Zanie gastrointestinalneho komfortu pacienti
uzivaju probiotika (Tab. 2).

Rehabilitacia

Doélezitou sucastou terapie je aj rehabilita-
cia pre spravnu funkénost dychacich ciest. Az
73 % respondentov sa rehabilitacidm venuje,
z toho 46 % pacientov pravidelne a 27 % pa-

cientov nepravidelne.

Analyza inovativnej terapie
modulatormi CFTR

Z 26 pacientov 92 % (24) respondentov
uzivalo kombindciu IVA/TEZ/ELX (Kaftrio)
v kombindcii s IVA (Kalydeco) a 8% (2) pa-
cientov bolo lie¢enych IVA/LUM (Orkambi).
Z 24 respondentov liecenych kombinaciou
IVA/TEZ/ELX a IVA 54 % (14) pacientov uzivalo
tuto terapiu 24 mesiacov, 30% (7) pacientov
ju uzivalo az 36 mesiacov a 12 % (3) pacientov
menej ako 12 mesiacov. Kombinaciu IVA/LUM
uzival jeden pacient (4 %) 24 mesiacov a jeden
pacient (4 %) 36 mesiacov (Tab. 3).

Neziaduce ucinky
inovativnej terapie

Iba 35% (9) respondentov uvadza nezia-
duce Ucinky, medzi ktoré najcastejsie patrila
bolest brucha a hnacky, bolest hlavy ¢i vyskyt
vyrazok (Tab. 3).

Efektivnost inovativnej terapie

Parameter FEV,

U¢innost inovativnej terapie bola vyhod-
notend prostrednictvom otézok, ktoré sa ve-
novali hlavnym parametrom, ktoré sa sleduju
a vyhodnocuju pocas predpisanej terapie.
Tyka sa to hodnoty FEV, (exspiracny objem
vzduchu za jednu sekundu), ktora patri medzi
hlavné ukazovatele funkcie pltc, znizenej kon-
centrdcie chloridov v pote a zvysenia telesnej
hmotnosti. Z odpovedi respondentov vyplyva,
ze u vsetkych (100 %) respondentov sposobila
inovativna terapia zvy3enie parametra FEV,
a tym zlepsila funkciu pltc. Konkrétne hodno-
ty FEV, uviedlo iba 8 respondentov. Najvacsie
zleps$enie nastalo u 2 pacientok, ktorym sa
hodnota FEV, zvysila 0 23 %. Najmensie zlep-
Senie nastalo u muza, ktorému sa hodnota
zvysila z povodnych 76 % na 79 %. Minimalne
FEV, pred nasadenim terapie bolo 24 %,
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maximalne 117 %. Po nasadeni inovativnej
terapie sa minimalna hodnota FEV, zvysila na
31%, maximélna na 124%. V priemere pred
inovativnou terapiou dosiahli hodnoty FEV,
61,25 % =+ 30,93, ktoré pri uzivani modulato-
rov signifikantne vzrastli na 73,25% =+ 28,17
(Tab. 4).

Chloridy v pote

K znizeniu koncentracie chloridov v pote
doslo u 96 % (25) respondentov. Len jedna
pacientka (4 %) (26 rokov) uviedla, ze po troch
rokoch od nastavenia na inovativnu terapiu
zaznamenala zvysenie chloridov v pote, ale
presné hodnoty neuviedla. Terapia sa jej vak
nezmenila z dévodu inych pozitivnych zdra-
votnych vysledkov, ktoré prinasaju benefit.
Konkrétne hodnoty chloridov uviedlo iba Sest
respondentov. Najvacsi zaznamenany pokles
chloridov v pote bol az o 71 mmol/l a naj-
mensi pokles chloridov bol len 0 39 mmol/I.
Priemerné hodnoty chloridov boli u pacientov
na urovni 104,58 + 20,54 mmol/I pred ino-

vativhou terapiou a po pravidelnom uziva-
ni moduladtorov CFTR sa signifikantne znizili
v priemere na 47,66 + 17,92 mmol/l (Tab. 4).
Ztoho vyplyva, Ze priemerne sa chloridy v po-
te u respondentov znizili o 54,42 %.

Hmotnost pacientov

Neposlednym faktorom je aj hmotnost pa-
cienta, ktora po inovativnej terapii vo vacsine
pripadov stupla, ¢o taktiez poukazuje na ucin-
nost a vynimocnost tejto terapie. U 19% (5)
pacientov sa hmotnost nezmenila, avsak 81 %
(21) respondentov uviedlo zvysenie hmotnos-
ti. Konkrétny udaj hmotnosti uviedlo iba osem
respondentov. Priemerny ndrast hmotnosti
bol 5,5 kg. Koeficient zvysenia ich hmotnosti
sa pohyboval od + 3kg az do + 7 kg.

Rodicovstvo

Aj vdaka inovativnej terapii rapidne stupol
pocet tehotnych CF pacientok, ktoré pred
niekolkymi rokmi nad tehotenstvom ani len
nepremyslali z dévodu rizik, ktoré toto ob-

Tab. 2. Analyza Standardnej symptomatickej terapie, N = 26

Liecivo Pocet pacientov v (%)
Alfadornaza 100%
NaCl roztok 100%
Expektorancié (acetylcystein, erdostein) 100%
Pankreatické enzymy 100%
Hepatoprotektiva (silymarin, kyselina ursodeoxycholové) 100%
Inzulin 19%
Pravidelné uzivanie ATB tobramycin, azitromycin, kolistimetat sodny (p.o. aj 42%
inhala¢ne)

ATB inhala¢né 31%
m tobramycin 31%
m kolistimetédt sodny 28%
ATB p.o.

m azitromycin

Vitaminy (D, E, K, A), minerdly (vapnik, horcik, Zelezo, selén) a vyzivové doplnky 31%
(nutridrinky)

Tab. 3. Analyza inovativnej terapie moduldtormi CFTR, N = 26

Dizka terapie modulatormi CFTR

Vyskyt neziaducich ucinkov

IVA/TEZ/ELX a IVA
36 mesiacov (30 %)
24 mesiacov (54 %)
menej ako 12 mesiacov (12 %)

vyskyt neziaducich ucinkov (35 %)
hnacka, bolest brucha (19 %)
vyrazka (12 %)

bolest hlavy (129%)

IVA/LUM
24 mesiacov (4 %)
36 mesiacov (4 %)

meteorizmus (8 %)
upchatie prinosovych dutin (4 %)

Tab. 4. Ucinnost inovativnej terapie moduldtormi CFTR

Parameter Efektivita terapie Pred inovativnou Po inovativnej
terapiou (priemer £ SD) | terapii (priemer £ SD)
FEV. (%) zvysenie (100% pacientov) | 61,25+ 30,93 (N=38) 73,25 £2817** (N=28)
Chloridy (mmol/l) | znizenie (96 % pacientov) 104,58 £ 20,54 (N =6) 47,66 £ 1792** (N = 6)
Hmotnost (kg) zvysenie (819% pacientov) | 5513+ 11,52 (N=28) 60,75 + 12,10%*** (N = 8)

p — Uroveri vyznamnosti stanovend pdrovym t-testom, ****p < 0,0001, ***p = 0,001, **p < 0,01
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