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1. Uvod

Cysticka fibroza (CF) je geneticky podminéné onemocnéni, které ovlivituje fadu orgéand,
piedevsim dychaci a travici trakt, coz mtze vést k vyznamnym nutri¢nim problémiim. Cilem
tohoto standardniho operacniho postupu (SOP) je zajistit optimalni vyzivu pacientli s CF v éfe
CFTR modulatora (CFTRm), které maji potencial zlepsit funkci proteinu CFTR a tim
pozitivn€ ovlivnit celkovy zdravotni stav v€etné nutri¢niho stavu.

2. Cile SOP

1. Revidovat nutri¢ni pristup vedouci k optimalizaci té€lesné hmotnosti a vyzivového
stavu pacientt s CF.
2. Navrhnout pravidelny monitoring stavu a Gpravu vyzivového rezimu a

minimalizovat riziko komplikaci spojenych s malnutrici.

3. Klasifikace pacientt

a. Pacienti s pankreatickou insuficienci (PI): Potfebuji pankreatickou substitucni
terapii a Cast€j$i nutricni monitoring.

b. Pacienti s pankreatickou suficienci (PS): Nemusi nutn¢ potiebovat enzymovou
substituci, ale také vyzaduji pravidelnou nutri¢ni péci.

c. Pacienti uzivajici CFTR modulatory: Maji potencial ke zlepSeni vstiebavani
zivin a celkového nutri¢niho stavu, ale potfeba monitorovani a sledovani stavu vyzivy
zUstava.

4. Stanoveni pankreatické funkce

PS se vyskytuje ptiblizn€ u 15 % pacientti s CF. Néktefi pacienti, ktefi jsou zpocatku PS pfti
narozeni, se mohou pozdé¢;ji stat PI kviili progresivni povaze onemocnéni, asociacim s
mutacemi tfidy I-1II a také kvili rekurentnim epizoddm pankreatitidy. V nové éfe modulatort
CFTR (CFTRm) je nyni mozny i opacny trend, protoze pediatri¢ti pacienti diive PI mohou
mit pankreatickou funkci zlepSenou nebo dokonce uplné obnovenou. Vzhledem k tomu je

U pacientli s PS by funkce slinivky bfisni méla byt hodnocena kazdoro¢né stanovenim
fekalni pankreatické elastazy-1. Testovani by se mélo opakovat pii nedostateCnému rastu a
nutri¢nimu stavu.

4.1 Pankreaticka substituce
Substituce pankreatickymi enzymy (PERT, pancreatic enzyme replacement therapy) by méla
byt zahajena u vSech pacientti, ktefi maji znamky exokrinni pankreatické insuficience. Piijem
pankreatickych enzymu vede ke zlepSeni antropometrickych vysledkl a gastrointestinalnich
komplikaci souvisejicich s maldigesci. Hodnota pH v tenkém stfevé urcuje uvoliiovani
pankreatickych enzymu z enterosolventnich kulicek. O rutinnim pouZzivani inhibitort
protonové pumpy (PPI) ke zlepSeni enzymové tcinnosti chybi dikazy.



Vyhodnoceni davky PERT by mélo byt provedeno individualné, navrh obvyklych
davek u pacientli s PI bez CFTRm lécby pro jednotlivé vékové kategorie ukazuje Tabulka 1.
Pankreatické enzymy lze podéavat peroraln€ na zacatku enteralni vyzivy (EV) a béhem noci,
pokud je pacient vzhiiru. Enzymy v neenterické nebo praskové formé mohou byt pfimichany
do stravy, pokud neni mozny peroralni piijem enzymi.

