend s difiznym pl'icnym ochorenim okrem
tuberkul6zy a vaskulitidy, chronicky kasel, alergickd broncho-pulmonalna aspergiléza,
nosové polypy u dospelych, radiologicky dokaz chronickej pansinusitidy,

3. iné — palickovité prsty, osteopénia alebo osteoporéza do 40 rokov veku, atypicky
diabetes mellitus (DM),
d) postihnutie jedného organu asociované s mutaciami CFTR:

1. izolovana obstrukéné azoospermia,
chronicka pankreatitida,
alergicka broncho-pulmonélna aspergil6za,
diseminované bronchiektazie,
sklerotizujuca cholangoitida,
6. novorodeneckd hypertrypsinogenémia,
e) osobitné indikacie na genetické testovanie CF, ktorymi su:
1. rodicia a d’alsi pribuzni pacienta s CF podl'a genotypu pacienta, veku vysetrovanej osoby
a klinickych priznakov pacienta,
2. pri zvySenom riziku CF v plode (v pripade vyskytu CF u pribuznych tehotnej zeny) alebo
zisteni nalezu hyperechogenity ¢riev pri USG vySetreni plodu , alebo nizkej hodnote GGT
v plodovej vode,
3. pri azoospermii po vyluceni chromozémovych aberécii a mikrodelécii v AZF oblasti 'Y
chromozomu,
4. darcovia spermii a oocytov, partner nosi¢a mutacie v CFTR géne, alebo partner pacienta
s CF, jeden partner z konsangvinného paru.

ol

(2) Vicsina pacientov s CF sa diagnostikuje pred dosiahnutim prvého roku veku. Po potvrdeni
diagnozy je indikovana prva navsteva dietat’a a jeho rodicov v Centre CF (ak sa CF diagnostikovala
mimo Centra CF), kde sa uskuto¢ni aj prvé stretnutie s lekarom so $pecializaciou v prislusSnom odbore
na CF, ktory preberie aj naslednt zdravotnu starostlivost’ o pacienta. Odovzda zékonnému zastupcovi
pacienta s CF pisomne dolezité informacie a telefonne ¢isla na zdravotnickych pracovnikov Centra
CF. Pontkne im moznost konzultacii kedykol'vek pocas dila. Zhodnoti stav pacienta s CF a posudi
stupen zavaznosti ochorenia a vyskyt komplikécii.
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(3) Po ziskani informovaného suhlasu s lieCbou zacne lieCebny program, ktory sa
zacina edukaciou pacienta s CF, zakonnych zéastupcov alebo sprevadzajucej osoby. Edukéciu
vykonava lekar, sestra a fyzioterapeut pocas hospitalizacie, na dohodnutych stretnutiach
v zdravotnickom zariadeni alebo v doméacom prostredi pacienta s CF.

(4) 'V dospelosti sa zvy€ajne diagnostikuju pacienti s CF, ktori maji mierny priebeh ochorenia
a normalnu funkciu pankreasu, preto je potrebné s nimi podrobne prebrat priebeh ochorenia;
pacient ma byt’ v diskusii o prognoze ochorenia komplexne oboznameny s CF.

(5) Prvé vySetrenie novodiagnostikovaného dospelého pacienta s CF, alebo pacienta
s atypickou formou CF, sa vykona ambulantne a zahfiia podobné vysetrenia ako u deti. VySetrenie
obsahuje meranie sérovych koncentracii celkového IgE, vySetrenie na ABPA, zdokumentovanie
pankreatickej funkcie zo vzoriek stolice, alebo meranim pankreatickej elastazy 1 a ordlny glukdzovy
toleran¢ny test u pacientov s pankreatickou insuficienciou. Dospelym muzom mozno odporucit’ test
fertility (analyza ejakulatu) a vysvetlit’ im pri¢inu neplodnosti.

(6) Dalsie $pecializované vysetrenia sa indikuja podla klinického priebehu alebo tak, aby sa
na ich zdklade dalo vystavit’ komplexné hodnotenie priebehu ochorenia a zdravotného stavu pacienta
s CF; takéto hodnotenie formou lekarskej spravy sa odporuca vykonavat’ jedenkrat ro¢ne.

