Cysticka fibrdza patfi mezi nejCastéji se vyskytujici autozomalné recesivné dédicné
onemocnéni. V dnesni dobé maji lidé s timto onemocnénim, diky v€asné diagnostice a IéCbé
dal$ich pFidruzenych pfiznakd, lepsi progndzu nez pred nékolika lety. CF je onemocnéni,
které je podminéno mutaci genu CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance
Regulator) na chromozomu 7. Defektem proteinu CFTR dochazi k poruse resorpce a
sekrece elektrolytll v chloridovém kanalu a tim k tvorbé visk6zniho hlenu v plicich,

ktery je hlavni pFi€inou chronickych bakterialnich infekci dolnich dychacich cest.

Mezi nejéastéjSimi patogeny, které zplsobuji zavazné infekce dychacich cest u pacientd

s CF patfi: Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia
komplex. U pacientll s CF se dnes prokazuji v dychacich cestach nové bakterialni druhy,
jejichz biologické vlastnosti nejsou dosud znamé a jejich role v etiopatogenezi onemocnéni
a epidemiologii nejsou presné zndmé. K jejich detekci se v dnesni dobé pouzivaji specifické
metody amplifikace a nebo sekvenace genu pro 16S rRNA. Nové se objevujici patogeny
patfi napfiklad do rodu Pandoraea a Inguilinus, které fadime do skupiny gramnegativnich
nefermentujicich tyCinek, a proto jsou ¢asto zameénovany za jiné jim fenotypové podobné
bakterialni druhy, jejichZ vyskyt je u CF pacientd znam. V experimentalni ¢asti prace jsem
zavedla selektivni kultivaci a genotypové metody s pouZitim jiz znamych primer( a zaroven
navrhla originalni primery pro rodovou a druhovou identifikaci referenénich kment a
klinickych izolatd Pandorea sp. a Inquilinus sp., coZ umozni jejich specificky prikaz

u pacientt s CF.



