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cesky registr
cysticke fibrozy

Prehledova zprava narodniho registru CF pro rok

2020

Cesky registr CF, ktery spravuje FN Motol, shromazduje a kompletuje data o po&tu a vékovém slozeni
pacientl v Ceské republice, o jejich klinickém stavu, o pribé&hu jejich onemocnéni a o profilu jejich
leCby. Takto sesbirané a usporadané udaje jsou podkladem pro presné sledovani a vyhodnocovani

vyskytu tohoto onemocnéni, jejiho prubéhu i péce o pacienty.

Seznamte se s nejdulezitéjsimi udaji platnymi k 31. 12. 2020.
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Pocty pacientu
v centrech

Hradec
Kralove

Praha
358

139

Olomouc
Brno




Genetika

Lidé s CF maji dve CF mutace - jednu od otce a druhou od matky.
Mutace F508del je nejcastéjsi mutaci v evropskeé populaci.
Homozygoti maji obé mutace stejné.
Heterozygoti maji rizné typy mutaci.
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F508del/F508del heterozygotu

F580del/jina mutace
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Spirometrie

Hodnota FEV1je objem vzduchu vydechnuty
s hejvetsim usilim za 1. sekundu po maximalnim nadechu.

FEV1v % srovnava plicni funkce pacienta se zdravymi jedinci
odpovidajiciho pohlavi, véku a vysky. Zdravi jedinci maji hod-
notu FEV1 nastavenou na 100 %.
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(62 pacientu) (98 pacientu) (83 pacientu) (74 pacientu) (47 pacientu) (38 pacientu) (56 pacientu)



Vyziva
e BMl je indikatorem stavu vyzivy a je vyjadren pomérem vahy a
vysky jako kg/m?2.

® BMl| se v evropském CF registru standardné srovnava jen v ramci

dospele populace, proto zde neni detska populace uvedena.
® /Zdravi vrstevnici maji BMI mezi 18,5 az 25.
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20 Median znamena, ze

50 7% hodnot je nad
18,85 a 50 7% hodnot je pod

touto hodnotou.
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(63 pacientu) (76 pacientu) (37 pacientu) (34 pacientu) (42 pacientu)



Staphylococcus

Pocet pacientu aureus 1o,
s chronickou infekci celkem do 18 let
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Pseudomonas f

aeruginosa Komplex Burkhol- N ..
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celkem deria cepacia mykobakteria
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Transplantace

pacientu
s transplanto-
vanymi plicemi

transplantovani
pacienti v 2020
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Chronicka

medikace ’

°
“c g0’: ;@

Solny roztok

73.9%

paclentu

®

Inhalacni
antibiotika

(podavana alespoii po dobu 3 mésict v roce)

25,6%,

pamentu

Enzymy uvolnované ze slinivky
brisni jsou zivotné dulezité pro
traveni a vstfebavani tuku

a vitaminu z potravy.

U mnoha lidi s CF je uvolnovani
téchto enzymu blokovano

a musi se uzivat pripravky,
které travici enzymy nahrazuiji.



Lééba CFTR 149

modulatory bacienti
je naléébé

427

pacientu vhodnych
k leche na zaklade
genotypu a veku



Vzniklo za prispeni Klubu cystickeé fibrozy v roce 2021.

Klub
;: cysticke
fibrozy



