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Wstep: W ostatnich latach kluczowym postepem w leczeniu mukowiscydozy stata si¢ terapia
lekami modulujagcymi CFTR, refundowana w Polsce od 1 marca 2022 roku. Doswiadczenia
kliniczne zwigzane z stosowaniem modulatorOw sg na wczesnym etapie badan. Niewiele
wiadomo na temat dlugoterminowego wpltywu modulatoréw na zakazenia bakteryjne.

Celem projektu byto okreslenie wptywu wprowadzenia terapii modulatorami na zakazenia
drog oddechowych chorych na mukowiscydoze.

Materialy i metody: Retrospektywnie przeanalizowano dane uzyskane z 586 materiatow
klinicznych od 84 chorych, w tym 370 uzyskanych przed i 216 po rozpoczgciu leczenia
modulatorami CFTR. Dane i probki zebrano 12 miesiecy przed wiaczeniem modulatorow
oraz w punktach kontrolnych po rozpoczgciu leczenia (6 i 12 miesigcy), a takze rutynowych
badan kontrolnych oraz zaostrzen choroby oskrzelowo-ptucnej. W badaniu opartym na
rejestrze wykorzystano dane chorych leczonych w IGIChP w latach 2021-2023.

Wyniki: Badaniem objeto 38 (44,4%) kobiet i 46 (55,6%) mezczyzn. Wiek chorych zawieral
si¢ w przedziale od 19 do 47 lat. Pod wzgledem mutacji F508del 48 (57,1%) chorych bylo
homozygotami i 36 (42,9%) heterozygotami. Analiza parametrow czynno$ciowych uktadu
oddechowego wykazala wzrost FEV1% od 63,7% wartosci naleznej przed rozpoczgciem
leczenia do 73,1% po zastosowaniu terapii modulatorami, a dla FVC% od 79,2% do 88,2%.
Warto$ci BMI osiggaty $rednig warto§¢ od 21,3 przed i 20,8 po wprowadzeniu terapii
Przeprowadzona analiza mikrobiologiczna wykazata znaczace zmniejszenie odsetka hodowli
P. aeruginosa w odniesieniu do catkowitej liczby probek z 81,1% przed do 47,7% probek po
rozpoczgciu terapii. Zaobserwowano takze istotne zmniejszenie odsetka S. aureus od 67,6%
do 45,2% w probkach klinicznych chorych poddanych leczeniu modulatorami CFTR.
Odnotowano natomiast wzrost H. influenzae o 2,8%. Uzyskane wyniki sugeruja, ze
modulatory CFTR mogg wptywac na czgsto$¢ zakazen P. aeruginosa i S. aureus w grupie
chorych na mukowiscydozg. Jednak konieczne sg dalsze badania w celu ustalenia, czy bedzie
to dtugoterminowy spadek zakazen.
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