Tabulka 1: Substituce PERT
Vék Navrh substituce (U lipazy/g tuku ve stravé, U lipazy/kg vahy pacienta)

Kojenci 2000—4000 U lipazy/120 ml mléka nebo odhadovaného piijmu mateiského mléka;
ptiblizné 2000 U lipazy/g tuku v potrave
Déti 1-4 roky  2000-4000 U lipazy/g tuku v potrave, podle potieby zvysit na maximalni davku 10 000

U lipazy/kg/den
Déti >4 roky a 500 U lipazy/kg/jidlo, podle potieby zvysit na maximalni davku:
dospéli - 1000-2500 U lipazy/kg na jidlo nebo

- 10 000 U lipazy/kg/den nebo
-2 0004 000 U lipazy/g tuku ptijatého se vSemi jidly, sva¢inami a napoji obsahujicimi
tuk

U pacientli na CFTRm miize byt potfeba PERT nizsi vzhledem k (Caste¢né) obnové
pankreatické funkce anebo zlepSeni spontanniho vsttebavani tukd, substituce by se méla fidit
stavem pankreatické funkce, stavem vyzivy a symptomy z ptipadného nedostatku (steatorea,
Casta, fidka nebo objemna stolice, nadmérna plynatost, bolesti bficha nebo kiece v brise aj.),
nebo piebytku PERT (zacpa, bolesti bficha, nevolnost nebo zvraceni aj.). Po nasazeni CFTRm
je vhodné nejpozdéji do roka zkontrolovat hodnotu fekalni pankreatické elastazy, i kdyz se
symptomy ze zazivaciho traktu nezméni.

5. Doporuceni pro vyZivu

Cile vyzivy pro jednotliva obdobi Zivota shrnuje tabulka €. 2.

Tabulka 2: Cil vyzivy u CF pacienti

Vékova skupina Nutricni cil

Déti < 2 roky Hmotnost k délce > 50. percentil
Déti 2—18 let BMI ~ 50. percentil

Dospélé Zeny BMI > 22 kg/m?>

Dospéli muzi BMI > 23 kg/m?

Pacienti s CF m¢li historicky vyznamné zvysSenou energetickou potiebu (110-200 %
energetického pfijmu zdravého vrstevnika) zalozenou na vysokokalorické, vysokotuéné a
dostate¢né proteinové stravé, kterd plati nadale pro pacienty bez modulatorové 1€cby.

Nejnovéjsi vyzivové doporuceni ESPEN-ESPGHAN-ECFS se doporucovanymi
poméry makrozivin ani energetickou potiebou pacientli nezabyva, mnozstvi piijimané energie
a zivin by mélo byt individualizovano, je tieba se soustfedit vice i na kvalitu vyzivy, nez jen
na kvantitu.

Tabulka 3: Zastoupeni makrozivin ve stravé u CF bez CFTRm

Makronutrient % podil energie

Tuky 35-40 %

Bilkoviny ~20 % (odpovida nejméné 120-150 % piijmu zdravé populace, az 3
g/kg/den podle veéku, zdravotniho stavu, aktivity)

Sacharidy 40-45 %

U pacientll na CFTR modulatorech je energeticka potteba nizsi a mize odpovidat
ptijmu zdravého jedince.



Tabulka 4: Energeticka potireba a zastoupeni makroZivin ve stravé u zdravych dospélvch

Energeticka poti‘eba Idealné stanovena nepiimou kalorimetrii nebo vypoctena podle
validovanych rovnic, obvykle odpovida 25-30 kcal/kg/den

Makronutrient % podil energie

Tuky 30-35 %

Bilkoviny 10-35 % (obvykle 0,8—1,5 g/kg/den podle veku, zdravotniho stavu,
aktivity)

Sacharidy 50-55 %

Tabulka 5: Energeticka potieba a zastoupeni makrozZivin ve stravé u zdravych déti

Energeticka poti‘eba Idealné stanovena nepiimou kalorimetrii nebo vypoctena podle
validovanych rovnic, odhadem obvykle pti hmotnosti do 10 kg: 100
kcal/kg/den, za kazdy kg v rozmezi od 11 do 20 kg: 50 kcal/kg/den, za
kazdv ke nad 20 ke: 20 kcal/ke/den

Makronutrient % podil energie

Tuky 30-40 %

Bilkoviny 10-35 % (0,8-2,5 g/kg/den podle veéku, zdravotniho stavu, aktivity)
Sacharidy 50-55 %

6. Suplementace

6.1 Nutri¢ni podpora
Je doporuceno zvazit pouziti oralnich nutri¢nich dopliki u déti a dospélych, ktefi
nedosahuji optimalni rychlosti ristu a nutricniho stavu pii perordlnim ptijmu potravy a
samotné PERT. Po nasazeni je tieba pravideln¢ vyhodnocovat stav vyzivy u téch, ktefi je
uzivaji, idealné pti kazdé kontrole.