(7) Lekéarska sprava o pacientovi s CF s odporti¢anou frekvenciou relevantnych c¢iastkovych
vySetreni obsahuje:

a) anamnézu vsSetkych vyznamnych zdravotnych a Zivotnych udalosti, ktoré sa vyskytli od
posledného hodnotenia, hodnotenie doterajSich ockovani je vhodné pri vstupnom vySetreni a
priebezne kontrolovat ich realizdciu; odporucaju sa vSetky ockovania podla aktudlneho
imunizacného programu a o¢kovanie proti pneumokokom a chripke,

b) kontrolu dodrziavania odporacanych lieCebnych postupov,

c) komplexné fyzikdlne vySetrenie spolu s grafom rastu a hmotnosti,

d) vySetrenie sputa alebo vyterov; u pacientov, ktori nevykasliavaju, mikrobiologicky vysetrit’
indukované spatum alebo vzorku z bronchoalveolovej lavaze (BAL),

e) funk¢éné vysetrenie plic: vykonava sa u spolupracujucich pacientov vo veku od Styroch az pat

rokov, spirometrické vySetrenie je sucastou kazdej nadvstevy u pneumoldga a zahfna vySetrenie
usilnej vitalnej kapacity FVC, jednosekundovej usilnej kapacity FEV, a preddefinovanych
usilnych prietokov krivky prietok-objem; FEV, je najvyznamnej$im klinickym ukazovatel'om
mortality, ktoryje v mnohych klinickych Stididach povazovany za zakladny parameter na
hodnotenie Gc¢innosti liecby a prognoézy; ak je to klinicky opodstatnené, maju byt k dispozicii
aj d’alsie vysledky funkénych plucnych vysetreni (celotelova pletyzmografia, difizna kapacita

pluc a iné),

f) meranie oxygenacie — vysetrenie acidobazy, pulzny oxymeter,

2) vySetrenie krvného obrazu (KO) a diferencidlny leukogram (vratane absolutneho poctu
eozinofilov),

h) koncentraciu sérového Zeleza, albuminu, celkovych bielkovin, amyldzy (AMS), zapalové

markery (sedimentidcia FW), C-reaktivny protein, imunoglobuliny kvantitativne (IgG, IgM,
IgA a IgE celkové), C3, CIK, ) —kazdych 12 mesiacov (pri klinickej indikacii aj CastejSie),

1) ionogram - sérové koncentracie Na, Cl, K, bikarbonat, Ca, P, Mg,

) zakladné biochemické a hematologické testy (ALT, AST, GMT, ALP, bilirubin, PT, APTT,
fibrinogén) kazdych 6 az 12 mesiacov,

k) glykémiu, postprandialne glykémie, oralny test glukézovej tolerancie (OGTT) nad 10 rokov
veku,

1) sérové koncentracie vitaminu D a osteokalcinu,

m) plazmové koncentracie esencialnych mastnych kyselin (kyselina linolénova),
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n)
0)
p)
Q)
)

s)
t)

protilatky proti Aspergillus fumigatus, (protilatky IgG a IgA, test koznej precitlivenosti na
aspergilovy antigén, precipitin, Specificky IgE), protilatky proti Pseudomonas aeruginosa,
kontrolu techniky inhalovania mukolytik, bronchodilatancii a antibiotik a pouzivania technik
respiracnej fyzioterapie fyzioterapeutom; kontrola funkcie a Cistoty inhalétora,
bronchodilataény test atest fyzickej vykonnosti (Sest minutovy test chodzou alebo
spiroergometria),
RTG vysetrenie pl'uc pripadne HRCT hrudnika (kazd¢ dva roky), vySetrenie prinosovych dutin
pocitacovou tomografiou — vstupné, d’alej podla potreby,
sonografické vysetrenie orgdnov brusnej dutiny jedenkrat ro¢ne, pripadne pri kazdej
hospitalizécii a vzdy pri znamkach akutnej brusnej prihody,
klirens kreatininu jedenkrat roc¢ne,
vySetrenie mocu chemicky kazdych Sest’ mesiacov,
vySetrenie pankreatickej elastdzy-1 zo stolice u pacientov s pankreatickou suficienciou
minimdlne jedenkrat ro¢ne, u pacientov s PI priebezne podla priebehu ochorenie s cielom
zhodnotit’ stav pankreasu, mikroskopicka analyza tuku v stolici pri zndmkach malabsorbcie,
otorinolaryngologické vysetrenie,
antropometrické vysetrenie minimalne jedenkrat ro¢ne,
zhodnotenie stavu vyzivy pacienta s CF:

