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UVOD

Cysticka fibréza (CF) je nejcastéjsi dédicné onemocnéni kavkazské populace.
S vyskytem (tidaje zalozené na datech od zavedeni celoplosného novorozeneckého screeningu
CF v CR od fijna 2009) 1: 6 330 se fadi mezi vzacna onemocnéni. V CR bylo k 31. 1. 2014
registrovano celkem 584 nemocnych, z nich 355 ve véku do zavrseni 19 let. Kazdy zhruba
27. Clovek v Ceské populaci je zdravym nosiCem mutace genu pro CF. (Skalicka, 2014).
Od doby, kdy byla cysticka fibroza poprvé popsana v roce 1938, doslo v této oblasti k mnoha
objeviim a inovacim, z nichz kazdd ma hluboky dopad na pfeziti, riist a kvalitu zivota.
Naptiklad zavedeni enterosolventnich mikrosfér pankreatického enzymu zvysilo absorpci tuku
a zlepsilo nutri¢ni stav. V¢asna detekce CF pomoci novorozeneckého screeningu usnadnila
rychlou nutri¢ni intervenci u kojenct s vysokym rizikem malnutrice (Mason a Rogol, 2022).
Navzdory vyznamnému pokroku v oc¢ekavané délce zivota, zdstava cysticka fibroza zivot
ohrozujicim genetickym onemocnénim (Schindler et al., 2015). Specializovana péce o pacienty
s onemocnénim cystickd fibroza vedla k dramatickému zlepSeni pieziti pacientd s timto
onemocnénim. ZlepSend diagnostika a symptomatickd 1écba, zlepsSila zdravi a vyhlidky
na preziti osob s timto onemocnénim. Stfedni délka Zivota pacientll s timto onemocnénim
se neustale zvySuje, vV soucasné dobé¢ je délka Zivota osob s cystickou fibrézou primérné 40 let
(Smyth et al., 2014). Nemocni s CF navstévuji CF centra kvuli své péci, maji lepsi zdravotni
stav a lepsi funkce plic nez ti, ktefi je nenavstévuji. CF centrum se tak stalo vzorem péce o lidi
s CF, pacientim by méla byt poskytnuta plna péce centra nebo by jim méla byt poskytnuta
mistni fizena péce pod dohledem centra. Ramec CF centra je tvofen multidisciplinarnim tymem
(MDT), propojenim s dalSimi Iékafskymi a chirurgickymi specializacemi, které dohromady
umozinuji MDT poskytovat troven péce, kterd odpovida komplexnim lékatskym vyzvam této
nemoci pomoci efektivni diagnostiky a holistickych lé¢ebnych programti. Centra CF pro déti
a dospélé maji mnoho spoleénych rysi. Vzhledem k tomu, Ze se zdravotni stav déti
a dospivajicich neustale zlepSuje, je v pediatrické péci kladen diiraz na prevenci progrese
onemocnéni. Morbidita a téméf veSkera mortalita spojend s CF se pfesunula na dospélé. Jeste
Pravidelna setkani mezi tymy a sdilené protokoly mohou mladym dospélym usnadnit proces
piechodu a minimalizovat zmény v jejich 1é€be. O déti s CF je péce prevedena na sluzby pro

dospélé kolem jejich 17./19. roku Zivota (Conway et al., 2014).



Cilem bakalatské prace bylo sumarizovat aktudlni dohledané publikované poznatky

0 problematice zivota ditéte s onemocnénim cysticka fibroza.
Cil prace byl dale definovan ve tfech dil¢ich cilech:

1) Sumarizovat aktudlni dohledané publikované poznatky o vyzivé déti s cystickou
fibrézou

2) Sumarizovat aktudlni dohledané publikované poznatky o hygienické péc¢i a prevenci
infekci u déti s cystickou fibrézou

3) Sumarizovat aktualni dohledané publikované poznatky 0 roli détské sestry pfi

poskytovani oSetfovatelské péce détem s cystickou fibrozou

Jako vstupni studijni literatura k problematice byly prostudovany publikace:
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Schindler, T., Michel, S., & Wilson, A. W. M. (2015). Nutrition Management of Cystic Fibrosis
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1 POPIS RESERSNI CINNOSTI