Pokud optimalni nutri¢ni stav neni mozné udrZet na oralni nutri¢ni podpofte, je
indikovéana enteralni vyZiva (EV). Zahdjeni EV by mélo byt zvazeno pied obdobim
rustového spurtu. Pouziti parenteralni vyzivy (PV) je vyhrazeno pro vyjimecné ptipady, kdy
EV neni mozné nebo selhala. Preskripci indikuje nutricionista nebo gastroenterolog.

6.2 Vitaminy
U pacientii s CF s PI lze plazmatické hladiny vitamint rozpustnych v tucich vyhodnotit po
zahdjeni suplementace PERT a substituce vitaminy (3—6 mésicti po zahédjeni nebo zméné
davkovani) a poté kazdorocné. U pacientd s PS by mély byt vitaminy rozpustné v tucich
doplnovany individualné.

Vitaminové dopliiky rozpustné v tucich by se pro zlepseni absorpce mély uzivat
spolecné s potravinami s vysokym obsahem tuku a s PERT. Pfi zjisténi biochemického
deficitu i pres adekvatni suplementaci vitamintl je tfeba pted upravou davkovani vyloudit
Spatnou adherenci nebo Spatnou absorpci dopliki.

Biochemické hodnoceni vitamini a stopovych prvkii by mélo byt béhem exacerbace
CF interpretovano s opatrnosti.

Tabulka 6: Obvyklé davky peroralni substituce vitamini rozpustnych v tucich

Vitamin  Substituce Referencéni hodnoty séra a frekvence
monitorovani
Vitamin A Mnozstvi zavisi na sérovych hodnotach a Normalni referen¢ni rozsah poskytnuty
formé dopliku: laboratofi zpracovavajici vzorek.
Retinol:

V uvodu podat nizsi davku, ptizptisobit se ~ Monitorujte kazdoro¢né a 3—6 mésicli po zméné
cilovému normalnimu referencnimu rozmezi davkovani. Testujte také, kdyz se uvazuje o
podle hladiny v séru téhotenstvi, aby nedoslo k predavkovani



Vitamin D

Beta karoten (provitamin A):

e 1 mg/kg/den (max. 50 mg/den) po dobu
12 tydnt
® udrzovaci divka maximaln¢ 10 mg/den

V zavislosti na sérovych hodnotach, které se

meéni s pfijmem potravy a vystavenim slunci:

D3 (cholekalciferol):
Pocatecni davka

v gravidité. U t€hotnych nikdy nepodévat
davku vit. A > 10 000 IU/den.

Sérovy 25-(OH) D: minimalné 20 ng/ml (50
nmol/L)

Monitorujte kazdoro¢n¢ a kontrolujte 3—6
meésicl po zméné davkovani.

e kojenci 400 IU/den (do 1000 IU/den)
e ostatni 800 IU/d (do 2000 IU/den u déti
1-10 let, 4000 IU/den nad 10 let véku)
Udrzovaci davka: prizptsobit podle sérovych
hodnot métenych nejlépe na konci zimy/poc.
jara
Vitamin E a-tokoferol: Pomér a-tokoferol:cholesterol v plazmé >5,4

mg/g.
Monitorujte kazdoro¢né a kontrolujte 3—6

* kojenci 50 IU/d (1 mg =1.49 IU) meésicl po zmén€ davkovani.

® ostatni 100400 IU/den

Vitamin K Vitamin K, (fylochinon):

e kojenci 0.3—1.0 mg/d Rutinni biochemické méfeni neni Siroce
e star$i déti a dospéli 1-10 mg/d dostupné.

U pacientli s onemocnénim kosti byva vhodné také suplementovat vitamin K2
(menachinon), ktery aktivuje osteokalcin, protein nezbytny pro vazbu vapniku do kostni
matrix.