1. analyza sucasnej diéty, kaloricky prijem — Stvordiiovy jedalny listok,

2. primeranost’ pankreatickej substiticie, uzivanie vitaminov, mineralov a energetickych

doplnkov,

3. peroralne podavanie vyzivovych doplnkov a enterdlnej vyzivy,

4. zmeny stavu vyzivy, vahové prirastky,
hodnotenie psycholdga a socidlneho pracovnika,
osteologické vysetrenie kostnej denzity metodou DEXA (Dual Energy X-ray Absortiometry)
v dvoch Standardnych oblastiach u pacientov nad 10 rokov; odporuca sa dvojro¢ny interval, pri
znizenej hustote kostnej hmoty (BMD — bone mass density) v ro¢nych intervaloch, pri
osteopénii alebo osteomalacii lie€bu indikuje osteolog.

(8) Surodencom pacienta s CF je vhodné vysetrit’ chloridovy potny test. Rodinnym prisluSnikom

pacienta sa poskytne kontakt na pracovisko lekarskej genetiky.

CL VIII
Vzdelavanie pacienta s CF a jeho rodinnych prislu$nikov

(1) Vzdelavanie sa zacina urodicov dietata s CF alebo u novodiagnostikovaného dospelého
pacienta podrobnym vysvetlenim ochorenia vratane patofyzioldgie, postihnutia jednotlivych
organov, vysvetlenim komplikécii, zdovodnenim liecby, genetiky a progndzy vyvoja ochorenia
a prezivania. Informécie maju byt primerane podané pri podobnom pohovore aj dietatu so
zohl'adnenim veku a ohl'aduplne, aby nedoslo k neziaducemu naruSeniu motivacie k liecbe.

(2) Vzdeldvanie moze byt ulah¢ené pouzitim pocitacovych programov, informacnych brozar a
poskytnutim vhodnych internetovych adries. Rodi¢ov pacienta s CF alebo sprevadzajiicu osobu je
potrebné ubezpecit, ze sa mézu na Clenov timu Centra CF obratit’ s akymikol'vek otazkami. Je
ziaduce poskytnut’ im telefonne Cisla, ktoré mdézu potrebovat’ v naliehavych situdciach. Stratégia
lieCby ma vyzniet’ optimisticky. Zdoraziuje sa, ze dodrziavanie liecby moze zabranit’ alebo oddialit’
nastup d’alSich komplikacii.

(3) Pacienta s CF s jeho rodinnymi prislusnikmi je potrebné odoslat’ k socialnemu pracovnikovi
a psychologovi. Ddlezitd je otvorena diskusia o tom ako Zzit' s ochorenim CF medzi rodinou a
timom Centra CF.



Strana 408 Vestnik MZ SR 2010 Ciastka 32-60

CLIX
Lie¢ebny program

(1) U pacientov s pankreatickou insuficienciou (PI) je potrebné zaviest’ pankreatickll substitiiciu
podavanim vitaminov rozpustnych v tukoch (vitamin A, D, E, K). Asistent vyzivy pouci pacienta
a rodic¢ov o principoch vysokokalorickej diéty.

(2) Ak ma pacient s CF plucne priznaky (produktivny kaSel’, tachypnoe, znamky hyperinflécie,
nizku saturaciu a podobne), odportica sa zacat’ s inhalacnou alebo intraven6znou aplikaciou antibiotik,
alebo ich kombindciou. Prechodne alebo trvalo mozu byt’ inhala¢ne nasadené beta-2-sympatikomimetika,
peroralne/inhala¢né antibiotika, mukolytika a po prisnom zvazeni a vynimocne aj kortikosteroidy.