V nésledujicim textu je podrobné popsana resersni ¢innost, na zaklad¢, které doslo

k dohledavani validnich zdroju pro tvorbu prace.
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Apetite 1 ¢lanek
Biomedicines 1 ¢lanek
BMC Pulmonary Medicine 1 ¢lanek
BMJ 1 ¢lanek
Clinical Nutrition 2 ¢lanky
Deutches Arzteblatt International 1 ¢lanek
Children 1 ¢lanek
Frontiers in Endocrinology 1 ¢lanek
Infection Control & Hospital Epidemiology 1 ¢lanek
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Journal of Clinical Medicine 1 ¢lanek
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Pediatrics and Child Health 1 ¢lanek
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Pediatrie pro praxi 1 ¢lanek
Pediatric nursing 1 ¢lanek
Paediatric Respiratory Reviews 3 ¢lanky
Thorax 1 ¢lanek

4

Pro tvorbu teoretickych vychodisek bylo pouzito 34 ¢lankd.
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2 PREHLED PUBLIKOVANYCH POZNATKU

2.1 CYSTICKA FIBROZA

Cysticka fibréza neboli mukoviscidéza je multisystémové onemocnéni, které v rizné
mife postihuje vice organovych systémd, plice, slinivku biisni, ale také horni dychaci cesty,
jatra, stfeva a reproduk¢ni organy. Vzhledem k tomu, Ze cysticka fibréza se dédi autozomalné
recesivnim vzorem, sourozenci postizenych déti maji 25% Sanci, ze budou postizeni a méli
by byt testovani na onemocnéni, at’ uz maji pfiznaky ¢i nikoli. Cysticka fibroza je zpisobena
dysfunkci chloridovych kanalti exokrinnich zlaz, zptisobené mutaci genu produkujici protein
CFTR anglicky Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator. Defekt vede ke snizené
sekreci chloridli a nésledné ke zvySené absorpci sodiku pies epitelidlni sodikové kandly
a odstranéni vody ze sekretd, které jsou proto abnormalné viskozni (Naehrig et al., 2017).
Nedostatek adekvatniho fungovéani proteinu CFTR skutecné zplsobuje naruseni transportu
sodikovych a chloridovych iontil pfes bunééné membrany, coz vede k zahusténi sekrece hlenu
v organech v celém téle, véetné plic, jater, slinivky bfisni, Zluéniku a stiev. V plicich zahustény
hlen ulpiva na povrchu dychacich cest, coz vede ke snizeni mukociliarni clearance a zvysenému
riziku zanétu a infekce. Ve slinivce bfisni zahusténé sekrety ucpavaji nitropankreatické vyvody,
coz snizuje dodavku travicich enzymi do stfev a zhorSuje vsttebavani kli¢ovych Zivin. Stfevni
malabsorpce v kombinaci se zvySenou metabolickou potifebou k dosazeni homeostazy vede
Kk problémum pfi zajistovani adekvatniho nutriéniho pfijmu. Pacienti s CF jsou tedy kromé
plicnich projevi nachylni k malnutrici, nedostatku vitamint a $patnému ristu (Mariotti Zani et

al., 2023).

Zavaznost onemocnéni v jednotlivém piipad¢ castecné zavisi na rizné organové
citlivosti a na geneticky podminéné funkci proteinu CFTR, 99 % postizenych muzskych
pacientii je neplodnych kvili obstrukéni azoospermii a 87 % pacienti mé exokrinni
pankreatickou insuficienci. Exokrinni pankreaticka insuficience (PI) je charakteristickym
typem organového postizeni u cystické fibrozy, problém, ktery se obvykle projevuje v prvnim
roce zivota a vyzaduje lécbu celozivotni suplementaci pankreatickych enzymi,
vysokokalorickou dietu s vysokym obsahem tukd. Projevuje se objemnou, tukovou, lesklou,
zapachajici, kaSovitou stolici, bfi§nimi ptiznaky, dystrofii a nedostatkem vitaminti rozpustnych
v tucich (napt. hemolytickd anémie z nedostatku vitaminu E) a stopovych prvkl (napt. zinkova
dermatdza). Pacienti s primarni pankreatickou insuficienci maji zvySené riziko chronické nebo