U pacientii na CFTRm mize byt potieba nizsi vzhledem k zlepSeni vstfebavani tuka ze
stteva nebo zmén¢ pankreatické funkce, doporucujeme davkovani upravit pomoci hladin
vitamini odebranych za 3—6 mésicti od nasazeni CFTRm. Kontrola hladin je nutnd i u
pacientt, ktefi absolvuji transplantaci plic.

6.3 Mikronutrienty
Denni pfijem vapniku u lidi bez onemocnéni kosti u CF by mél odpovidat ptijmu zdravych
jedincii vzhledem k véku a mél by byt hodnocen alespon jednou ro¢n¢. Doporuceny denni
piijem pro jednotlivé vékové kategorie uvadi tabulka 7. Jedinci s niz§im ptijmem vapniku by
méli zvysit piijem potravin bohatych na vapnik (zejm. mléko a mlééné vyrobky) a méli by byt
pouceni o uzivani doplikt stravy s vapnikem, pokud pfijem v potrave ziistava nizky.

Tabulka 7: Doporuceny denni prijem vapniku

Kojenci 200 mg
Batolata 700 mg
Ostatni déti 1000 mg

Dospéli 1000-1300 mg

U pacientl s CF, ktefi maji prokazany deficit zinku nebo hrozi riziko nedostatku
(napft. neoptimalni rist, odhadnuty nizky ptijem potravy, zvySena nachylnost k infekcim,
opozdéné pohlavni dospivani a akrodermatitida), miize byt zvaZzena suplementace zinkem.



Posouzeni piipadného deficitu zinku by mélo zahrnovat biochemické markery (interpretované
s opatrnosti) v kombinaci s klinickym vySetfenim a posouzenim piijmu potravy.

U selenu neexistuji dostate¢né udaje, které by umoznily dospét k zavéru o piinosu
jeho suplementace na nutri¢ni nebo plicni vysledky.

Pti adekvatni pankreatické substituci se deficit Zn a Se neptedpoklada.

U déti, dospivajicich a dospélych pacientti by mélo byt sérové Zelezo sledovano
kazdoro¢né s rozliSenim mezi anémii z nedostatku Zeleza a anémii chronickych chorob; pfi
podezieni na nedostatek Zeleza je tieba zvysit frekvenci sledovani. Pii zjisSténém nedostatku
zeleza by mél byt nejdiive vyfesen piipadny zanét, suplementace Zelezem by méla nastat
pouze v piipad¢ pretrvavajiciho nedostatku.

6.4 Siil
U kojencii, déti a dospélych s CF mtze byt vyzadovana specificka suplementace soli v
zavislosti na véku a klinickém stavu, fyzické aktivité a klimatické situaci.

Potiebu doplitovani soli/sodiku 1ze posoudit méfenim frak¢éni exkrece sodiku (FENa) a
udrzovanim hladiny FENa mezi 0,5 % a 1,5 %. Pro rutinni praxi se pomé&r sodik: kreatinin v
moc¢i méti snadnéji a koreluje s FENa. Norma poméru sodik: kreatinin v moc¢i je
17-52 mmol/l.

U pacientli na CFTRm muze byt vzhledem k niz§im ztratdm soli pocenim potieba
dosolovani vyraznég niz$i az srovnatelna s béZznou populaci. Je moZné pfisolovat jen pii
zvysenych ztratach, zejm. pti horecce, nebo v horku. Doporucujeme dostatecnou substituci
zkontrolovat pomoci poméru sodik: kreatinin odebraného za 3—6 mésict po nasazeni CFTRm.

Tabulka 8: Dopliiovani soli

Vék Suplementace sodiku Podrobnosti
Kojenci vyhradné¢ 1-2 mmol/kg/den Podéavat sil v malych davkach béhem dne.
kojeni 0—6 mésict
Kojenci ve do 4 mmol/kg/den Specifické situace: zvysit piijem soli pfi horkych okolnich
specifickych teplotach, pii zvySenych ztratach soli a tekutin v disledku
situacich zvraceni, hore¢ky, prijmu, ze stomie.
Starsi déti a soleni jidla, Doplnovat ve stresovych situacich, kdy se ocekava
dospéli kapsle/lahvicky chloridu nadmérné poceni (tj. horecka, cviceni/sport, horké pocasi).

sodného

Pozn.: Pro pfevod mmol na mg sodiku, chloridu nebo chloridu sodného vynasobte mnozstvi v mmol ¢islem
23, 35 nebo 58 (molekulové hmotnosti sodiku, chloridu a chloridu sodného).
Priblizné Y4 ¢ajové 1zicky soli obsahuje asi 25 mmol ¢i 575 mg sodiku.

