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nemoci. Vyznamnou vlastnosti vSeobecnych sester je schopnost komunikovat s dit€tem i rodici,
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Abstrakt v AJ: General nurses are an important part of the multidisciplinary team caring for a child
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A significant feature of nurses is the ability to communicate with the child as parents, because

cooperation in care is essential to achieve the best results of treatment. The important part of nursing



care is to prevent the transference of infection requiring the separation of child patients. Further work
focuses on theinfluence of nutrition and physical activity, which positively affect the health
of children. Exercise reduces the need for antibiotics and improves quality of life. Nutritional status is
related to lung function and nutritional as well as behavioral interventions increase food intake.
Information was drawn eg. The Journal of Cystic Fibrosis, Respiratory Care and Pediatric
Pulmonology. Used articles have been traced in the databases PubMed, EBSCO, Medvik
and GOOGLE Scholar.
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UvVoD
Cysticka fibréza (dale CF), také zvand mukoviscidoza, je nevylécitelné autozomalné recesivni
onemocnéni europoidni populace, které postihuje rizné organy (Skalicka, 2014, s. 340).
Mutaci genu nastava porucha funkce urc€ité bilkoviny, tzv. transmembranového regulatoru
vodivosti (CFTR), coz vede ke zvySenému vstiebavani sodiku a snizenému vylu¢ovani chloru
na sliznicich (Vavrova, BartoSova a kol., 2009, s. 10). Dochazi tak k tvorbé husté sekrece
Vv plicich, v gastrointestinalnim, endokrinnim a reprodukénim systému, a také k vétsi ztraté
soli potem (Philpott a kol., 2010, s. 216). Dychaci cesty nemocnych CF jsou snadno
kolonizovany bakteriemi, a to vyzaduje 1écbu antibiotiky (Bilovd a Ondrusova, 2013, s. 37).
Chronické bakterialni infekce dychaciho tustroji pfitom zpusobuji destrukci a ztratu funkce
plic (Chaves a kol., 2009, s. 410).

S CF se narodi jedno dité€ z 2 500 zivé narozenych europoidni rasy (Happ a kol., 2013,
s. 305-306). V Ceské republice se s CF kazdy rok narodi asi 33 déti. Od roku 2009 je u nas
na toto onemocnéni zaveden novorozenecky screening. CF se diagnostikuje potnim testem
a molekularné genetickym vySetienim (Bilova a Ondrusova, 2013, s. 37). Projevy CF zahrnuji
kasel s vykasSlavanim hlenu, ztizenym nebo zrychlenym dychanim a zadychavani se.
Viditelnym projevem nemoci miize byt u déti tzv. soudkovity hrudnik, nedostate¢nym
okyslicovanim krve mohou vznikat tzv. palickovité prsty (Vavrova, BartoSova a kol., 20009,
s. 35-36). V poslednich letech doslo ke zlepSeni zdravotniho stavu, zvySeni pramérné délky
zivota a kvality zivota pacientd (Bryon a Wallis, 2011, s. 30). Median pieziti byl v roce 2012
mezi 32-34 lety (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 131). Hlavni pfi¢inou umrti pacientt je
podvyziva, ktera souvisi s progresi onemocnéni (Souza dos Santos Simon, Drehmer a Menna-
Baretto, 2009, s. 967). Nutri¢ni stav totiz ovliviiuje progresi onemocnéni plic (Forte a kol.,
2012, s.471). Fyzicka aktivita poskytuje vyznamné zdravotni vyhody a muze zlepsit
zdravotni stav (Philpott a kol., 2010, s. 213). Ke zlepSeni funkce plic a zbavovani hlenu
v dychacich cestach je vhodné pravidelné cviceni (Williams a kol., 2010, s. 1). CF vyzaduje
multidisciplindrni pfistup (Torres a kol., 2010, s. 731). Osetfovatelskd péce se snazi zlepsit
zdravotni stav déti, ale také dosahnout co nejleps$i kvality jejich Zivota (Martynkova
a Sikorova, 2012, s. 133). Je pfitom tfeba dbat na prevenci infekce (Vavrova a kol., 20009,
. 97). Ddlezita je spoluprace détské sestry srodinou. Rodiny jsou vystaveny casové
naro¢nosti 1écby a omezenim spojenych s touto nemoci (Martynkova a Sikorova, 2012,

5. 131-132).



Hlavnim cilem bakalafské prace je sumarizovat publikované poznatky o vybranych

aspektech oSetfovatelské péce u déti s cystickou fibrozou.

Stanovené dil¢i cile:

Cil 1
Sumarizovat dohledané poznatky 0 oSetfovatelské péci u déti s cystickou fibrézou.
Cil 2

Sumarizovat dohledané poznatky o vlivu vyzivy a fyzické aktivity na zdravi déti s cystickou

fibrozou.
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2  OSETROVATELSKA PECE U DETI S CYSTICKOU
FIBROZOU

Nejlepsi zptusob poskytovani péce détem s chronickym onemocnénim je prostiednictvim
multidisciplinarniho pfistupu (Bryon a Wallis, 2011, s. 30). Multidisciplinarni péce v centrech
CF je zaméfena na sledovani a 1é¢bu pacientti s CF. Hlavnimi cili téchto center je dosazeni
normalniho ristu v détstvi a udrzovani pfiméfeného nutri¢niho stavu v dospélosti (Haack
a Garbi Novaes, 2012, s. 362, 369). Cilem pediatrického managementu CF je v podstaté
pfechod déti s optimalni funkci plic a dobrym nutricnim stavem z détské péce do péce
0 dospélé (Rand, Hill aPrasad, 2013, s. 263). V Ceské republice zajistuje péci o détské
pacienty do 19 let centrum CF pfi pracovisti détského 1ékaistvi. Celkem je ziizeno pét center,
z toho jsou tfi v Cechéch a dvé na Moravé (Véstnik MZ CR, 2011, s. 446). Hlavni centrum se
nachazi v Praze v Motole, dalsi centra ve Fakultnich nemocnicich v Brné, Olomouci, Hradci
Kralové a Plzni (Vavrova, Bartosova a kol., 2009, s. 81). Minimaln¢ jednou za tii mésice je
nutné ambulantni vySetfeni pacientli. Pii kontrole se zhodnoti plicni funkce a stav vyZivy,
provede se rutinni klinické vySetfeni a odbér sekretti z dychacich cest na mikrobiologické
vySetfeni. Komplexni zhodnoceni stavu a laboratorni vysetieni se provadi jednou za rok.
Centra CF funguji nepfetrzité, tzn. po dobu 24 hodin denné (Véstnik MZ CR, 2011, 447—
448). Vytvafeni komplexnich center péce s multidisciplinarnim pftistupem vede k lepsi
prognoze déti s CF (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 367). Multidisciplinarni tym tvofi
pediatr, sestra specialistka, fyzioterapeut, odbornik na vyzivu, psycholog, socialni pracovnik,
ale i endokrinolog, gastroenterolog a dalsi. Velka ¢ast zodpovédnosti je také na rodicich

téchto déti (Bryon a Wallis, 2011, s. 30).

2.1 Dité s cystickou fibrozou v rodiné

Ptestoze ma pln€ obsazeny a angazovany tym nejvetsi Sanci k dosazeni norem a monitorovani
vysledkd, lepsi vysledky spocivaji v Castéj§im dozoru, rychlém rozpoznani a feSeni
symptomu, profylaktické 1é¢bé a agresivnéjsi 16bé pii infekci. Zahrnuti do tymu jsou proto
i rodi¢e. Zatimco jsou pouze zprostfedkovatelé, vnimani jsou ¢asto jako piijemci péce. Rodice
maji pravo na uplné vysvétleni a na vyjadieni preferenci ve zdravotni péci. Pozadovanym
cilem je uzky vztah mezi 1ékafi a rodi¢i ajeho prohlubovani. Pokud je vztah zalozen
na vzajemné divere, mize fungovat a prosperovat. Pro péci o déti s CF je toto vyzadovanym
zakladem. Lékaii by se srodi¢i méli domluvit na pravidelnych kontrolach v centru CF,

povzbuzovat je ke sledovani a udrzovani zdravi jejich ditéte. MEli by pracovat na udrzovani

11



vztahu s rodici, rodicim porozumét, rozvijet vzajemnou uctu. Ovsem rodi¢e ne vzdy s 1ékafi
souhlasi a mohou vnimat management CF z jiného pohledu (Bryon a Wallis, 2011, s. 30-31,
34).

Nemoc ma viditelné ptiznaky, a proto ma bezprostiedni vliv na mezilidské vztahy.
| kdyz CF neni pfenosnou nemoci, mize mit v této oblasti stejny dopad, jako kdyby
ptenosnou byla. Stigma CF ma dopad na Zivoty déti a dospivajicich, mize ovlivnit
dodrzovani 1é¢by, jejich budoucnost, vztahy v rodiné, socializaci a kvalitu Zivota nemocnych.
Navic détem a dospivajicim Casto brani neustdla nutnost péfe ve spoleéné cinnosti
s vrstevniky. Nekteti nemoc utajuji, a to souvisi s nedodrzovanim 1é¢by. Sdileni informaci,
pocitil a obav ve skupiné nemocnych je pro né€ jednou z nejvyznamnéjsich socialnich podpor.
MozZnost 1é€by doma umozituje détskym pacientim travit ¢as spole¢né s lidmi ve stejné
vékové skupiné. Kromé déti a dospivajicich s CF mohou byt také jejich rodiny v socidlni
izolaci kvuli stalé pé¢i o své nemocné dité (Pizzignacco, Mello a Lima, 2010, s. 139-141).
Ve srovnani s ambulantnimi détskymi pacienty s CF mély hospitalizované déti se stejnou
zavaznosti onemocnéni horsi kvalitu Zivota. Pfijeti ditéte do nemocnice navic naruSuje
kazdodenni zivot a Skolni dochazku a mlze také naruSovat socialni a cvicebni rutiny (Pérez
akol., 2014, s. 642).

Management CF je zatézujici a jeho dodrzovani casto neni optimdlni. Je Casové
naro¢ny a slozity (Grossoehme, Filigno a Bishop, 2014, s. 125-126). Pfitom mize dodrZzovani
1écby vést k zajisténi dobrych vysledki a ke snizeni nakladi. Jeji nedodrZzovani mtze zplsobit
katastrofalni disledky (Bagnasco a kol., 2013, s. 124). Lécba zahrnuje podavani antibiotik,
mukolytik,  bronchodilatatorti, protizanétlivych  1ékt,, kyseliny ursodeoxycholové
anahrazovani pankreatickych enzyml. Daéle nutriéni podporu, dopliovani kysliku
a fyzioterapii (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 367). V piipadé zhorSeni zdravotniho stavu
nemocnych je nutna jejich hospitalizace, podavani vysokych davek antibiotik, popt. podavani
kysliku. Pfi neustalém zhorSovani zdravotniho stavu se zvazuje transplantace plic (Skalicka,
2014, s. 342).