(3) Pacientovi sa predpiSe vlastny inhalator a rehabilitaéné pomocky.

(4) Pri indikacii jednotlivych lickov alebo liecebnych postupov postupuje osSetrujuci lekar podla
poznatkov mediciny zalozenej na ddkazoch, ktoré sustavne cerpd z aktudlnej odbornej literatury,
takto:

a)  pri primoinfekcii Pseudomonas aeruginosa,, ako aj pri potlacani chronickej pseudomonadovej
infekcie dolnych dychacich ciest, sa uspolupracujucich pacientov odporacaju vhodné
aerosolové inhala¢né antibiotika,

b) preferovanym inhalaénym antibiotikom pri trvalej kolonizacii dychacich ciest pseudomonadami
je tobramycin,

¢) na dlhodobu inhala¢ni mukolyticku lieCbu sa odporuca inhalacia hypertonického roztoku NaCl
(zlepSenie pl'icnych funkcii a znizenie poctu exacerbécii),

d) rekombinovand humanna alfadorndza sa odporiaca u pacientov so stredne pokrocilou az tazkou
CF (zlepSenie pl'icnych funkcii a zniZenie poctu exacerbacii),

e) inhalacné ¢i peroralne kortikoidy v pravidelnej liecbe sa neodporucaju (okrem pacientov
s alergickou bronchopulmonalnou aspergilézou (ABPA) alebo stibeznou priedu§kovou astmou),

f)  upacientov po doviseni 6. roku zivota a starSich pacientov s FEV1 > 60 % referen¢nej hodnoty
sa odporaca ibuprofen (protizapalovy ucinok, spomalenie straty pl'icnych funkecii),

g) dlhodobé podavanie azitromycinu sa odporica u pacientov trvale kolonizovanych Pseudomonas
aeruginosa,

h) pri liecbe sucasného gastroezofagového refluxu (GER) sa odporucaji inhibitory proténovej
pumpy, CastejSia strava a Specificka fyzioterapia zamerana na GER,

i)  suplementacia kyselinou ursodeoxycholovou pre emulgifikdciu zl¢ovych kyselin a zlepSenie
absorpcie tukov.

(5) Fyzioterapeut pouci pacienta s CF alebo zdkonného zastupcu alebo sprevadzajicu osobu o
technikach inhalovania a respirac¢nej fyzioterapie, ktoré zodpovedaju pacientovmu stavu a veku.
Fyzioterapeut sa musi ubezpecit, Ze tieto osoby uvedené techniky zvladli a Ze tiez komunikuju
s fyzioterapeutom v mieste bydliska pacienta.

(6) Pri prepusteni zo zdravotnickeho zariadenia Ttstavnej zdravotnej starostlivosti oSetrujuci
lekar objednd pacienta s CF na ambulantnii kontrolu, ktord sa musi vykonat najneskér o jeden
mesiac.

CL X
Starostlivost’ o pacientov s atypickou formou CF

(1) Atypickd forma CF (CFTR related disease) sa moze prejavit ako vrodena bilateralna
absencia vas deferens (CBAVD), sinusitida, nasalne polypy, difuzne bronchiektdzie, akttna,
opakovana alebo chronicka pankreatitida. Ak je identifikovand len jedna mutéacia génu CFTR, treba
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patrat’ po vzacnych mutéciach alebo po polymorfizmoch. Pri konzultovani tychto pacientov a rodin sa
ma zdoraziiovat, Ze nejde o klasicka CF, ale oiny typ ochoreni, pri ktorych sa Casto zistuje
pritomnost’ jednej mutacie v CFTR géne. Ak ide o asistovanu reprodukciu je potrebné vykonat
genetické vySetrenie muZza a aj jeho partnerky.

(2) Pristup k liecbe pacientov s atypickou formou CF musi byt individudlny. Je potrebné
zabezpeCit ich dosledné sledovanie scielom zaznamenat a prisposobit’ liecbu akychkol'vek
komplikécii v skorom §tadiu. Pacient s atypickou formou CF sa odporuca vysetrit' v Centre CF raz za
12 mesiacov ama byt poueny o potrebe vysetrenia v Centre CF vzdy, ak sa vyskytnu akékol'vek
gastrointestindlne alebo pl'icne prejavy.