6.5 Probiotika, synbiotika
Neexistuji zadné diikazy, které by podporovaly dlouhodobé uzivani (tj. ¢tyfi az Sest mésici)
probiotik ke zlepSeni FEV1% nebo antropometrickych hodnot. Neexistuji Zadné dikazy, které
by podporovaly chronické uzivani synbiotik ke zlepSeni kvality zivota, FEV1 % a
antropometrickych hodnot.

6.6 DalSi dopliiky stravy
Neexistuji Zadné udaje podporujici pouziti glutathionové 1écby.
Nez bude mozné doporucit suplementaci esencidlnich mastnych kyselin, jsou nutné dalsi
studie.

7. Monitorovani nutri¢niho stavu

Cile pro optimalni nutri¢ni stav lidi s CF zlstavaji vyssi nez u bézné populace.
U déti s CF by mélo byt provadéno pravidelné hodnoceni percentilu a Z-skore hmotnosti
vztazené k veéku, délky k véku a hmotnosti k délce a do 2 let také pomoci obvodu hlavy.



U dospélych by mélo byt méfeno alespont BMI, ale jesté 1épe hodnoceni télesného
sloZeni a odhadu tukové (FM, fat mass) a beztukové hmoty (FFM, fat free mass), pomoci
denzitometrie nebo bioimpedance. Cilova hodnota FM je do 30 % u Zen a 20 % u muZza.
Jestlize nejsou tyto metody k dispozici, je mozné pouzit mefeni obvodu stfedni Casti paze a
kozni tasy.

Dosazeni a udrzovani normalniho BMI a normalniho télesného sloZeni (tj. tukové a
beztukové hmoty v normalnim rozmezi pro veék a pohlavi) je spojeno s lep$imi plicnimi
funkcemi a prodlouzenim pteziti.

7.1 Podvaha a podvyZiva

Podvyziva u CF koreluje s horSimi plicnimi funkcemi, zvySenou kolonizaci Pseudomonas
aeruginosa, snizenou kvalitou Zivota a rizikem smrti. Casné zotaveni ristu je kritické, protoze
podvyziva béhem kojeneckého véku ma tendenci pretrvavat a dohnat riist po dvou letech véku
je obtizné. Cim déle je poté udrzovan adekvatni riist, tim lepsi jsou plicni funkce v détském
véku od Sesti do dvanacti let.

Podvéha je pro dospélé definovana jako BMI <18,5 kg/m2.

Podvéha je pro déti definovéana jako hmotnost k véku <-2 SD nebo BMI <5. percentil,
<-2 SD (= 2. percentil) stfedni referencni hodnoty pro v€k a pohlavi. Nizky vzrist je
definovan jako vyska k véku <-2 SD stiedni referenéni hodnoty pro vék a pohlavi.

7.2 Nadvaha a obezita
Specifické faktory spojené s nadvahou nebo obezitou u CF jsou diagn6za odhalené pozdé&;ji
diky dobrému prospivani, vyssi vek, pankreaticka suficience (PS), dobré plicni funkce,
alespoil jedna alela s tfidou IV nebo V, uzivani CFTRm, nizky socialné ekonomicky status a
muzské pohlavi. Studie uvadeéjici plicni funkce (FEV1) v souvislosti s nadvahou jsou pacientil
s CF rozporuplné.

Nadvaha je pro dospé€lé definovana jako BMI 25-29,9 kg/m?, pro déti od dvou let jako
BMI mezi 85-94,9 percentilem nebo BMI >1 SD (~84 percentil) nad referenénim medianem
rastu WHO pro vEk a pohlavi.

Obezita je u lidi s CF nezadouci a spojena s vyssi frekvenci hypertenze, diabetu
hypercholesterolémie a jaterni steat6zy. Obezita je pro dospélé definovana jako BMI >30
kg/m?, pro déti jako BMI > 95. percentil nebo BMI z-skore >2 SD (~ 98. percentil) nad
rastovym referencnim medidnem WHO pro vEék a pohlavi.