rekurentni pankreatitidy. Diagndza cystické fibrozy vyzaduje alesponn jeden klinicky rys
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onemocnéni, anamnézu sourozence s timto onemocnénim, pozitivnhi novorozenecky
screeningovy test nebo prikaz dysfunkce CFTR, tu lze stanovit potnim testem, molekularné
genetickym testem nebo v individualnich pfipadech elektrofyziologickymi metodami (Naehrig
et al., 2017). Onemocnéni cysticka fibr6za ma mnoho komplikaci. Gastrointestinalni
komplikace jsou u pacientii s CF extrémné Casté. Mekoniovy ileus se vyskytuje u 10 % az 20 %
novorozencl s CF. Ackoli mirné ptipady lze 1éCit konzervativné, vétSina pripadi vyzaduje
chirurgicky zakrok. Vétsina pacientl s CF ma pansinusitidu. Nosni polypdza se vyskytuje u déti
(18 %) a dospivajicich (45 %). Dalsi komplikaci mize byt diabetes souvisejici s CF, ktery
se vyskytuje u 30 % lidi s CF ve v€ku 25 let nebo starSich, ale miize byt pfitomen i u mladSich
pacientii s CF u pacientll s pankreatickou insuficienci je pravdépodobnéjsi, ze budou mit
poruchu funkce buné€k ostritvkl. Kazdoroc¢ni screening diabetu pomoci oralniho glukézového
toleran¢niho testu se doporucuje u vSech lidi s CF ve véku 10 let nebo starSich nebo u osob

s nevysvétlitelnym ubytkem hmotnosti nebo poklesem funkce plic (Goetz a Ren, 2019).

V Ceské republice, se od fjna roku 2009 provadi celoplo§ny novorozenecky screening.
Tento screening umozni zachytit déti s CF do 2 mésict véku, kdy jesté u velké vétsiny z nich,
nejsou rozvinuté priznaky onemocnéni. Nelze se ale spoléhat pouze na novorozenecky
screening, je nutné myslet na moznost cystické fibrozy i u déti, které prosly jako ve screeningu
jako negativni, a v pfipad€, Ze se u nich vyskytly jakékoliv pfiznaky onemocnéni, je nutné
indikovat potni test. U tohoto onemocnéni je dillezité v€asné urceni diagndzy a zahijeni 1écby.
Moderni 1é¢ba cystické fibrozy se opira o Standardy péce o nemocné cystickou fibrozou:

evropsky konsensus Evropské spole¢nosti pro CF (ECFS). (Skalicka, 2014).

Hlavnim cilem 1écby CF je zlepSeni mukociliarni clearance, ktera je narusena zdkladnim
defektem onemocnéni, pomoci aktivni respiracni terapie, cviceni a sekretolytické terapie
a k prevenci a potlaceni chronické bakterialni infekce antibiotiky. Respira¢ni terapie pod
vedenim fyzikalniho terapeuta zahrnuje techniky, které mize pacient provadét samostatné,
vcetné inhalace, i¢inného odkasSlavani, mobilizace sekreti a pouzivani hrudnich svalii. Sport
a cviceni posiluji respiracni terapii. ZlepSena diagnostika a symptomaticka lécba, zlepsila
zdravi a vyhlidky na pteZiti osob s timto onemocnénim. Stfedni délka Zivota pacienti s timto
onemocnénim se neustale zvysuje, vV soucasné dob¢ je délka Zivota osob s cystickou fibrézou
pramérné 40 let. O pacienty by se méla starat specializovand centra pro cystickou fibrézu v uzké

spolupraci s jejich 1ékafi primarni péce (Smyth et al., 2014).
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2.2 VYZIVA DITETE S CYSTICKOU FIBROZOU