Po sdéleni diagnozy se fungovéni rodiny zméni, dochdzi k pfizpisobeni rezimu dne
nemocnému ditéti a ke zméné¢ organizace pée o domacnost a dalsi déti (Martynkova
a Sikorova, 2012, s. 132). Rezim CF obvykle zacind rano a konéi pfed spanim. Denné
vyzaduje ipies hodinu Casu rodict a ditéte. Zahrnuje podavéani 1ékt, provadéni hrudni
fyzioterapie, pravidelné cviceni, piijem vice kalorické a tuc¢né stravy (Grossoehme, Filigno

a Bishop, 2014, s. 125-126), inhalace roztoku tfikrat denné po dobu 10-15 minut (Skalicka,

2014, s. 341). Dale muze zahrnovat brani dopliikovych enzymi a aplikaci inzulinu.
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Fyzioterapie hrudniku nebo 1é¢ba urcena ke zlepseni prichodnosti dychacich cest se provadi
pokazdé 15-30 minut, dle pouzité metody a stavu ditéte obvykle dvakrat denné. Napftiklad
pii akutnim onemocnéni ditéte se mize provadét az Ctytikrat denné. Timto zpisobem dochazi
K uvoliovani hlenu z plic a pomoci tzv. huffingu se pfesunuje do hornich dychacich cest
k vylouceni, coz zabranuje ztrat¢ funkce plic. Obvykle je zapotiebi pfitomnost rodice
K pripravé pouziti zafizeni na uvolhovani hlenu z plic, tzn. vibraéni vesty nebo kapesniho
zafizeni vysilajiciho vibrace do plic, jeho vycisténi a dohledu provadéni oSetieni
(Grossoehme, Filigno a Bishop, 2014, s. 125-126).

Rodiny s ditétem nemocnym CF maji kvuli danym omezenim, ¢asové narocnosti 1écby
a prognoze nemoci komplikovangj$i zivot ve srovnani s vétsinou rodin (Martynkova
a Sikorova, 2012, s. 131). V porovnani S rodinami s astmatem travi méné Casu rekreaénimi
aktivitami, ale mnohem vice ¢asu aktivitami spojenych s lécbou. Fungovani rodin s détmi
nemocnych epilepsii nebo stfevnimi zanéty je pravdépodobné vice stabilni, nez fungovani
rodin s vysokym zatizenim a nepiedvidatelnosti, jako je tomu u CF (Herzer a kol., 2010,
s. 26-28). Vestudii Filigno a kol. (2012, s. 125-130) provadéné v détské nemocnici
v Cincinnati v Ohiu se osm rodi¢u déti s CF s pramérem véku 8,2 let ucastnilo
polostrukturovanych rozhovort. Cilem kvalitativni studie bylo pochopit pouzivani strategii
uceni behaviordlnich a nutri¢nich intervenci a identifikovat problémy v managementu CF.
Studie upozorfiuje na vyzvy, kterym rodiny celi a zduraziuje oblasti pro véasné klinické
posouzeni a intervenci. K dosazeni vyZivovych doporuceni vétSina rodicd uvedla,
ze zvysovali kalorie jidel pomoci zvySovani mnozstvi arozlozeni do vice davek. Rodice
nakupovali vysoce kalorické potraviny, nabizeli détem vysoce kalorické napoje a svaciny.
Zavedenim pozitivnich nasledkt, tzn. odménami a pochvalami, anegativnich dusledka,
tzn. odstranénim privilegii, fidili rodi¢e chovani déti pfi jidle. Pied timto zdsahem nékolik
rodicu stravilo spoustu ¢asu pfemlouvanim svych déti k jidlu. Rodice se vV novych situacich
naulili pfizplisobit strategie fizeni chovdni na zaklad¢ uptfednostiiovanych odmén ditéte.
Neustalou vyzvou rodic¢ti byla neochota déti spolupracovat. Déti odmitaly jist, brat enzymy
a také absolvovat test fekalniho tuku. Rodice zminovali potize s pfenesenim odpovédnosti
lécby na déti a s prechodem ditéte do skoly. Rodi¢e znepokojuje nemoznost sledovat
Vv pribchu skolniho dne détmi piijaté kalorie. Zminén byl 1 negativni dopad absence ve Skole
z divodu nemoci a hospitalizace. Pozitivni vliv na management CF méla efektivni
komunikace stymem CF, zahrnujici moznost pomoci v piipadé potieby, a také spolecné
rodinné vecete. V rodiné je tieba s ditétem o CF vice oteviené a upiimné komunikovat. Je to

dalezity zptisob, jak se dité miize dozvédét informace o CF a pochopit vyznam dodrzovani
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1écby. Na management CF ma pozitivni dopad, kdyZ déti s pribyvajicim vékem 1épe chapou
vyznam jist vice kalorii, zvysi se jejich ochota spoluprace v chovani, kdyz se déti t&si na jidlo
a dobfie jedi (Filigno a kol., 2012, s. 125-130). Déti se dozvidaji vice o své nemoci a praxi
zvySuji selfmanagement. Prebiraji tim vétsi zodpoveédnost za péci (Grossoehme, Filigno
a Bishop, 2014, s. 128-130). Dité s pribyvajicim vékem pocituje Castéji hlad a také vice ji.
Kdyz se t€si na svacinu, je 1épe schopno dosahnout vyzivovych doporuceni (Filigno a kol.,
2012, s. 126-127).

Management CF muze zahrnovat vyvoj kazdodenniho stereotypu. Rutina je zakladnim
predpokladem efektivniho managementu nemoci, slucuje ukoly spjaté s léCbou a organizaci
jinych rodinnych a kazdodennich ¢innosti. Zahrnuje komunikaci, povinnost i kontinuitu
(Grossoehme, Filigno a Bishop, 2014, s. 126-127). Rodi¢ovské zkusenosti S vyvojem
avyuzitim rutiny péfe u déti s CF zjistovali Grossoehme, Filigno a Bishop v détské
nemocnici v Cincinnati v Ohiu (2014, s. 125-135). Dvacet pét rodi¢u déti mladsich 13 let se
ucastnilo polostrukturovanych telefonickych rozhovori zahrnujici otazky tykajici se denni
lécby CF. Autofi zjistili, ze je pro rodie vytvofeni stereotypu obtizné. Aby se stal denni
harmonogram rutinou, je tieba jej dostatecné vykonavat. Nékterym rodicim pomize ziizeni
vizualniho planu, ve kterém budou zahrnuty vSechny doporucené procedury a jiné priority,
napt. spanek a ulohy do skoly. Rodiny po vytvofeni harmonogramu tkoli a jeho plnéni
zjistuji, co funguje a co ne, jak co nejlépe urcit priority tkold a ¢innosti. PouZitim metody
pokusu a omylu, feSenim piekazek a nalezenim podpory k zvladnuti pozadavki na péci, se
jim podafilo stereotyp vytvofit. Rodi€ovskd rozhodnuti mohou vychazet také z nabozenské
viry. Napiiklad jedna rodina ze studie se rozhodla pfti dodrzovani dne odpocinku Iécbu
vynechat. U nékterych rodi¢ti nebylo vyjimkou ani odchyleni od doporuceni v provadeéni
méné nebo vice oSetieni. V nad&ji na zlepSeni zdravi ditéte se dva rodi¢e rozhodli provadét
vice procedur dennég. S pribyvajicim veékem déti se doba oSetfeni stfetdvala s hranim si mimo
domov nebo omezovala jejich spontdnnost. Déti odmitaly 1écbu a vice si uvédomovaly,
Ze jsou jiné nez jejich vrstevnici. Rodic¢e uvedli, ze déti vice spolupracovaly, kdyZ jim b&hem
lécby bylo umoznéno sledovat televizi a pouzivat elektronické zafizeni jako podnét
¢i k odvedeni pozornosti. Prekazky rodict ve vykonavani rutinni 1é¢by zahrnovaly piekonani
zatéze kazdodenni péce CF a nezkuSenost pecovat o dit€ s chronickym onemocnénim.
Pti akutnim onemocnéni ditéte meli rodiCe potize s plnénim dodatecnych osetieni. Rodice byli
vdééni za pruznou pracovni dobu a snizeni pracovniho uvazku K provadéni denni péce.

Nékolik rodin uvedlo, Ze kvili upfednostnéni 1é¢by Casto chybi na rodinnych udalostech

vvvvv
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stereotypu, zatimco ostatni se k péci stavi jako k jinym dennim ukolim (Grossoehme, Filigno
a Bishop, 2014, s. 125-135).

Kwvalitativni deskriptivni studie Happ a kol. (2013, s. 305-314) provadéna v Pittsburghu
popisovala zkuSenosti 11 déti ve véku 10-16 let s CF a jejich rodi¢t s domacim cvicenim
na rotopedu. Rodice povzbuzovali déti k cviceni, odménovali je, cviCeni jim pfipominali.
Pro vykonani cviceni vytvorili ditéti cas. N&€kolik déti vnimalo cvieni jako zabavu,
ale vétsina jako usili nebo tvrdou praci. Mezi motivace mimo jiné patiily zdravotni vyhody
jako zlepseni plicnich funkci a snizeni antibiotické 1écby, dale také lepsi pocit po cviceni.
Nektefi rodi¢e popisovali obtize pfi motivaci déti, které se cviceni na rotopedu branily.
Motivaci u téchto déti byly hmatatelné odmény pii cviceni nebo po ném, a to napt. sledovani
televize nebo hrani videoher. DodrZzovani planovanych tréninkd ovliviiovaly charakterové
vlastnosti ditéte, napt. cilevédomost. Piekazkami cvi¢ebniho programu se stavaly pro déti
zajimavéj$i  Cinnosti, jiné priority a povinnosti. Primdrni bariérou cvi¢eni byla
zaneprazdnénost déti. Jejich denni plany totiz obsahuji oSetfeni, ulohy do Skoly, stfidavou
péci, cestovani v pribchu prdzdnin a rtzné aktivity. Zaclenéni cvicebniho programu
nezménilo béZznou praxi 1é¢by, které rodi¢e a déti davali pred cvi¢enim piednost. NadSeni
a motivace déti béhem interven¢niho obdobi Sesti mésicti ubyvalo. Po skonceni studie zhruba
polovina ucastnikl chtéla cvi¢ebni program snizit nebo zastavit (Happ a kol., 2013, s. 305—
314).

V dlouhodobém horizontu mize chronickd nemoc narusit navyky ditéte a jeho kondici.
Chronicky nemocni pacienti jsou povinni brat nékolik 1ékd. Uspéch 1é¢by zavisi
na schopnosti a ochoté pacienta zapojit se do udrzeni zdravi prospé$ného chovani. Je to
ovSem také siln€ ovlivnéno podporou pacientova prostfedi a jeho rodiny, poskytovateli
zdravotni péce a kvalitou systému zdravotni péce (Bagnasco a kol., 2013, s. 124, 126).
Pti §patném dodrzovani 1é¢by v pediatrické péci je tfeba se zaméfit na zménu chovani rodic¢u
adéti, a to v managementu rodinnych systémi, motivacnimi rozhovory a symbolickym
odménovym systémem (Bryon a Wallis, 2011, s. 31). Pomoci v dodrzovani 1é¢by mohou
technologicka zafizeni zahrnujici automaticka pfipomenuti a vyuziti videi, ktera byla dobie
pfijata zejména dospivajicimi (Marciel a kol., 2010, s. 160-161).