8. Specifika vyzivy u 1écby CFTRm

Pacientiim, ktefi za¢inaji s 1écbou CFTRm, by mélo byt poskytnuto vhodné dietni
poradenstvi, které by mélo zahrnovat aktualizaci vyzivového doporuceni a rady o fizeni
prirGstku hmotnosti.

Nutri¢ni stav a dietni pfijem v€etné piijmu soli a stavu vitaminti rozpustnych v tucich
by mély byt nadale pravidelné kontrolovany a mély by byt doporuceny upravy podle
pozorovanych a naméfenych zmén.

Po zahajeni 1écby CFTRm by mély byt peclivé sledovany gastrointestindlni ptiznaky.

Vzhledem ke skute¢nosti, ze modulatory CFTR mohou zlepsit funkci beta bun¢k a
sekreci inzulinu, méla by byt hladina gluk6zy v krvi u diabetika pravidelné monitorovana, aby
se pfedeslo hypoglykémii pii pouziti stejné davky inzulinu pfedepsané pred zahdjenim 1écby
CFTRm.

Pacientlim na terapii moduldtorem CFTR by mél mit rutinn€ monitorovan krevni tlak tfi
meésice po zahdjeni 1éCby a dale alespon jednou ro¢né.

9. Specifické vékové kategorie
9.1 Kojenecky vék



Bez ohledu na pankreatickou funkci je preferovanou vyZzivou kojenct kojeni a zavadéni
piikrmt jako u bézné po populace (od ukonceného 4. mésice). Laktace by méla byt
podporovana co nejdiive v nemocni¢nim i komunitnim prostiedi.

U kojencti je doporucena fortifikace matefského mléka nebo vhodna suplementace
umélou mlécnou formuli pii nedostate¢né laktaci v prvnim roce Zivota, s cilem znovu ziskat
Z-skore porodni hmotnosti a dosdhnout normalniho rstu vzhledem k véku.

Kojenci s mekoniovym ileem (MI) jsou pacienti s vysokym nutri¢énim rizikem s
ohledem na kratkodobé a dlouhodobé vysledky. Kojenci s MI vyzadujici chirurgicky zakrok
(cca 70 %) by méli byt k podpote riistu zpocatku podporovani kompletni nebo doplitkovou
profil v¢etné triacylglyceroll se sttedné dlouhym fetézcem (MCT) a rybiho oleje, aby se
minimalizovalo riziko cholestazy. Enteralni vyZiva (EV) by méla byt zahajena, co nejdiive to
bude mozné, podle klinické praxe a tolerance (matetské mléko, standardni vyziva nebo
specializovana vyziva (napt. aminokyseliny, proteinovy hydrolyzat a MCT). Bez ohledu na
typ enteralni vyzivy (i v ptipad¢ enterostomie) by méla byt poskytnuta vhodna davka
pankreatickych enzymd.

9.2 Téhotné
U zen s CF, které planuji ot€hotnét a v pribéhu té¢hotenstvi, by mélo byt provedeno nutricni
hodnoceni, k dosazeni pfijatelného BMI a ptiméteného vahového piiristku a s pouZzitim
dopliki s adekvatnim mnoZzstvim vitamina a mikrozivin.
Pfed ot&hotnénim je doporuéeno idealné dosdhnout BMI > 22 kg/m?. Pro Zenu s BMI <18,5
kg/m? pied ot€¢hotnénim se doporuduje pfirtstek hmotnosti 12,5-18 kg, pro zenu s BMI
18,5-24,9 kg/m? ptirtistek hmotnosti 11,5-16,0 kg a pro Zenu s BMI 25,0-29,9 kg/m?
priristek hmotnosti 7,0-11,5 kg. Je doporuceno uzivat denn¢ 400 ug kyseliny listové.
Nutri¢ni hodnoceni by mélo byt v t¢hotenstvi provadéno castéji, idedlné & 3 mésice.

