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Pøedmluva

Cystická fibróza (CF) je známa jako klinická jednotka 65 let. U málokterého one-
mocnìní došlo v relativnì krátké dobì k tak velkému rozvoji poznání a k zmìnám
v nazírání na podstatu jejích projevù jako právì u cystické fibrózy. Výzkumné úsilí
zejména v posledních dvou dekádách pøineslo obdivuhodné výsledky. Zaèínáme ro-
zumìt podstatì nemoci i tomu, jak se základní defekt promítá do klinických projevù
a co koneèný výsledek ovlivòuje. Na podkladì tìchto znalostí se objevují nové léèeb-
né postupy, které sice ještì neznamenají kauzální léèbu, ale již dnes mohou pøíznivì
ovlivnit prùbìh nemoci.

V uplynulých 65 letech se výraznì zmìnila prognóza nemoci. Zatímco ještì po
skonèení 2. svìtové války umírala vìtšina dìtí v kojeneckém vìku, pøežívá dnes 50 %
nemocných do 4. dekády života a nadìje na další zlepšení stále rostou. Smyslem péèe
však není jen prodlužování života, ale pøedevším zlepšení jeho kvality. I to se nespor-
nì daøí, i když ještì zùstává mnoho nevyøešených problémù.

Cystická fibróza je nemoc závažná a její dopad na nemocného a jeho okolí je
znaèný. Diagnóza CF pøináší problémy jak zdravotní, tak psychologické, sociální
i ekonomické. Podle úrovnì péèe o CF se posuzuje v evropských zemích obecná úro-
veò zdravotní péèe. Malá informovanost o nemoci v naší populaci v porovnání se ze-
mìmi na západ od našich hranic znesnadòuje život nemocným a jejich rodinám. Set-
kávají se s nepochopením ve školách, v zamìstnání i na úøadech. Zdravé dìti u nás
nejsou dostateènì vedeny k toleranci a pochopení rùzných handicapù u svých vrstev-
níkù a dovedou jim život velmi znepøíjemnit. Pokládáme proto rozšiøování znalostí
o CF a o problémech nemocných v široké veøejnosti za nesmírnì dùležitou souèást
péèe o nemocné.

Odborné znalosti o CF rostou témìø každým dnem. Poèet publikací zabývajících
se jak základním výzkumem, tak klinickou problematikou každoroènì stoupá, v sou-
èasné dobì pøesahuje 2000 prací za rok. Jen v anglosaské literatuøe vyšlo v posledním
desetiletí 10 rozsáhlých monografií o CF. Každoroènì se zabývají výhradnì touto ne-
mocí Evropské a Severoamerické konference, ale i øada dalších mezinárodních a ne-
spoèet národních sympozií, konferencí a sjezdù.

Situace u nás byla do konce 80. let nepøíznivá, protože jsme nemìli pøístup k øadì
moderních lékù, aèkoli jsme o nich z literatury vìdìli. To se projevovalo na zdravot-
ním stavu našich nemocných. O to vìtší pokrok pozorujeme po roce 1990. Se znalostí
problematiky v širší lékaøské veøejnosti nemùžeme být zcela spokojeni. Stále se set-
káváme s pozdní diagnózou i typických forem nemoci a pøi ménì typickém prùbìhu
se na CF již vùbec nemyslí. Nìkde stále pøežívají názory o naprosto infaustním prù-
bìhu nemoci již v prvních letech života. Ve svìtì se vìøí, že záhy bude již polovina
nemocných v dospìlém vìku. U nás je dnes 1/3 nemocných starších než 18 let a pøes-
to je dospìlý nemocný s CF pokládán za výjimku. U tìch nemocných, kteøí unikli dia-
gnóze v prùbìhu dìtství, se v diferenciální diagnostice v dospìlém vìku na CF vùbec
nemyslí.
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