Fungovani rodiny je pro mladistvé s chronickym onemocnénim silnym faktorem
ovliviiujicim celkovou kvalitu Zivota a well-being (Herzer a kol., 2010, s. 26-27). Casto se
objevuji ptekazky branici doporuc¢ené péci o chronicky nemocné, které¢ negativné ovliviuji
management nemoci a fungovani rodiny. Pfikladem miiZze byt problémové chovani ditéte

224

béhem stravovani, které vede k niz8imu piijmu kalorii a ovliviiuje fungovani rodiny
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Vv pribéhu stravovani (Filigno a kol., 2012, s. 125-126). Herzer a kol. (2010, s. 26-34)
v sekundérni analyze dat z Sesti nezavislych studii porovnavali skupiny déti s péti riznymi
chronickymi chorobami a skupinu zdravych déti. Déti bylo celkem 301, z nich 59 mélo CF
a 57 bylo zdravych. Zkoumali 1 vztahy mezi fungovanim rodiny a sociodemografickymi udaji.
Rizikovymi faktory, které zptisobovaly Spatné fungovani rodin, byly napft. dité star§iho véku,
méné¢ déti v domdacnosti a nizsi piijem domadacnosti. Mezi rodinami se zdravymi détmi
a chronicky nemocnymi nebyl ve fungovani rodiny vyznamny rozdil, zatimco u déti s CF
bylo zdokumentovano fungovani rodiny vyrazné horsi. Vliv na fungovani rodiny ma i rodinny
stav peCovatelii. Naptiklad pfitomnost samotné matky v domdacnosti a vice déti Zzijicich
V jedné domacnosti bylo spojeno s vétsimi obtizemi pii fungovani rodiny a s rodi¢ovskym
stresem. Znat slozeni a strukturu rodin je tedy klicovym prvkem k porozuméni zpusobu, jak
tyto rodiny funguji. Faktory u déti, jako napf. jejich vék, byly rovnéz spojeny s fungovanim
rodiny. S ditétem starSiho v€ku byly spojeny rodinné konflikty a Spatna komunikace (Herzer
a kol., 2010, s. 26-34). Ptritomnost chronicky nemocného ditéte mize vést ke zvySenému
stresu a Uzkosti u ¢lent rodiny, pfi¢emz stres rodic¢l déti s CF je spojen s nejistotou pribéhu
nemoci (Filigno a kol., 2012, 126-127). To mize zpusobit naruseni rodinnych vztaht
a rodinné soudrznosti (Herzer a kol., 2010, s. 26-27).

Dvanact pediatrickych sester z détské nemocnice v italském Janové se ucastnilo studie
autor Bagnasco a kol. (2013, s. 124-128). Cilem studie bylo zjistit, jak sestry vnimaji
autonomii rodi¢t, déti a dospivajicich v souvislosti s léébou chronického onemocnéni.
Skupinu dotazovanych tvofilo sedm sester pracujicich na jednotce CF a pét sester z jednotky
péCe o pacienty s nervosvalovym onemocnénim. VétSina sester uvedla, ze se pfitomnosti
chronického onemocnéni zcela zménil kazdodenni Zivot rodiny pacienta. Tato zména je
vyvolana pfi diagnostikovani, kdy se u rodi¢li vytvaii silny pocit viny, stresu a uzkosti.
Rodice se citili provinile za stav svého ditéte, Casto bojovali s depresi, byli pfemozeni silnym
pocitem dezorganizace, hnévem a strachem. Zpocatku se potykali s nedostatkem znalosti
0 CF a s nedostatkem informaci, jak pecovat o dit¢ v domacim prosttedi. V pribéhu péce
ditéte. Rodice rozpoznavaji symptomy a rozumi i pouziti neinvazivni ventilace béhem noci.
S cilem usnadnit autonomni fizeni nemoci je tteba upravit dim, ve kterém déti ziji (Bagnasco

akol., 2013, s. 124-128).
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2.2 Uloha sestry v oSeti-ovatelské pé¢i u déti s cystickou fibrézou

Standardy péce stanovila Evropska spole¢nost pro CF v roce 2014. Odbornici specializovani
na CF maji zodpovédnost za udrzovani, aktualizace a zlepSeni svych znalosti a dovednosti
(Conway a kol., 2014, s. 5). Osetiovatelska péce u déti s CF se snazi dosahnout zlepSeni
zdravotniho stavu, ale i co mozna nejvyssi trovné kvality zivota déti (Martynkova a Sikorova,
2012, s. 133). Nemocnicni oSetfovatelsky personal, ktery je v kontaktu s pacienty, by mél mit
dostatecné znalosti a zkuSenosti v oblasti péce o tyto nemocné (Conway a kol., 2014, s. 7).
Dle Véstniku Ministerstva zdravotnictvi Ceské republiky zroku 2011 , vyskolend
a specializovand zdravotni sestra koordinuje péci mezi nemocnym, rodinou, socialnimi
sluzbami a nemocnici, edukuje, poskytuje péci, radi a je , ditvérnikem* pacienta a jeho
rodiny“ (Véstnik MZ CR, 2011, s. 446). Sestra specialistka by méla poskytovat podporu,
poradenstvi a péci détskému pacientovi a jeho rodiné v nemocnici i v domacim prostiedi. Je
povinna zajistit, aby mu byla poskytnuta odpovidajici péce dle jeho individualnich potieb
(Conway a kol., 2014, s. 9-11). Ve studii Bagnasco a kol. (2013, s. 126-128) vsechny sestry
uvedly, ze jejich zasadni roli je pomoci rodi¢im a jejich détem zvysit uroven autonomie
a bezpe¢i. Jejich ukolem je edukovat rodice, pomoci jim zvysit sebevédomi a davéru
ve schopnosti sester a v oSetfovatelskych technikach. Sestry také zdlraznily, Ze dilezitym
prvkem je jejich schopnost komunikovat, a dodaly, ze se komunikaci lze naucit navstévou
specidlnich kurzt. Détskému pacientovi sestra poda vysvétleni tykajici se 1éCby. Je velmi
dilezité, aby byla schopna ditéti pomoci k pochopeni 1é€by pouZitim jednoduchych slov
nebo hry. Schopnost sester komunikovat s rodi¢i a détmi muze zlepsit tiCast rodic¢i a déti
Vv planu péce, aby bylo dosazeno jejich samostatnosti v péci (Bagnasco a kol, 2013, 126-128).
Sestry by mély dit¢ informovat slovy, kterym dit€ rozumi, respektovat vyvojové
charakteristiky a zajistit vhodné podminky, které umozni pfipravu ditéte pred aktivitou. Dobra
a efektivni komunikace je nezbytna i pro spolupraci s rodi¢i, ktera zahrnuje rozdéleni tikold,
odpovédnosti a pravomoci (Martynkové a Sikorova, 2012, s. 132—133). Zivot déti je ovlivnén
pohledem a znalostmi jejich rodict, od rodi¢l pochazi znalosti ditéte o nemoci (Bagnasco
akol., 2013, s. 126). Nicméng¢, tyto znalosti mohou rodi¢im chybét, a to napiiklad v oblasti
adekvatni vyzivy zahrnujici vyznam svacin, pfijem enzymu pied jidlem a zvySeni piijmu
kalorii. Vyziva je ptitom hlavnim prvkem optimalni péce (Filigno a kol., 2012, s. 125-126).
Détské sestry zajistuji détskym pacientim také péci o dychaci cesty, coz zahrnuje
aplikaci kyslikové terapie, podavani inhalace, odsavani hlenu, dechovou fyzioterapii

a pohybovou terapii k podpofe uvoliovani hlenii. Podavaji intraven6zné antibiotickou 1é¢bu
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kolonizovanym pacientim, sleduji pfiznaky signalizujici mozné problémy ve vyzivé, stav
vlast, nehtl a sliznic, hmotnost a rust atd., u mladSich déti dba na spravnou ustni hygienu.
Pro dité je détska sestra po rodi¢ich nejbliz§i osobou a zastava napi. také roli ucitelky
nebo kamaradky (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 132-133). Pro rodiny s chronicky
nemocnym ditétem maji zdsadni vyznam spravné informace a edukace. Sestry v téchto
oblastech maji dalezitou roli. Zavad¢jicim zdrojem informaci ale miize byt internet. Ten je
piitom piistupny nemocnym détem a dospivajicim, i jejich rodi¢am. Ve studii Bagnasco a kol.
(2013, s. 124-128) sestry uvedly, ze pacienti a rodi¢e uz o nemoci védi vse, kdyz se s nimi
poprvé setkaji. Sestry mély dojem, Ze informace poskytované v nemocnici se nepovazuji
zatak dulezité, jako ty prevzaté z internetu. V nékterych pripadech je internet i zdrojem
nedorozumeéni. Sestry zminuji, Ze z téchto divodd musi byt material pouzity k edukaci
pacientli od odbornikti (Bagnasco a kol., 2013, s. 126-128). Sestry specialistky musi podavat
spravné a aktudlni informace (Conway, 2014, s. 9). Pro efektivni spolupraci zdravotnikt
s ditétem je tieba se ditéti pii kazdém kontaktu predstavit, vysvétlit mu nésledujici kroky a dat
ditéti 1 rodicim prostor na zodpovézeni otdzek. Ditéti by zdravotnici méli fikat pravdu,
klamani ditéte totiz vede ke ztraté¢ davéry (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 133). Néktefi
rodice jsou zcela odcizeni nemoci svého ditéte, zatimco jini nemoc ditéte vyrovnang pfijimaji.
Tak jako rodice ¢eli nemoci, postavi se k ni i jejich déti. Pokud rodi¢ nemoc neakceptuje,
Bagnasco a kol. (2013, s. 127) poukazaly na dulezitost pomoci détem vést CO nejvice
normalni zivot a podporovat je k ucasti na riznych aktivitach. Poznatky ze studie Filigno
akol. (2012, s. 127-128) zdiraznuji potiebu poskytovat rodindm tymem CF piedbézné rady
ohledné fizeni chovani v souvislosti s jidlem, pfenosu odpovédnosti 1écby na déti a pfipravy
na ptechod do skoly.

V dobé& dospivani nastava nejkritictéj$i obdobi Zivota jedince. Dospivajici vzdoruji vice
nez déti, mohou podcenovat nemoc a odmitat terapii. Je tfeba s nimi komunikovat tak, jakoby
nemocni nebyli, napfiklad zjistit jejich zaliby, oblibené filmy nebo knizky. Vztah
mezi dospivajicimi a sestrou je taktéz zalozen na vzajemné divéfe (Bagnasco a kol., 2013,
S. 126). Sestra specialistka by s adolescenty méla byt schopna oteviené diskutovat naptiklad
0 otazkach rekreacniho uzivani drog, sexuality a dodrzovani lécebného rezimu (Conway
akol., 2014, s. 9). Podle miry uzkosti a strachu jsou rodi¢e tolerantnéj$i nebo vice zakazuji,
ato vzdy ovlivni spolecensky zivot dospivajicich. Postoj se také méni v zavislosti na véku
rodic¢d. Sestry ve studii Bagnasco a kol. (2013, s. 126—127) uvedly, ze maji tendenci davat

vetsi nezavislost chlapcim a snizit roli rodi¢i. Dal§im kritickym momentem adolescentl je
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pfechod na specializované pracovisté pro péci o dospélé. Nastava zména sester, dospivajici
ztraceji vztah vznikly z pratelstvi se svymi byvalymi pecovateli, maji prevzit vSechny
povinnosti diive sdilené srodinou a se sestrami (Bagnasco a kol.,, 2013, s. 126-127).
Jiz pted prechodem z centra détské péCe do centra péCe o dospélé je mezi témito centry
dulezita uzka spoluprace. Pro uspésny prechodovy proces je béhem tohoto obdobi rozhodujici
efektivni komunikace mezi tymy. Dospivajici a jeho peCovatelé by se méli s tymem péce
0 dospelé setkat vice nez jednou (Conway a kol., 2014, s. 6). MozZnosti podpory détskym
pacientiim a jejich rodindm mohou byt vzniklé organizace, naptiklad Klub nemocnych

cystickou fibrozou a Spolek Solnic¢ka (Skalicka, 2014, s. 342).