CL XI
Indikacné opatrenia pre diagnostické a liecebné postupy

(1) Genetické vySetrenia na potvrdenie CF vykonavaju vsSetky zdravotnicke zariadenia
ambulantnej zdravotnej starostlivosti v odbore lekarska genetika.

(2) Pri podozreni na CF je pacient odoslany na d’alSie diferencidlne-diagnostické vySetrenia a
lie¢bu do jedného z Centier CF.

CL. X1I
PreloZenie pacienta z pediatrického Centra CF do Centra CF pre dospelych

(1) Systém prechodu z Centra CF pre detského pacienta do Centra CF pre dospelych musi
zabezpecit’ plynulost’ lieCby. Preto je potrebné, aby prechod pacientov s CF vo veku 18 - 19 rokov bol
flexibilny a reSpektoval individualny zdravotny stav a psychosocidlnu zrelost' jedinca. Musi sa
zabezpecit’ uzka spolupraca medzi oddeleniami pre deti a pre dospelych vratane zabezpecenia prijatia
rovnakych diagnostickych a lieCebnych postupov. Tim Centra CF pre deti mé& pacienta pred jeho
prelozenim predstavit’ timu pre dospelych pacientov. Tento ma pacienta informovat o vSetkych
rozdieloch v organizacii zdravotnej starostlivosti a lieCebnych postupoch. Protiinfekéné opatrenia
maju byt medzi oddeleniami jednotné, aby pacienti a rodi¢ia nemali obavu z preloZenia.

(2) Odbornici, ktori poskytovali zdravotnu starostlivost’ dietatu s CF, podaju pisomnt spravu —
pisomny odovzdavaci protokol. Prvy den prechodu do Centra CF pre dospelych musi kompetentny
lekdr venovat pacientovi dostatok casu na zoznamenie sa snovym prostredim atimom
zdravotnickych pracovnikov.

CL X111
Ucinnost

Toto odborné usmernenie nadobuda ucinnost’” dnom uverejnenia vo Vestniku Ministerstva
zdravotnictva Slovenskej republiky.

Ivan Uhliarik
minister
v.z. Jan Porubsky
Statny tajomnik
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Odporucany pocet zdravotnickych pracovnikov podPa ¢l. III ods. 2

a ich pracovny uvizok na 50 CF pacientov

Priloha ¢. 1

Clen timu Centrum CF pre Centrum CF pre dospelych
pediatrickych pacientov pacientov

lekéar — pneumoftizeolog 1,0 1,0

alebo pediatricky pneumoldg

a ftizeolog

sestra 1,0-1,5 1,0-1,5

fyzioterapeut 0,5-1,0 1,0

asistent vyzivy 0,3 0,3

lekar - gastroenterolog alebo | 0,2 0,2

pediatricky gastroenterolog

Priloha ¢. 2

Lekari - konzultanti, dostupnost’ ktorych je vhodna v ramci zdravotnickeho zariadenia, ktoré
zastreSuje Centrum CF (napriklad fakultna nemocnica alebo univerzitna nemocnica)

lekér klinickej mikrobioldgie

radiolog

klinicky psycholog

hepatolog alebo pediatricky gastroenterolog

diabetoldg alebo pediatricky endokrinolog

osteolog

otorinolaryngolog alebo pediatricky otorinolaryngolég

Sl A Dl F ol Pl L e

alergoldg alebo pediatricky imunoldg a alergolog

e

gynekolog a porodnik alebo pediatricky gynekoldg

_
e

urolég alebo pediatricky urolog

[S—
[S—

genetik

p—
dk

lekar klinickej farmakoldgie

—
(98]

kardiolég alebo pediatricky kardiolog

p—
=

reumatoldg alebo pediatricky reumatolog

—
9]

anesteziolog alebo pediatricky anesteziolog

p—
a

chirurg alebo detsky chirurg




