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Prehledova zprava narodniho registru CF pro rok

2022

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. 2022.



Vazene damy, vazeni panove,

Cesky registr CF slavi 20 let své existence! Dovolte mi tak, abych pfi této pfilezitosti vzpomenul na vyznamné okamziky, které pfivedly registr az do dnesni, velmi profesionalni
podoby.

Prvni ro¢ni hlaSeni v nasem registru se vazou k roku 2003, ale jeSté predtim jsme se zacali schazet, abychom se vzajemné ujistili, Ze ma cenu projekt narodniho registru vibec
otevirat a ze se na neém budou podilet vSichni ti, co poskytuji pecCi v jednotlivych centrech CF. Vedli jsme dlouhé a zivé diskuse, kterych se ucastnili tehdejsi predstavitelée CF center
vcetne pani docentky Very Vavrove, dr. Aleny HolCikové, dr. Heleny Honomichlové, dr. Huberta VaniCka, dr. Jany Bartosove, dr. Martina Zapalky, dr. Jifiho Biolka Ci dr. Jitky Brazove.
Opakované jsme resili otazku, jaka vSechna data budeme shromazdovat a aniz jsme tusili, ze v podobnou chvili vznika také Evropsky registr CF (i ten totiz letos slavi 20 let),
vymysleli jsme to prakticky stejne jako on. | proto jsme také mohli, kdyz jsme navazali s Evropskym registrem pracovni kontakt, snadno a hladce do nej vkladat nase narodni data
(poprvé za rok 2006).

Vyplnovali jsme papirove formulare a jen diky analytickému a exaktnimu pristupu profesora Ondreje Cinka, ktery dohlizel na nas registri v letech mého zahranicniho angazma
(2005 az 2008), jsme hned od zacatku meéli v datech poradek: Zluty formular slouzil pro sbér zadkladnich idaju o pacientovi, modry formular shrnoval ro¢ni hlaseni a na zeleny se
podepisoval informovany souhlas. O elektronizaci Udaju a transformaci databaze se nadmiru zaslouzil dr. Marek Turnovec, kterého k nasemu registru prived| profesor Milan Macek.
V letech 2009 az 2011 jsme se zoufale pokouseli o naroubovani registru na nemeckou verzi MUKO.dok, az jsme situaci nakonec vyhodnotili tak, ze potrebujeme jit vlastni cestou.

Bezesporu ten nejvétsi zlom, vedouci k profesionalizaci registru, nastal v roce 2012, kdy predvidavost dr. Veroniky Skalicke, ze registr vyzaduje posilu, skloubena s financni
podporou firmy Chiesi, vedla k rozsireni tymu o Mgr. Alena Bilkovou. Od té doby mame v osobé Alenky néznou pecCovatelku o kazdodenni chod registru, ktera hlida jeho kompletnost
a akuratnost. Ugastni se kazdoroénich jednani Evropského registru a patfi mezi ty, jejichz hlas je na zahraniénich forech bran velmi vazné. V prosinci 2018 jsme ustanovili 6-¢lennou
pracovni skupinu registru, jejimz velkym cilem je srovnavat a zlepSovat kvalitu péce o nase pacienty na zakladé dat z reqgistru. Tim se etablovala plodna spoluprace s Klubem CF,
nebot dva Clenové skupiny pochazeji z jeho rad. Samotny Klub CF také v roce 2021 odstartoval dalSi z tolik potfebnych aktivit registru, a to prehledové neboli ,at a glance” zpravy
(prvni s daty za rok 2020).

Registr se stal natolik dulezity, ze si vyslouzil i svou vlastniakci. RECYF se poprvé konal v roce 2012 v klidném prostredi hotelu Equitana v Breznici. Tehdy asi malokdo z nas tusil, ze
si akce vybuduje silnou tradici, a tak diky partnerstvi Chiesi, Vertex a Viatris se v roce 2023 muze konat jiz jeho Xll. ro¢nik. V o¢ich tuzemské odborné spolec¢nosti tak registr naby!
jeste vetsivahy.

Cesky registr CF se za léta své existence stal vyznamnym nastrojem, ktery spolehlivé odrazi stav péce o nase nemocné CF. Za to viechno patfi vielé a upfimné podékovani vam
vsem, Kteri se podilite na jeho rozkvetu a prispivate k zivotnosti myslenky, ktera se pred dvaceti lety zrodila.

Prof. MUDr. Pavel Drevinek, PhD.
vedouci registru
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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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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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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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(67 pacienti) (86 pacientu) (33 pacientu) (48 pacientu) (50 pacientu)



Staphylococcus
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Chronicka
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Inhalacni
antibiotika

(podavana alespoii po dobu 3 mésict v roce)

22,7%,

pamentu

Enzymy uvolnované ze slinivky
brisni jsou zivotné dulezité

pro traveni a vstrebavani tuku
a vitaminu z potravy.

U mnoha lidi s CF je uvolnovani
téchto enzymu blokovano,

a proto je treba uzivat pripravky,
které travici enzymy nahrazuiji.
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Vzniklo za prispeni Klubu cystickeé fibrozy v roce 2023.

Klub
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