2.3 Prevence prenosu infekci u déti s cystickou fibrozou

Pacienti  infikovani ~ multirezistentnimi ~ organismy, Pseudomonas  aeruginosa
nebo Burkholderia ceparia predstavuji riziko pro né samotné i pro jiné pacienty (Elborn,
Hodson a Bertram, 2009, s.212). Nezbytné je proto dodrzovani hygienicko-
epidemiologického rezimu (Skalicka, 2014, s. 342). V komunit¢ CF je kontrola infekce
nejdilezitéjsi otazkou bezpecnosti. Dilezitym opatfenim je omezeni ptenosu specifickych
bakterii mezi pacienty s CF. Infekce dychacich cest totiz vedou k zavaznym disledkim
(Savant a kol., 2014, s. i73, i77). Centra CF musi mit jasnou Strategii pro prevenci a kontrolu
infekci. Zatizeni musi poskytovat dostate¢né oddéleni pacienti k zabranéni prenosu infekci
(Conway a kol., 2014, s. 7). Nemocni se nemohou stykat z divodu pifenosu patogeni
(Skalicka, 2014, s. 342). Kvuli osidleni riznymi patogeny je tedy v ambulantni pé¢i nutné
dodrzovat oddélenost nemocnych (Véstnik MZ CR, 2011, s. 447). Aniv éekarnach by
mezi sebou neméli pfijit do kontaktu (Conway a kol., 2014, s. 7). VV ambulanci jsou pacienti
s Burkholderia ceparia oSetfovani nejen v jiné mistnosti, ale i v jiny den (Vavrova, BartoSova
a kol., 2009, s. 98). Pii stanoveni diagndzy jsou pacienti hospitalizovani z divodu zahajeni
lécby a edukace, pozdéji pii komplikacich a plicnich exacerbacich. Hospitalizovani pacienti
s CF nesmi byt na jednom pokoji a nesmi pouzivat spole¢né socialni zatizeni. Vyjimkou jsou
opét pacienti s Burkholderia ceparia. Ti musi byt hospitalizovani odd¢lené od ostatnich
pacient?i s CF, a to na jiném lazkovém oddéleni (Véstnik MZ CR, 2011, 447-448). Prevence
infekci a standardy osetfovatelské péce hraji dilezitou roli pfi omezovani nebo zastaveni
dalsiho $ifeni infekci (Savant a kol., 2014, s. i78). Je tieba dbat na peclivou hygienu rukou jak
u personalu, tak u nemocnych. V nemocnici je pacientim doporuceno pouzivat oblicejové
rousky, které se po kasli musi vyménit. Pacienti by méli vykaSlavat do tzv. sputovek, ne

do kapesnikti. Zdravotnicky personal by si po kazdém pacientovi mél myt ruce a nasledné si
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je vydezinfikovat, dezinfekci s chlorem pfettit povrchy v ordinaci (Vavrova, BartoSova a kol.,
2009, s. 98-99).

Savant a kol. (2014, s. i73-i79) se v détské nemocnici v Chicagu zabyvali sniZenim
rizika pfenosu patogenti u pfiblizn¢ 180 nemocnych CF do 21 let, ktefi byli v registru
instituce. Vyvinuli novy zpisob prevence a kontroly infekci v ambulantni péci. Preventivni
opatfeni byla realizovana u vSech pacientll. Opatieni spocivala ve strukturalnich a procesnich
zménach, edukaci poskytovateld, pacientd a rodin. VSichni rodi¢e pfed zavedenim opatieni
obdrzeli dopis obsahujici vysvétleni vyznamu postupti pro kontrolu infekce. Zmény
zahrnovaly dostupnost a vhodné umisténi piipravkil a pomucek, tzn. rukavic, dezinfekéniho
gelu na ruce, rousek, ochranného odévu a alkoholovych ubrouski na ocisténi stetoskopu. Dale
pii vstupu do zafizeni nebo mimo vySetfovaci mistnost pouzivani dezinfekéniho gelu na ruce
a nasazovani rousky u kazdého pacienta. Do vySetiovaci mistnosti Se umistily kose s pedaly
K odstranéni ochrannych pomtcek, a také stadiometr a vahy, pokud to bylo mozné.
Z registrace byli pacienti ihned poslani do vySetfovaci mistnosti. Pro vSechny pacienty platila
pted vstupem do ordinace tato opatieni: hygiena rukou, obleceni ochranného odévu a nasazeni
rukavic. Zafizeni, jako jsou manzety tonometru nebo senzor pulzniho oxymetru, byla na jedno
pouziti. Opakované pouzitelnd zafizeni Se mezi jednotlivymi pacienty cistila. Po kazdém
pacientovi byl proveden uklid vysetfovaci mistnosti. Pfi téchto opatienich kleslo procento
pacienti s Pseudomonas aeruginosa z30 % na 21 % as Methicilin-rezistentnim
Stafylococcem aureem (dale MRSA) z 10,8 % na 8,7 % (Savant a kol., 2014, s. i73-i79).
Aby se zabranilo pfenosu bakterii v domacnosti, Vavrova, Bartosova a kol. (2009, s. 97)
doporucuji, aby rdno navstivil koupelnu zdravy ¢len domécnosti diive nez nemocny CF a na
noc byly do odpadt pouzity prostfedky s obsahem chloru. Bakterie se totiz mohou vyskytnout
v kapénkach pii splachnuti toalety nebo pii rychlém pusténi vody z kohoutku. Bakterie
prezivaji ve vlhkém prostfedi, a proto neni vhodné, aby nemocny oSetioval rostliny
v kvétina¢i. Nutnd je Castd vyména ¢i vyvarovani houbicek na nadobi (Vavrova, BartoSova
a kol., 2009, s. 97, 105). Dalsim opatienim je disledna péce o inhalator a pomucky k inhalaci.
Je tieba je Cistit a vysouSet (Skalickda, 2014, s. 342). Kazdy nemocny musi mit svij
nebulizator, ktery je nutné denné dezinfikovat, napt. varem (Vavrova, BartoSova a kol., 2009,

s. 105). Nebezpec¢i nakazy vnika i z aerosolu stojatych vod (Skalicka, 2014, s. 342).
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3 VLIV VYZIVY A FYZICKE AKTIVITY NA ZDRAVI DETI
S CYSTICKOU FIBROZOU

Vyziva je pro zdravi pacientii s CF obzvlasté dulezita (Leonard a kol., 2010, s. 6). Nutri¢ni
stav ma totiz vyznamny vztah k progresi onemocnéni plic ovliviujici pteziti a kvalitu zivota
(Forte akol., 2012, s. 471). Stejné tak fyzicka aktivita a cvieni jsou V klinickém
managementu u pacient s CF dulezit¢é (Williams a kol., 2010, s. 1). Détem s CF muze
pravidelné cviceni pomoci udrzet nebo zlepsit plicni funkce a zvysit ucinnost technik hygieny

dychacich cest (Ledger a kol., 2013, s. 766).

3.1 Vliv vyZivy na zdravi déti s cystickou fibrézou

Pochopeni faktori, které ovliviiuji riist a nutriéni stav, mize zlepS$it péci, 1é€bu 1 prodlouzit
délku zivota nemocnych (Umlawska a kol., 2014, s. 775). Dle pokyni evropského konsenzu
Evropské spolecnosti pro CF vyzaduji nemocni CF nejméné 120-150 % beézné doporucené
denni davky (dale DDD) energie ur¢ené pro zdravé jedince. Doporuceni Nadace pro cystickou
fibrozu Spojenych statii americkych udavaji 110-200 % DDD energie. Nicméné energeticka
hodnota by méla byt pfizpiisobena k dosaZeni cili indexu télesné hmotnosti (dale BMI),
indexu vypodteného vzorcem vaha v kg/vyska v m? (Turck, 2016, s. 560, 563). Normy hodnot
indexu jsou u déti jiné nez u dospélych a méni se s vékem ditéte (Vavrova, BartoSova a kol.,
2009, s. 57). BMI pod 10. percentilem pro dany vék ukazuje na nedostateénou nutrici ditéte,
mezi 10. — 24. percentilem se dit¢ nachazi v nutricnim riziku, 25. — 49. percentil udava
piijatelny nutri¢ni stav, 50. percentil a vyssi hodnoty optimalni nutri¢ni stav (Leonard a Kkol.,
2010, s. 8). Z doporuceného mnozstvi davky energie by mél piijem obsahovat 40 % kalorii
z tuku (Filigno a kol., 2012, s. 125).

Velky pocet détskych pacientti s CF ma podvahu (Filigno a kol., 2012, s. 125). Pfijem
120-150 % DDD energie totiz dodrzuje jen 12—-16 % déti s CF (Stark a kol., 2009, s. 915-
916). Bézny piijem déti s CF je asi 100 % DDD energie pro zdravé jedince (Stark a kol.,
2011, s. 33). Piedevsim kvili obtiznému dosahovani energetickych potieb a energetické ztraté
zpusobené touto nemoci dochdzi k nedostate¢nému rlstu a podvyzivé. Jeden z divoda
vysokych pozadavkd na piijem kalorii jsou zvysené vydaje klidové energie (Haack a Garbi
Novaes, 2012, s. 365). Také onemocnéni plic v disledku postupné obstrukce priitoku vzduchu
zvysuje dechovou praci (Souza dos Santos Simon a kol., 2011, s. 1323). K mirnému zvyseni
bazéalniho energetického metabolismu muize dojit v klidu i u pacientli se stfedné tézkym

onemocnénim plic. Pfi cviCeni se pfitom vydej energie zvySuje dramaticky. Je mozné,

21



ze dochézi k pfizpisobeni zvySené¢ho klidového vydeje energie, ¢imz se sniZzuje Uroven
fyzické aktivity. U pacientd se zdvaznym onemocnénim plic se tyto vydaje pii bazalnim
odpocinku také zvysi, a to kvili nedostatku respiraéni rezervy (Haack a Garbi Novaes, 2012,
s. 365).

K nedostatecnému pfibyvani na véaze apodvyzivé prispiva mnoho dalSich faktorti
(Leonard a kol., 2010, s. 6). Napf. chronicky zanét plic a infekce, malabsorpce u pankreatické
nedostateénosti a u snizeného toku zlu¢i (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 365-366).
Malabsorpce je primarni pii¢inou ztraty energie, ktera vznika Spatnym travenim z divodu
nedostateéného uvoliiovani pankreatickych enzymu do stfeva (Li a Somerset, 2014, s. 865—
866). Psychosocialni problémy, jako jsou stres a nedodrzovani 1écby, mohou také ptispét
k energetickym nedostatkim (Culhane a kol., 2013, s. 677). Pfiznaky negativné ovliviyjici
dostate¢ny piijem jsou chronické nechutenstvi, infekce souvisejici s poruchou pfijmu potravy,
gastroezofagealni reflux a bolest bficha (Stark a kol., 2011, s. 1-2). Za sniZeni vstifebavani
zivin a snizeni kalorického pfijmu mohou byt odpovédné rizné gastrointestinalni poruchy,
naptiklad zacpa a pfemnozeni bakterii (Leonard a kol., 2010, s. 6). Ztratu energie mohou
zpusobovat stfevni zanécty, zhorSend sekrece inzulinu vedouci k diabetu vazanému na CF (dale
CFRD) a také zhorSené jaterni funkce, které ptispivaji k osteopenii a osteopordze (Turck,
2016, s. 559-560). Navic porucha pfijmu potravy a zanét plic vytvaii negativni energetickou
rovnovahu (Souza dos Santos Simon a kol., 2011, s. 1323). Disledky deficitd ve vyzivé jsou
divodem pro v€asnou a agresivni nutri¢ni intervenci, ktera potrva po cely zivot (Turck, 2016,
s. 560).