9.3 Seniofi
U starnouci populace s CF by méla byt doporu¢ena vhodna nutri¢ni intervence, pfiméfena
hydratace a fyzicka aktivita, aby se zlepsila FFM nebo se zabranilo jeji ztrate.

10. Specifické diagnozy u CF

Kapitoly onemocnéni kosti a onemocnéni jater u CF jsou tématem samostatné SOP, nejsou
tedy zahrnuty v tomto standardu.

10.1 Diabetes u CF (CF related diabetes, CFRD)
VSsichni pacienti s CF by méli mit kazdoro¢ni screening na CFRD od deseti let véku. Pti
nevysvétlitelném klinickém zhorSeni nebo rozvoji onemocnéni jater pied 10. rokem véku by
m¢él byt proveden screening abnormalni gluk6zové tolerance. Rozdil piistupu k pacientovi
s CFRD a jinou formou diabetu mellitu pfed érou CFTRm shrnuje tabulka €. 9.

Tabulka 9. Srovnani diety u CFRD bez CFTRm lécby a jinych forem diabetu podle
diabetologického tymu FN Motol

DM (jiné formy) CFRD
Energie 100 % doporuceného mnon‘FVi 120—1'50 % doporuceného mpoistvi
energie pro zdravou populaci energie pro zdravou populaci
Tuky 30 % energie (omezeni nasycenych 30—40 % energie (bez restrikce
tuki) konkrétniho druhu tuku)
. Mnozstvi omezeno dle jidelntho ~ MnoZstvi sacharidii omezeno pouze
Sacharidy

planu ramcove



DM (jiné formy) CFRD

Volné cukry Dovoleno opakovan€ mensi mnoZzstvi
. Dovoleno max. 25 g/den <
(sacharéza) béhem dne
- « . Neni doporucovana nad ramec
Vlaknina Doporucovana p

mnozstvi pro béznou populaci
Kuchyiiska sil  Snizeny piijem Zvyseny piijem

Pacienti s CFRD nebo abnormalni gluk6zovou toleranci by méli byt posuzovani
individualné a méla by jim byt poskytnuto vhodné nutri¢ni doporuceni, edukace a 1écba, aby
bylo dosaZeno optimalni nutricniho stavu a kontroly glykémie. Pacienti by méli byt pouceni o
vztahu mezi sacharidy a inzulinem (sacharidy stimuluji produkci inzulinu, rizné€ intenzivné a
rizné dlouho v zavislosti na typu, mnoZstvi a dalSich slozkach pozité potravy). Informace o
pocitani sacharidl, glykemickém indexu a glykemické ndlozi jidel by mély byt
individualizovény.

Pacienti s CFRD by méli byt pravidelné sledovani specializovanym tymem se
zkuSenostmi v oblasti diabetu a CF.

Pacienti s poruchou gluk6zové tolerance nebo CFRD by mél mit kaZdoro¢ni screening
komplikaci souvisejicich s diabetem.

10.2 Transplantace organu
Pted transplantaci plic a jater by mél byt vZdy optimalizovan nutri¢ni stav. Po transplantaci by
nutriéni podpora mela smérovat k Casnému zotaveni BMI (tj. BMI do >18,5 kg/m2). Po
transplantaci je vhodné upravit energeticky pfijem s ohledem na normalizaci plicnich funkei.

11. Edukace a podpora pacienta

Pacienti a jejich rodiny by méli byt opakované pouceni o optimalnim slozeni stravy, vyznamu
a potiebé suplementace a potfeb¢ pravidelného monitorovani. Stejné dilezité je dlouhodobé
podporovat spravné stravovaci navyky. Pacienti s CF mohou trpét psychickymi obtizemi
spojenymi s jidlem (jidlo jako zdroj stresu, viny, selhdvani pti zméné stravovaciho rezimu,
obavy z tlaku na vzhled, vahu, komparace s vrstevniky), coz vyzaduje podporu dalSich ¢lenti
multidisciplindrniho tymu, napt. psychologa.