Dostatecny piijem kalorii je pro nemocné CF nutny k udrZeni dobrého stavu vyzivy
(Forte a kol., 2012, s. 471). Déti se Spatnym stavem vyzivy a Spatnym rustem je tieba peclive
sledovat. Ovlivnit rust déti mize sniZzeny ptijem kalorii, zvySeny vydej energie, malabsorpce
a porucha metabolismu glukozy (Ledger a kol., 2013, s. 771). V prutezové brazilské studii se
autofi Souza dos Santos Simon, Drehmer a Menna-Baretto (2009, s. 966-971) zabyvali
vztahem mezi nutri¢nim stavem a pfijmem potravy u pacientil s CF ve véku 6—18 let. Piisun
kalorii v potravé byl vyhodnocovan podle tfidenniho zdznamu, kam se zapisoval piisun
potravin. Primér piijmu 82 pacientll byl 124,6 % DDD energie a piijem Vvyssi nez 120 %
DDD energie dodrzovalo 51,7 % z nich. Z 85 pacientii mélo BMI nad 25. percentilem 77,7 %,
mezi 10. a 25. percentilem 14,1 % a pod 10. percentilem 8,2 %. Studie prokazala souvislost
mezi dennim piijjmem potravy anutricnim stavem. Pfijem byl prediktivnim faktorem
télesného rlstu. Median BMI u pacientd, ktefi méli kaloricky pfijem vyssi nez 120 % DDD

energie, byla na 56. percentilu ve srovnani s pfiblizné 35. percentilem pro ty, kteti méli piijem
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niz§i nez DDD energie. Vyssi kaloricky pfijem byl tedy spojen s niz§im rizikem podvyzivy
(Souza dos Santos Simon, Drehmer a Menna-Baretto, 2009, s. 966-971).

V tzkém vztahu je také stav vyzivy a plic (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 366).
Podvyziva maze ovlivnit rast plic a snizuje svalovou hmotu. Tyto zmény vedou ke sniZeni
sily v kontrakci branice a ostatnich dychacich svali. Dasledky mohou byt spojeny s nizsi
toleranci cviceni, narusenou imunitni reakci a deficitem antioxidantd usnadiujicich vstup
infekci a vznik zanétu (Souza dos Santos Simon a kol., 2011, s. 1323). Odpovidajici stav
VvyZivy je nezbytny pro integritu dychaciho systému (Forte a kol., 2012, s. 471). Pokud se
podvyziva u CF neléci jiz v détstvi, muze dojit i K poskozeni kognitivnich funkci (Turck,
2016, s. 559). Registr pacientt Nadace pro CF ve Spojenych statech americkych potvrdil
vyznamny vztah mezi hodnotou BMI a funkci plic. To vedlo k dirazu na udrzovani
individualniho BMI na 50. percentilu nebo nad touto hranici danou pro vék (Leonard a kol.,
2010, s. 6-7). Prospravné nutriéni monitorovani pacientli je tfeba pouzivat parametry
Vv souladu se standardizovanymi grafy rtstu pro v€k a pohlavi. K ur¢eni podvyzivy nebo rizika
podvyZzivy jsou meéfeny parametry jako hmotnost, vyska, BMI, obvod hlavy, obvod
VvV polovin¢ paze atloustka kozni fasy tricepsu (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 366).
K posouzeni stavu vyzivy by ov§em nemélo byt pouzivano jen méfeni BMI, protoze neurcuje
télesnou stavbu (Chaves a kol., 2009, s. 113). ZvySeni hmotnosti totiz nutn¢ nemusi korelovat
S lepsi plicni funkci. Nadvéha a obezita jsou zkreslujicim faktorem, jelikoz vysoky obsah
tukové hmoty a nizkd hmotnost svalii predpovida Spatnou prognoézu (Turck a kol., 2016,
S. 559). Kombinace méteni BMI a slozeni téla zvySuje ptfesnost v nutri¢ni diagnostice a odhali
¢asné zmény nutriéniho stavu (Chaves a kol., 2009, s. 113).

Vztah mezi stavem vyZzivy a plicnimi funkcemi zkoumali Chaves a kol. (2009, s. 409—
413) v prifezové popisné studii u 48 déti a dospivajicich s CF ve véku 6-18 let z Brazilie.
Nutri¢ni stav byl hodnocen BMI, méfenim stfedniho obvodu svalu paZe a tloustkou koZni
fasy tricepsu, plicni funkce dle hodnoty objemu usilovného vydechu za jednu sekundu (dale
FEV1) u spirometrie. Hodnoty FEV1 > 70 % znamenaly mirnou obstrukci dychacich cest,
60-69 % stfedni obstrukci, 50-59 % stiedné zavaznou, 35-49 % zavaznou a pod 35 % velmi
zavaznou obstrukci. Méfenim BMI bylo zjisténo 14 podvyzivenych pacientl, zatimco
méfenim stiedniho obvodu svalu paze jich bylo 25. VSichni pacienti se stfedni az zavaznou
obstrukci dychacich cest byli dle méfeni sttedniho obvodu paze podvyziveni. VSechna méfeni
nutricniho stavu pfimo souvisela s plicni funkci (Chaves a kol., 2009, s. 409-413). Vliv
antropometrickych a dietnich ukazateld na plicni funkce zkoumaly v nemocnici v Porto

Alegre v Brazilii autorky Forte, Pereira a kol. (2012, s. 470-474) v praiezové studii zahrnujici
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69 pacientl ve véku 5-16 let s CF. U pacient s naméfenym stifednim obvodem svalu paze
a tloustkou kozni fasy tricepsu pod 25. percentilem byla nalezena vyssi prevalence FEV1
pod 80 % piedpokladu nez utéch slep$imi vysledky danych méfeni. Autorky zjistily,
ze pti FEV1 pod 80 % byly soubézné ptitomny niz$i nutri¢ni parametry. U kolonizovanych
pacienti  MRSA odhalily vyssi prevalenci FEV1I pod 80 %. Pifi hodnot¢ BMI
nad 50. percentilem nebyli MRSA pacienti kolonizovani. Pfi FEV1 nad 80 % byl BMI
nad 50. percentilem, zatimco pii hodnoté¢ FEV1 pod 80 % byli pacienti Vv blizkosti praméru
25. percentilu BMI, hranici pro nutriéni riziko. Vysledky podporuji doporuc¢ené hodnoty
antropometrickych méteni nad 50. percentilem. Jedna se o dilezity faktor, ktery chrani proti
poskozeni plic. Studie podtrhuje vyznam efektivni nutri¢ni péce a prevenci kolonizace MRSA
(Forte, Pereira a kol., 2012, s. 470-474).

Posuzovani nutricniho stavu je levné a snadno proveditelné. Zdravotnici by méli byt
podporovani v tom, aby pii rutinnich navstévach identifikovali pacienty s rizikem podvyzivy.
Tém mohou byt ihned doporuceny intervence a muze se tak oddalit progrese plicniho
onemocnéni (Chaves a kol., 2009, s. 113).

Nejbéznéjsim patogenem dychacich cest u jedinci s CF je Pseudomonas aeruginosa.
Byl nalezen u 2040 % malych déti a u vice nez 80 % dospélych (Umlawska a kol., 2014,
s. 781). Prifezova studie Souza dos Santos Simon a kol. (2011, s. 1322-1326) u 85 pacientl
ve véku 6-18 let provadéna v Porto Alegre v Brazilii se mimo jiné zabyvala souvislosti stavu
vyzivy a plicni bakteridlni kolonizace. Hodnota FEV1 byla vyznamné spojena s BMI
percentilem a kolonizaci plic MRSA. Pacienti infikovani MRSA méli niz$i hodnotu FEV1,
ato v praiméru 0 14,4 % a BMI pod 10. percentilem byl spojen s poklesem o 25,58 % FEV1.
Tato studie také potvrdila souvislost mezi stavem vyZivy a plicni funkci. Umlawska a kol.
(2014, s. 775-782) dospéli ke stejnému zavéru. U 41 chlapcu a 48 divek s CF léenych
v Ustavu pro matku a dité ve Var§avé se zabyvali nutriénim stavem ve spojeni s kolonizaci
Pseudomonas aeruginosa. V poslednim roce pied zahajenim studie 38 % déti nejevilo znamky
kolonizace, 18 % bylo pozitivnich na obcasné kolonizace a 44 % na chronické kolonizace.
Podvyzivenych bylo 33 % dé&ti, z nich polovina byla tézce podvyzivena s BMI niz§im
nez 3. percentil. Kolonizace dychacich cest Pseudomonas aeruginosa méla vliv na fyzicky
vyvoj. VSechny méfené hodnoty déti byly vyrazné nizsi nez u jejich zdravych vrstevnikd.
U déti s chronickou kolonizaci dychacich cest byly antropometrické parametry odrazejici stav
vyzivy nejhorsi. Chronicka kolonizace Pseudomonas aeruginosa vyrazné zhorSovala jejich
nutriéni stav 1 rast (Umlawska a kol., 2014, s. 775-782). Chronické bakterialni infekce

dychacich cest mikroorganismy, mezi néz patii Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia
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cepacia nebo Staphylococcus aureus, zpusobuji ztratu funkce plic a uzce souvisi se stavem
vyzivy (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 366). Umlawska a kol. (2014, s. 782) uvadi,
ze chronicka infekce dychaciho tstroji Pseudomonas aeruginosa zpusobuje zvySeni
energetickych naroki na udrzeni zivotnich procest v takové mife, Ze pro normalni vyvoj
ditéte neztstane dostatek energie.

Turck a kol. (2016, s. 557) vydali sumarizované doporucené pokyny pro nutri¢ni péci
u pacient s CF. U nové¢ diagnostikovanych je doporuceno vc€asné zahajeni nutriéni péce
(Turck, 2016, s. 557), protoze v¢asna nutri¢ni intervence muze u déti s CF zlepSit nutriéni stav
i plicni funkce (Umlawska a kol., 2014, s. 775). Péce v této oblasti zahrnuje pravidelné
hodnoceni antropometrickych parametri, které urcuji stav vyzivy. U déti starSich dvou let se
provadi posouzeni percentild vysky, BMI a vahy pro dany vék. Aby se zabranil nebo alespoii
oddalil nutriéni deficit, je vhodné poskytnout zakladni edukaci ve vyzive, kterd obsahuje
informace o piijmu energie ptiméiené k véku a udrzujici normalni hmotnost. Diraz je kladen
na piijem bilkovin a tukll ve stravé, protoze ty zabrani nebo oddali ztratu svalové hmoty a jeji
funkce. Edukace také zahrnuje pokyny k ptijmu a doplnéni elektrolytti, vitaminti rozpustnych
Vtucich au jedincl s pankreatickou nedostate¢nosti informace o enzymové substitucni
terapii. U déti starSich dvou let by mél byt sledovan rist nejméné kazdé tii mésice. Méteni
plicnich funkci by mélo byt provadéno také alesponi jednou za tii mésice, stejné tak zjistovani
informaci o tom, zdali jsou dodrzovédna dietni doporuceni. V osmi az deseti letech véku je
doporuceno posouzeni hustoty mineralizace kosti kostni denzitometrii (DXA), a poté kazdych
dalsich 1-5 let dle pfedchozi hodnoty a rizikovych faktort. Pfi pankreatické dostate¢nosti by
pacienti m¢li jednou za rok podstoupit vySetfeni s méfenim fekalni pankreatické elastazy. Je
vhodné ro¢ni nutriéni pfezkoumani i krevnimi testy k vySetfeni krevniho obrazu, hladiny
zeleza, hladiny vitaminl rozpustnych v tucich, mastnych kyselin, funkce jater a hladiny
elektrolyti. Od 10 let by mélo byt zavedeno méfeni glukdzové tolerance jednou za rok
kvuli CFRD (Turck, 2016, s. 560-561). CFRD neodpovida ani diabetu prvniho, ani druhého
typu. S pfibyvajicim v€ékem se zvySuje jeho prevalence, bunky slinivky bfiSni Se méni
na vlaknitou tkan (Haack a Garbi Novaes, 2012, s. 365). Tento d¢j ma za nasledek nedostatek
inzulinu. BohuZel zvySen4 hodnota glukézy v krvi podporuje bakteridlni kolonizaci v plicich,
coz vede k dal$im negativnim dasledkim (Waugh akol., 2012, s. ix, 78). CFRD, ktery je
nedostateéné 1é¢en nebo neni diagnostikovan, mize zpusobit rychlé hubnuti (Leonard a kol.,
2010, s. 6). Pacienti by m¢li byt pravideln¢ sledovani tymem se znalostmi diabetu i CF
(Smyth a kol., 2014, s. 33). U 5-10 % pacientl s CF se béhem prvnich deseti let zivota rozviji

cirhbza jater. Jaterni cirhdza s sebou pozdéji pfinasi komplikace, napi. krvaceni z varixu.
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U star$ich déti moze dokonce dojit k selhdni jater. Re§i se dopliiovanim esencialnich
mastnych kyselin a vitamini rozpustnych v tucich, ale moznosti je 1 transplantace jater
(Turck, 2016, s. 572).

Pii nedostatku energie, bilkovin a pankreatickych enzymi je zasadni tyto potieby
doplnit, stejné¢ jako stopové prvky. Je nutné monitorovat i sodik kvili ztrat¢ soli v potu,
zvlasté pfi horecce, v teplém prostiedi, pfi cviceni, tachypnoe a ztraté tekutin prijmem
nebo zvracenim, popf. pfi stomii. Deficit sodiku muze u déti vést k poskozeni rustu. Doplni se
piijmem chloridu sodné¢ho ve slanych potravinach nebo kapslemi dle stavu a véku ditéte.
Pacienti mohou mit dale vyssi pozadavky na vapnik, Zelezo, zinek a selen. Nedostatek
vapniku je dén nedostatkem vitaminu D a nizkym pfijmem véapniku ve stravé. Vapnik se
dodava zvysenim jeho obsahu v potravé: vyskytuje se ptfedev§im v mlécnych vyrobcich, a to
hlavné v syrech. Nedostatek Zeleza je vétSinou zplisoben zanétem. Dopliiuje se, pokud jeho
nedostatek pretrvavd. Monitorovany by mély byt 1 vitaminy rozpustné v tucich,
protoze pii pankreatické nedostatecCnosti je naruSena absorpce tukti. Pokud nedochazi
ke zlepSeni stavu vyzivy vys$§im pfisunem potravy, feSenim souvisejicich zdravotnich faktort
nebo chovani pfispivajiciho k podvyziveé, mohou byt prospésné peroralni nutricni dopliky.
U nich je tfeba dbat nejen na mnozstvi, ale i nacasovani jejich ptijmu. Pokud se ani s dopliiky
nedafi dosahnout adekvatniho nutricniho stavu, je moznosti zavedeni perkutanni
endoskopické gastrostomie (Turck a kol., 2016, s. 563-570).

Neni vzdy snadné dosahnout dobrych nutri¢nich vysledkt (Leonard a kol., 2010, s. 7).
Stale vice lidi s CF dosahuje priméfeného nutriéniho stavu, presto je podvyziva dosud
aktudlni. Podle nejnovéjsich udaji z roku 2010 pochazejicich z Registru pacientti Evropské
spolec¢nosti pro cystickou fibrozu, témét polovina nemocnych ve vétSin€ evropskych zemi
nedosahuje pozadovaného nutri¢niho stavu. Ve Spojenych statech byl v roce 2001 median
BMI percentilu ve véku 2—19 let 41,0 a v roce 2011 dosahl hodnoty 51,3. Ale v roce 2005
americky Registr pacientti Nadace pro CF poukazal na to, ze téméf Ctvrtina déti mela hodnotu
BMI nizsi nez 10. percentil (Turck, 2016, s. 559).

Jiz v détstvi je zadsadni poradenstvi v oblasti vyZivy, protoze se zakladaji stravovaci
navyky a mohou nastat problémy ohroZujici kaloricky piijem ditéte. Pro déti s CF a jejich
rodiny je doporucena edukace v oblasti vyzivy a behavioralni poradenstvi. Déti mohou zvysit
pfisun energie tim, ze budou jist Cast&ji nebo vice, ze budou jist potraviny s pifidanym olejem
nebo tukem a s vyssim obsahem kalorii. Pfi nedostatecném vahovém pfirGstku by pacienti
m¢eli byt podporovani k jidlu s vysokym obsahem tuku, a to nejlépe s nenasycenymi mastnymi

kyselinami. Odbornik na vyzivu doporuci potraviny, které mohou podpofit pfibyvani na vaze.
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Jidla by méla obsahovat vice rostlinnych oleji, masla, syri, smetany. Ke zvySeni piijmu by
mohlo pomoci | povzbuzovani k malym jidlim a Castému jedeni (Turck a kol., 2016, s. 563,
569-570).

Ve své randomizované multicentrické studii Opipari-Arrigan a kol. (2010, s. 78-81)
zkoumali vliv nutri¢niho stavu a problémt v chovani béhem stravovéani na piijem kalorii
a piibyvani na vaze. Ugastniky bylo 67 déti s CF ve véku 4-12 let a jejich rodiny, kteii byli
osloveni z péti center CF ve Spojenych statech americkych. Jednalo se o devititydenni zasah,
kdy bylo 33 ucastnikii edukovano v oblasti chovani i vyzivy a 34 ucastnikl jen v oblasti
vyzivy. Po sedmi sezenich v prubéhu deviti tydnt probihalo posouzeni po 3, 6, 12, 18 a 24
mésicich. Behaviordlni a nutriéni intervence mély za nasledek vyznamné zvySeny piijem
kalorii a zvySeni télesné hmotnosti ve srovnani se samotnou intenzivni nutri¢ni edukaci. Obé
skupiny pfitom dospé€ly k podstatnému zlepSeni oproti vychozi hodnoté. Autofi zjistili,
ze pii niz§im vyskytu problémili S chovanim béhem stravovani doslo k vétSimu zlepSeni
nutri¢niho stavu, tzn. k lep§imu piijmu kalorii a pfibyvani na vaze. Cim deldi dobu je
problémem nedostate¢né piibyvani na véze, tim se zvySuje pravdépodobnost prohlubovani
problémi s chovanim béhem stravovani a snizuje se tak potencidlni UspéSnost budouciho
zasahu. V praxi je ovSem provadéni tohoto doporuceni centry CF naro¢né vzhledem
k omezené dostupnosti vyskolenych psychologti nebo ¢lentt tymu CF s odbornymi znalostmi
v tomto typu intervence (Opipari-Arrigan a kol., 2010, s. 78-81). Sedmdesat devét déti,
z péti americkych center CF, ve véku 4-12 let pod 40. percentilem vahy se uCastnilo
randomizované studie Stark a kol. (2009, s. 915-918). Znich 67 dokoncilo intervenci
a 59 podstoupilo nasledné posouzeni po 24 mésicich. Cilem studie bylo zlepsit energeticky
pfijem ahmotnost déti. Détem byly poskytnuty behaviordlni a nutriéni intervence
proti samotné edukaci v oblasti vyzivy. Podminky byly podobné jako v predchozi studii:
setkani se sklddalo ze sedmi sezeni po dobu deviti tydnti a dalsi sledovani bylo provedeno
po3, 6, 12, 18 a 24 meésicich od posledniho setkani. U obou intervenci byly rodicim
poskytnuty informace o kalorickém piijmu a doporuceni, jak dosdhnout kalorickych cili —
0 postupech vareni, jidle s vy$§im obsahem kalorii a kalorickych boostrech. Déti se zdbavnym
zptisobem ucily vysokoenergetické potraviny. Energeticky cil byl u obou skupin stejny,
ale za splnéni cila ve druhé skupin€é déti nedostivaly odmény. Zato skupina déti
s behavioralni intervenci byla povzbuzovana ke splnéni kalorickych cili a podstupovala
trénink ve stravovani. Rodice se Ucastnili Skoleni ve strategiich fizeni chovani déti.
Behavioralni intervence spolec¢né s nutriénim zasahem dosahli vyssiho primérného zvyseni

jak v ptijmu kalorii, tak iV télesné hmotnosti a BMI ve srovnani se samotnym nutri¢nim
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zasahem. Po 24 mésicich sledovani ob¢ intervence dosahly podobnych vysledkt (Stark a kol.,
2009, s. 915-918). Nicméng¢, poskytovani poradenstvi v chovani a nutri¢ni edukace rodi¢u je
ucinngjsi k zlepseni energetického pfijmu a ristu déti nez samotné vzdélavani v oblasti vyzivy
(Turck, 2016, s. 570).

Stark a kol. (2011, s. 31-34) porovnavali vysledky rstu u stejné skupiny déti.
Ve stejnych Casovych intervalech byla zjistovana antropometricka data a FEV1.
Ve srovnavacim vzorku bylo 346 déti. Ucelem studie bylo porovnat rist déti ve stejném
c¢asovém obdobi mezi poskytnutim standardni péce a experimentalnimi zasahy. Byl zjistén
vyznamné niz$i pokles BMI u déti v obou skupindch zasahii v porovnani s détmi
ve srovnavacim vzorku. Pfi porovnani 36 déti v cilové skupiné se 173 détmi ve srovndvacim
vzorku bylo po 27 mésicich zjisténo, ze FEV1 kleslo u cilové skupiny o 1,21 %, ve srovnani
s druhou skupinou s poklesem 3,25 %, na konci byly hodnoty méfeny u 129 déti. BMI Klesl
U kontrolni skupiny za stejnou dobu Ctytikrat vice nez u skupiny cilové. Vysledkem studie je
zjisténi, Ze intenzivni behavioralni a nutri¢ni intervence jsou u¢inné a je tieba je prizplsobit
tak, aby mohly byt rozsiteny do praxe. Poskytnuti téchto intervenci bylo G¢innéjsi k dosazeni
lepSiho stavu vyzivy nez standardni péce 0 déti ve véku 4-12 let. Hlavni piekdzkou
intenzivnéjsiho zasahu je vSak vzdalenost centra CF a s tim spojené naruseni pracovni doby

rodi¢u a skolnich rozvrhia déti (Stark a kol., 2011, s. 31-34).

3.2 VIliv fyzické aktivity na zdravi déti s cystickou fibrozou
Déti s chronickym onemocnénim jsou méné aktivni neZ jejich zdravi vrstevnici. Pfi¢inami
jsou biologické, psychologické a socialni faktory, které nedovoluji optimdlni fyzickou aktivitu
(Philpott a kol., 2010, s. 213). Ovsem Williams a kol. (2010, s. 2) zminuji, ze Cas straveny
fyzickou aktivitou déti s CF je podobny jako u zdravych déti, ale zdravé déti stravi vice Casu
cvi¢enim ve vyssi intenzité. Piekazkami cviceni a fyzické aktivity u pacientl s CF jsou nizké
plicni funkce, podvyZiva, kardiorespiracni dekondice a také piekazky emocionalni spojené se
zatézi péce u chronickych onemocnéni (Paranjape a kol., 2012, s. 18).