Pti konzultaci s rodi¢i déti s CF je vhodné hodnotit nejen slozeni jidelnicku, ale 1
chovani ditéte pfi jidle a reakce rodiny. Varovnym signalem je situace, kdy dité ji velmi
pomalu (déle nez 30 minut), vyzaduje opakované pobizeni nebo kdy je jidlo zdrojem napéti.
Doporucuje se zavedeni pravidelného rezimu spole¢nych jidel celé rodiny bez rusivych
podnétli. Rodi¢e maji urCovat jasna pravidla stolovani, ktera dodrzuji vSichni ¢lenové rodiny,
vcetné zdravych sourozencii. V piipad¢ potieby zvyseni energetického piijmu je vhodné
postupné navySovani (napt. o 100-200 kcal denn¢), dokud neni dosazeno cilové hodnoty. Dité
by mélo dostavat pozitivni zpétnou vazbu a pochvalu za snahu splnit stanovenou porci. Pokud
Ji pomalu, nemélo by ziistavat osamocené po odchodu ostatnich od stolu. Lze také vymezit
konkrétni porci a Casovy rdmec, ve kterém ma byt jidlo snédeno, piicemz je dilezité
respektovat individudlni chut'ové preference.

U adolescentt se diskuse o nutricnich opatienich posouva do partnerského dialogu
mezi pacientem a oSetfujicim tymem. Hlavnim cilem jiz neni pouze hmotnostni ptirtstek, ale
také posileni svalové sily, zlepSeni télesného obrazu a podpora autonomie, zaclenit témata
jako srovnavani s vrstevniky, diskuse o tom, Ze zdravi neni totéz co ideal vzhledu.

Navzdory disledné péci a optimalnimu piistupu k vyzivé se miize stat, Ze pacient neni
schopen dosdhnout pozadovaného kalorického piijmu peroralné. V takovém ptipad¢ je
nezbytné zdiraznit, Ze nejde o selhani pacienta ani rodiny, a aktivné hledat alternativni formy
nutri¢ni intervence.



12.

Zavér

ZlepSené moznosti 1é¢by s pouzitim CFTR modulatort pfinasi u pacientti s CF lepsi
vstfebavani zivin a energetickou rovnovahu. Nicméné, i v éfe modulatort ziistava zésadni role
dietni intervence a pravidelného monitorovani pro optimalizaci nutrice a kvality Zivota.
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14. Seznam zkratek

BMD
BMI
CF
CFLD

CFRD
CFTR

CFTRm
DXA

ECFS
ESPEN

bone mineral density, kostni mineralni hustota

body mass index, index télesné hmotnosti

cystic fibrosis, cysticka fibroza

cystic fibrosis associated liver disease, onemocnéni jater spojené s cystickou
fibrézou

cystic fibrosis related diabetes, diabetes souvisejici s cystickou fibrozou

cystic fibrosis transmembrane conductance regulator, regulator transmembranové
vodivosti cystické fibrozy

cystic fibrosis transmembrane conductance regulator modulator, modulétor
transmembranového regulatoru vodivosti cystické fibrozy

dual-energy X-ray absorptiometry, dvouenergeticka rentgenova absorpciometrie
European Cystic Fibrosis Society, Evropska spole¢nost pro cystickou fibrézu
European Society for Clinical Nutrition and Metabolism, Evropska spole¢nost pro
klinickou vyzivu a metabolismus
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https://doi.org/10.1016/j.clnu.2023.12.017

ESPGHAN European Society for Paediatric Gastroenterology, Hepatology and Nutrition,
Evropska spolecnost pro détskou gastroenterologii, hepatologii a vyzivu

EV enteralni vyZziva

FEN a frak¢ni exkrece sodiku

FEV1 forced expiratory volume in 1 s, usilovny vydechovy objem za 1 s

FFM fat-free mass, beztukova hmota

FM fat mass, tukova hmota

FVC forced vital capacity, usilovna vitalni kapacita

MCT medium-chain triglycerides, triglyceridy se stfedné dlouhym fetézcem

MI mekoniovy ileus

PEG perkutanni endoskopicka gastrostomie

PERT pancreatic enzyme replacement therapy, substitu¢ni terapie pankreatickych
enzymu

PI pancreatic insufficiency, pankreatickd insuficience

PV parenteralni vyziva

PPI proton pump inhibitors, inhibitory protonové pumpy

PS pancreatic sufficiency, pankreatickd dostatecnost
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