Cviceni a fyzicka aktivita zlepSuji kvalitu Zivota a télesnou hmotnost (Schneiderman
a kol., 2014, s. 818). Fyzicka aktivita zahrnuje jakykoliv té€lesny pohyb provedeny kosternim
svalstvem (napf. organizované sporty). To mé za nasledek podstatné zvyseni energetického
vydeje. Zatimco cvi¢enim se povazuje pravidelnd intenzivni fyzickd aktivita s cilem zlepSit

vvvvvv

a uznavanou soucasti 1écby a rehabilitacnich programa (Williams a kol., 2010, s. 1).
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Urquhart a kol. (2012, s. 1235-1238) zkoumali u 12 déti s CF ve véku 11-14 let
z Royal Hospital for Sick Children v Edinburghu ucinky provadéni intenzivniho
rehabilitacniho programu po dobu jednoho roku. Studie se zucastnily déti, které v roce
pted studii podstoupily alespon ¢étyfikrat nejméné 14 dni trvajici intravendzni antibiotickou
1é¢bu. Déti provadély individualizované doméci cvi¢eni minimalné po dobu 30 minut tfikrat
tydné a prezkoumavany byly nejméné jednou za dva tydny. Déti pred vstupem do studie
cvicily v priméru 50 minut tydné, poté 181 minut. Vysledkem longitudinalni studie bylo,
ze cviceni vede ke zlepSeni kvality zivota, zlepSeni zatézové kapacity a zpomaleni poklesu
plicnich funkci. Déle se prokazalo snizeni potfeby intraven6zni antibiotické 1é€by o 17 %
V porovnani s obdobim pied intervencemi, sniZzeni potfeby antibiotik bylo také spojeno se
snizenim ndkladl za 1écbu. K zavéru sniZeni potfeby intraven6znich antibiotik dospéli také
Ledger akol. (2013, s. 766—770). Sestnact déti ve véku 415 let z Great Ormond Street
Hospital for Children v Londyné podstoupilo vekové piiméfeny individudlni cvicebni
program navrzeny fyzioterapeutem, ktery probihal jednou tydné. Ten zahrnoval intenzivni
intervalovy trénink s pouzitim kardiovaskularniho tréninkového vybaveni, napt. bézecky pas,
kolo. Dle hodnoty FEV1 byla udana doba, tzn. 3060 minut, a intenzita cvi¢eni, tzn. 60-85 %
maximalni tepové frekvence. Trénink se stfidal s obdobimi pro zotaveni a zlepSeni
prachodnosti dychacich cest. Déti byly také vyzyvany ke sportu po dobu 2 hodin tydné.
Studie trvala jeden rok. Domadci rehabilitaéni reZzim byl kazdy mésic pfezkoumavan
fyzioterapeutem, aby probihala optimalni hygiena dychacich cest a mukolyticka inhala¢ni
terapie. Dietetik sledoval hmotnost pacienta, posuzoval jeho chut k jidlu, pfijem a absorpci.
Diuiraz byl kladen na odezvu ditéte cvicit S doplnénim predepsanych kalorii v ptipadé potieby.
V potiebé intravenozni antibiotické 1écby doslo ke sniZeni o 22 % ve srovnani pred zahdjenim
intervenci (Ledger a kol., 2013, s. 766-770). Black a kol. (2009, s. 391-392) ve studii
u 10 déti dosli k z&véru snizeni antibiotik dokonce o 48 %.

Déti s CF jsou Casto hospitalizovany kvili akutnimu zhorSeni respirac¢nich ptiznakt
(Pérez a kol., 2014, s. 641). Pérez a kol. (2014, s. 641-647) ve své tiileté Spanélské
longitudinalni studii u 77 déti s mirnou az stfedné tézkou CF, tzn. pti hodnoté FEV1 > 50 %,
dokazali vyznamnou souvislost mezi vétsi aerobni kondici, definovanou jako vrchol spotieby
kysliku, a niz§im rizikem hospitalizace. Aerobni cviceni zahrnuje jakoukoli ¢innost, u které se
pouzivaji velké svalové skupiny rytmickym zplsobem, napf. plavani, béh, jizda na kole
(Williams a kol., 2010, s. 2). V této studii déti cvicily na bézeckém pasu pfi jeho postupném
zvySovani rychlosti. Je pravdépodobné, Ze zajisténi odpovidajici aerobni kondice je spojeno

smen$im poctem akutnich exacerbaci plic (Pérez a kol., 2014, s. 641-647). Vliv
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dvoumési¢niho domaciho cvicebniho programu na funkci plic, stav vyzivy, obvyklé ¢innosti
a kvalitu zivota zjist'ovali Paranjape a kol. (2012, s. 18-22) u 59 déti z Baltimore ve véku 6—
16 let. Pohybova aktivita déti byla vyvojové pfiméfena a pravidelna. Doba trvani a intenzita
byla urCena na zakladé hodnoceni aktivity pfed zahajenim studie, v rozmezi 20-30 minut
mirné az intenzivni zatéze alesponn péctkrat tydné. Jednalo se o sportovni vyziti, fyzické
mimoskolni aktivity a pohybové hry, které byly vybrany po konzultaci s fyzioterapeutem.
Diiraz byl kladen na to, aby aktivita trvala nepferusované¢ po doporuc¢enou dobu. Bylo
prokazano, ze domaci pohybovy rezim je pro détské pacienty prospésny. Doslo k vyraznému
zlepSeni fyzické zdatnosti a hodnoceni kvality zivota v doméné vnimani téla v revidovaném
dotazniku kvality zivota nemocnych CF. Do sekundarni studie bylo zahrnuto 56 pacientu.
Se zlepSujici se fyzickou zdatnosti byl prokadzan nartst plicnich funkci a zvySeni obvyklé
aktivity (Paranjape a kol., 2012, s. 18-22). Obvykla fyzicka aktivita zahrnuje aktivity
kazdodenniho Zzivota, napf. chiizi do schodul, sportovni aktivity, ale také obycejnou chiizi
(Schneiderman akol., 2014, s. 821). Schneiderman a kol. (2014, s. 817-822) potvrdili
pozitivni vztah mezi obvyklou fyzickou aktivitou a snizenim rychlosti poklesu plicnich
funkei. V prospektivni longitudindlni studii bylo sledovdno 212 mladistvych S primérnym
vékem 12 let, po dobu 1-9 let, primérné 5,2 let. Dé&ti ze studie se 1é¢ily v Nemocnici
pro nemocné déti v Toronté¢ a Détské nemocnici v Montrealu. Byla nalezena vyznamna
korelace mezi zménou miry aktivity a zménou v poklesu FEV1. U pacientl s rostouci urovni
¢innosti dochazelo k pomalejsimu poklesu FEV1 v porovnani s témi, ktefi aktivnéjsi nebyli.
Béznym poklesem plicnich funkci je snizeni FEV1 o 1-2 % rocné, ale pii zvySeni aktivity
0 17 minut za den doslo k poklesu FEV1 o0 0,58 % za rok. Autofi udavaji, ze zvyseni fyzické
aktivity by mélo byt nedilnou soucasti managementu nemoci (Schneiderman a kol., 2014,
s. 821).

Edukacni pokyny k cvi¢eni by mohly pomoci ke spravnému drzeni téla a k prevenci
progrese nékterych posturalnich poruch (Schindel a kol., 2015, s. 710). Vlivem fyzické
aktivity na drZeni téla se zabyvali Schindel a kol. (2015, s. 710-715) u 34 brazilskych déti
a dospivajicich s CF a 34 zdravych jedinci ve véku 720 let. Prvni fazi byla prifezova studie,
kde zjistovali odliSnosti nemocnych CF od zdravych jedinci. Nebyly zjistény Zzadné
vyznamné rozdily, aleu déti s CF bylo nalezeno vice posturalnich odchylek, napf.
ve vyrovnani hlavy, ramennim pletenci a panvi, zvySend kréni lordéza. Druhou fazi
byla randomizovana kontrolovana studie. Pacienti byli rozdéleni na skupinu intervencni
a kontrolni, kazd4d po 17 jedincich. Intervenc¢ni skupina obdrzela ilustrované piirucky

s pokyny k aerobnimu cviceni, napt. plavani, béh, chize, tanec a jizda na kole, které si

30



pacienti zvolili dle svého vybéru. V pfirucce bylo také 12 cvikl k protahovani téla. Cviceni
mélo probihat alespon tfikrat tydné minimalné 20 minut a kazdé protazeni se mélo provadét
dvakrat po 20 sekundach. Kazdé dva tydny byli zkontrolovani telefonatem, kdy se mohli také
poradit a diskutovat o pochybnostech. Druhd skupina obdrzela bézna doporuceni,
ktera zahrnuji pouze verbalni pokyny k provadéni cvieni a protazeni, bez pisemnych
informaci o cvi¢eni. Tento tfimésicni zdsah vedl ke zlepSeni posturdlnich odchylek.
U kontrolni skupiny doslo také k vyraznym posturalnim zménam, a to i pfesto, ze doporuceni
pro cviceni a protahovani probéhlo v kratkém ¢ase (Schindel a kol., 2015, s. 710-715).

Vandenoetelaer a kol. (2015, s. 130) zkoumali vliv fyzické aktivity na vnimani nemoci,
sebetctu a kvalitu zivota u 20 belgickych déti ve véku 6-14 let. Tyto oblasti hodnotili
po strukturovaném motivaénim programu trvajiciho 12 mésicu. Mezi fyzickou aktivitou
a psychologickymi m¢éfitky nebyla nalezena z4dnd vyznamna souvislost. Padesat sedm
procent déti do 13 let zfidka vnimalo dopad onemocnéni na jejich zivot, zatimco u déti
starsich jiz 83 % vnimalo mirny dopad. Ctyficet procent déti hodnotilo svoji sebetictu jako
nizkou, 53 % jako vysokou az velmi vysokou (Vandenoetelaer a kol., 2015, s. 130).

Cviceni s sebou nese i zdravotni rizika. Zalezi pfitom nejvice na stupni onemocnéni
plic a podprimérné ventilani kapacité. Béhem intenzivniho cvi¢eni mize dojit ke zvySené
tvorbé hlenu v plicich. Miize dojit k desaturaci kysliku, kterd vznika pfi kasli béhem cviceni.
Kasel v8ak neni divodem k nutnému zastaveni aktivity (Philpott a kol., 2010, s. 216-217).
S vykonem spojena rizika vyzaduji peclivé zvazeni pacientem a rodinou (Paranjape a kol.,
2012, s. 21). Détem, které pravidelné cvici, by se mél, i kvuli zvySenym energetickym
naroklim, monitorovat rust a t€lesné stavba. Naroky totiz mohou mit vliv na BMI, ktery siln¢
koreluje s funkci plic (Ledger a kol., 2013, s. 766). Neni vhodné cviceni v horkém
nebo vlhkém prostiedi z divodu vétsi ztraty soli potem, také déle trvajici cvi¢eni po dobu
90 az 180 minut, které mize vést k hyponatremické dehydrataci. Jako prevence se doporucuje
vypit napoj s chloridem sodnym v koncentraci 50 mmol/l, pfestoze dit¢ nepocituje zizen
(Philpott a kol., 2010, s. 216-217). Doporucuje se opakovan¢ pit kazdych 15-20 minut.
Rizikem mize byt i fyzicka aktivita ve vysokych nadmotiskych vyskach, kdy je tieba
nemocné sledovat, zejména pokud je pacient v hypoxii. Pii vysoké nadmoiské vysce
v kombinaci s intenzivnim cvi¢enim jiz byly zaznamenany ptipady akutniho pravostranného
srde¢niho selhani (Williams a kol., 2012, s. 4). U pacienti s CFRD nebo s poruchou
glukozové tolerance muize dojit k hypoglykemii (Paranjape a kol., 2012, s. 21). Je proto nutné
pii del$im cviceni doplnit sacharidy (Philpott a kol., 2010, s. 217). Muze dojit ke spontannim

zlomeninam, srdeéni arytmii, hemoptyze i krvaceni z varixi (Paranjape a kol, 2012, s. 21).
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Chronick4 podvyziva mize vést k mensimu obsahu svalové hmoty nebo mensi respiracni
a kosterni sile, coz vede k naruSeni vykonu. Svaly maji tendenci k pfed¢asné unavitelnosti.
U dalsich komplikaci CF, jako je napf. dysfunkce jater vedouci k jicnovym varixiim
nebo splenomegalii, se zvySuje riziko poskozeni organti pfi kontaktnich nebo koliznich
sportech. U pacienti se mlize vyvinout tzv. air-trapping (zadrzovani vzduchu), ktery zvysuje
nejen riziko vzduchové embolie, ale také riziko pneumothoraxu pfi potapéni. Nemocni CF by
se proto neméli potapét (Philpott a kol., 2010, s. 216-217).

Pted zahajenim cviceni se doporucuje podstoupit zatézovy test, ktery sleduje progresi
onemocnéni, ale zjiStuje také omezeni vyvoland cviCenim. Tim poskytuje pacientim
bezpecna doporuceni (Williams a kol., 2010, s. 1). U déti s CF je nemoc variabilni a ovliviiuje
individudlni toleranci zatéze. Jsou vhodné konzultace s télovychovnym Iékafem nebo détskym
pneumologem. Cvicebni programy by mély byt individudlni se zahrnutim silového tréninku.
Nicmén¢, prekazkou k vykonavani bezpecné fyzické aktivity je malo konkrétnich pokynt
(Philpott a kol., 2010, s. 213, 216-217). Osettovatelsky tym by mé¢l byt edukovan o vyhodach
a rizicich cviCeni (Paranjape a kol., 2012, s. 22) a poskytovat pacientim tréninkova
doporuceni (Williams, 2010, s. 5).

K individualizaci rezimu a zapojeni pacienta, rodiny a dalSich pecovatelli mohou vice
nez programy nemocni¢ni prispivat domaci cvicebni programy. K maximalizaci
dlouhodobych vyhod cvi¢ebnich programt je cilem dosazeni aktivnéjSiho Zivotniho stylu
(Paranjape a kol., 2012, s. 18-19). Je vhodné poucit pacienty a rodice o pfiméfeném cviceni
a sportovnich aktivitach, které mohou provadét v bézném zivoté. Ke zlepSeni fyzické
zdatnosti se naptiklad doporucuje vyjit schody misto pouziti vytahu (Williams, 2010, s. 4-5).
Déti je tieba povzbuzovat k fyzické aktivité (Philpott a kol., 2010, s. 217), rodi¢e by méli byt
vzory pro své déti a podporovat je k vykonu (Williams, 2010, s. 4). V détském véku se stava
sport a fyzicka aktivita hlavnimi prostfedky cviceni a spole¢enskych aktivit. Déti jimi rozviji
kondici, vztahy a socialni dovednosti. I pfes pfitomnost chronického onemocnéni mé kazdé
dité svoji cvicebni toleranci a fyzické schopnosti (Philpott a kol., 2010, s. 217). Pfi praci
s détmi je tfeba zdlraznit potfebu zabavné slozky. SpiSe nez izolovany trénink (napf. jizdu
na kole) mize dité preferovat skupinovou aktivitu (Williams, 2010, s. 4). Ze sportt je vhodné
pro dité vse, co ho bavi. Je ale tfeba zduraznit, Ze sport nenahradi dechovou rehabilitaci déti
(Vavrova, Bartosova a kol., 2009, s. 94).

Aktivity jako b&h, miCové hry, jizda na kole a plavani po dobu minimalné¢ 20 minut
alespon trikrat tydné hraji pifi 1é€bé pacientdi dileZitou roli. V kontrolovaném programu

fyzické aktivity déti a dospivajicich je ¢asto nemozné jeho dodrzovani a ma za nasledek
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sedavy zpisob zivota. Zdravotnici v centrech CF doporucuji, aby fyzickd aktivita byla
provadéna doma jako alternativa praxe pod dohledem. Je mozné, ze vétsi flexibilita pii vybéru
a nacviku fyzické aktivity vytvoii veétsi zdjem, pravidelnost a motivaci pro to cviceni,
které spolu s ilustrovanym materidlem a intenzivnéjSim sledovanim mulze piispét
ke zvysenému dodrzovani (Schindel a kol., 2015, s. 715). Hommerding a kol. (2015, s. 81—
86) se v Brazilii zabyvali G¢inky vzdé¢lavacich intervenci u 34 déti a mladistvych ve véku
7a220 let sCF. Ucastnici byli rozdéleni do dvou skupin po sedmnacti, jednu skupinu
intervencni a druhou kontrolni. Aerobni cvicebni program byl zalozen na verbalnich
a pisemnych pokynech. Zasah spocival v rozdani navodd S pokyny pro aerobni cviceni
a telefonnich hovorech jednou za dva tydny k posileni doporuceni. V intervenéni skupiné
35,2 % ucastniki nahlésilo, Ze cvici pravidelné a v kontrolni skupiné pravidelné cvicilo
23,5 % tucastnikl. V intervencni skupiné doslo po tfech mésicich k vyraznému zvyseni praxe
cvifeni ve srovnani s druhou skupinou. Pokyny s dohledem po telefonu mély pozitivni dopad
na samonahlaseni pravidelného cvic¢eni déti a dospivajicich. Nicméné, nebylo zjisténo zadné
zlepSeni plicnich funkci, maximalni vykonnosti nebo kvality zivota (Hommerding a kol.,
2015, s. 81-86).

3.3 Vyznam a limitace dohledanych poznatkii

Dohledané poznatky mohou byt pouzity k informovani vSeobecnych sester o diilezitosti dbat
na spolupraci s rodi¢i, zamétit se na edukaci rodict a détskych pacienti s CF, vysvétlovat
rodinam nejasnosti v oblasti oSetiovatelské péce a sledovat stav pacientl. Tato prace muize byt
sestram inspiraci a oporou ve vysvétlovani nutnosti dodrzovat 1é¢bu a provadét oSetfovatelské
vykony.

Limitacemi ve studiich byla pfedev§im zamétenost na jedno centrum CF
kvtli dostupnosti, které omezuje zobecnéni zjiSténych zavéra (Bagnasco a kol., 2013, s. 128;
Grossoehme, Filigno a Bishop, 2014, s. 130-131; Happ a kol., 2013, s. 309-310; Leonard
a kol., 2010, s. 12). Dale mensi pocet t¢astnikd, ktery vznikl zdravotnim omezenim pii vstupu
do studie nebo kvuli ochoté se do studie zapojit (Stark a kol., 2009, s. 918; Filigno a kol.,
2012, s. 127-128; Torres a kol., 2010, s. 736; Paranjape a kol, 2012, s. 22). Autofi Forte a kol.
(2012, s. 474) a Herzer akol. (2010, s. 29-31) zminili, ze kvili prafezovym studiim neni
mozné zjistit pri¢innou souvislost. Ve studii Pérez a kol. (2014, s. 647) mohla byt
zkreslujicim faktorem neznalost denni urovné fyzické aktivity déti. Ve studii Ledger a kol.
(2013, s. 771) jim mohla byt zaujatost déti cvicenim nebo ve studii Happ a kol. (2013, s. 309—

310) odménami. V kvalitativnich studiich mohly byt ziskdny nespravné nebo nepiesné
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informace (Hommerding, 2015, s. 86; Happ a kol., 2013, s. 309-310; Filigno a kol, 2012,
S. 127-128). Nekolik studii nemélo ovéfeni kontrolni skupinou, ktera by potvrdila ucinky
intervence (Urquhart, 2012, s. 1239; Torres a kol., 2010, s. 736; Paranjape a kol., 2012, s. 22).

Bakalaiska prace by mohla byt podnétem pro vyzkum v Ceské republice. Z diivodu
jiného spolecenského pozadi by napt. bylo vhodné zjistit, jak vypada péce rodict v naSich
podminkach (dostupnost péce, vstficnost Skoly apod.) nebo provést prarezovou studii
zaméeienou na zdravotni stav Ceskych déti s CF. Ze zjisténych informaci o vlivu vyzivy

a fyzické aktivity by bylo mozné vytvofit standardizované postupy péce o tyto pacienty.
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ZAVER
Cilem bakalafské prace bylo sumarizovat dohledané poznatky o vybranych aspektech
osetfovatelské péce u déti s cystickou fibrézou.

V Ceské republice neni oproti jinym statim (Brazilie, Spojené staty americké) cystické
fibroze vénovano mnoho vyzkumi, coz dokazuje malé mnozstvi nalezenych studii. Nicméné,
Vv zahrani¢i vénuji zvySenou pozornost jak samotnému onemocnéni, jeho vlivu a dopadu
na nemocného a okoli, tak na péci o pacienty s CF. Je zdiirazinovana multidisciplindrni péce
a Vv oboru oSetfovatelstvi zaméfeni nejen na nemocné dité, ale i na spolupréci s rodici ditéte,
protoze rodice jsou nepostradatelnou soucasti tymu péce. Dité musi dodrzovat 1é¢ebny rezim,
coz vede rodiny k vytvofeni stereotypu, ktery jim pomahd v organizaci a realizaci péce.
Rodiny jsou nemoci omezovany, ale maji snahu Zit co nejvice normalni Zivot. Sestry provadi
oSetfovatelské vykony, ale maji také za ukol rodi¢e a déti edukovat a podporovat. Rodice
casto hledaji zplisoby, jak pfesvédcit déti k dodrzovani 1écby, problémy nastdvaji predevSim
ohledn¢ pfijeti potiebného mnozstvi kalorii. Rodiny s détmi musi dodrzovat opatieni
k zabranéni pienosu infekce, a to jak v prostfedi mezi pacienty s CF, tak v bé&zném Zivoté.
Ve zdravotnickych zafizenich je nutné dodrzovat odd€lenost nemocnych CF a bariérovy
pristup.

Spousta studii se zabyvala vlivem vyzivy na zdravi déti s CF. Vlivem onemocnéni se
totiz nedostatecné vstfebavad mnozstvi pottebnych latek, zvySuje se ztrata soli potem atd.
Studie potvrzuji pozitivni vliv vyZivy na plicni funkce. Pfi nedostate¢ném vahovém pfirtstku
je tfeba déti vice povzbuzovat k jidlu a zvySit mnozstvi potravin s obsahem tuku. Pokud
nedochazi ke zlepSeni, je moznosti zavedeni perkutdnni endoskopické gastrostomie, aby dité
prospivalo. Na plicni funkce a zlepSeni prichodnosti dychacich cest ma vliv fyzicka aktivita.
Cviceni pfinasi zdravotni vyhody, zlepSuje drzeni téla, snizuje potifebu antibiotické 1écby.
Pfinasi aleirizika, o kterych by méli byt rodice a déti informovani. Jedna se napf.
0 dehydrataci, hemoptyzu, hypoglykemii. Pokud se fidi doporucenimi, témto disledkiim
ve vétSiné pifipadli mohou nemocni nebo jejich rodi¢e zabranit nebo by je méli umét fesit.
Dil¢i cile bakaléatské prace byly splnény.

Dohledané poznatky by mohly byt pouZzity pro vSeobecné sestry, které cht&ji pracovat
s détmi s CF. Piinosem této prace mize byt také nasledna schopnost vSeobecnych sester

obhajit si, pro¢ jsou pravé tyto aspekty péce o déti s CF dulezité.
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SEZNAM ZKRATEK

BMI
CF
CFRD
CFTR
DDD
DXA
FEV1

MZ CR

Index télesné hmotnosti (body mass index)
Cysticka fibroza

Diabetes vazany na cystickou fibrozu
Transmembranovy regulator vodivosti
Doporucena denni davka

Kostni denzitometrie

Objem usilovného vydechu za jednu sekundu

Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky
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