V soucasn¢ dob¢ je dosazeni a udrzeni optimalniho nutri¢niho stavu povazovano
za kritickou slozku péce o CF. Podvyziva byla diive povazovana za nevyhnutelny dusledek
CF. Starsi ptipravky pankreatickych enzymil nebyly enterosolventni a v dusledku toho, byla
velka ¢ast enzymu zni¢ena zalude¢ni kyselinou, coz vedlo k pfiznakim steatorey, kdykoli
pacienti s CF konzumovali tuk ve své stravé. Nizkotuéna dieta byla doporuc¢ovana po mnoho
let jako zplsob kontroly pfiznakd, dusledkem ale byla tézkd podvyziva z divodu
nedostate¢ného kalorického piijmu, coz vedlo Casto ke Spatnému rustu. Na zakladé evoluce
enterosolventnich enzymi v 70. letech 20. stoleti a vysledku studii z 80. let, které ukazaly,
ze dieta s vysokym obsahem tukli vedla ke zlepSeni stavu vyzivy a delSimu pieziti, doslo
ke zméné nutri¢niho managementu CF. Casto u déti s CF dochézi ke $patné chuti k jidlu,
Spatnému piijmu potravy a nutricnimu stavu. K tomu pfispiva mnoho faktord jako jsou biisni
symptomy, zacpa, bolesti bficha, opozdéné vyprazdilovani zaludku, zvySend dechova prace
a fada psychosocidlnich a socioekonomickych faktort (Schindler et al., 2015). Optimalni
nutri¢ni péce a podpora by tedy méla byt nedilnou soucasti 1é€by onemocnéni s cilem zlepsit
klinické vysledky a ocekavanou délku zivota. Cil nutriéni podpory v pé¢i o CF by mél zacit co
nejdiive po diagnoze a zahrnovat dosaZeni optimalniho nutri¢niho stavu pro podporu riistovych
fazi avyvoje puberty u déti, které¢ dale podpoii udrzeni optimalniho nutricniho stavu
Vv dospélosti. Pokud oralni pfijem kalorii neni dostacujici k dosaZeni antropometrickych
nutri¢nich cilti, méla by byt zahdjena dopliikova enteralni vyziva, aby se zlepsil rist a nutri¢ni
stav. Existuji rlizna zafizeni, vzorce a nacasovani pro enteralni vyZivu, piistup je vSak nakonec
uréen preferenci pacienta a jeho klinickym stavem. Mezi zpisoby pro enterdlni vyZivu jsou
nejéastéji pouzivané gastrostomické sondy, zejména pro dlouhodobou enteralni vyzivu. Jakmile
je CF diagnostikovéna, je v ramci rutinni péce o CF doporuc¢eno hodnoceni antropometrickych
parametrii odraZejicich nutriéni stav s cilem dosdhnout nutricniho stavu srovnatelného
se zdravymi détmi. PouZivané referencni parametry jsou odlisné v zavislosti na véku a bazalnim
nutri¢nim stavu (Mariotti et al., 2023).

Pro kojence a déti s CF je vyziva povazovana za adekvatni, pokud je rst podobny
jako u vé€kove odpovidajici populace bez CF. U dospélych s CF je prahem specificky cil indexu
télesné hmotnosti (BMI) pro Zeny a muze. U starSich déti a dospélych s CF vSak zaméteni pouze
na cile BMI plné nedefinuje nutri¢ni stav. Turck a kolegové vyjadfili obavy z rostouci
prevalence nadvahy a obezity jako matouciho faktoru pro pochopeni stavu vyzivy. To znamena,

7e zvysend hmotnost nemusi nutné korelovat s lepsi funkci plic, vysoka tukova hmota, ale nizka
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svalovd hmota ve skuteCnosti pfedpovida Spatnou prognézu onemocnéni CF (Turck et al.,
2016). U kojenct a déti mladsich dvou let by se k hodnoceni rustu mély pouzivat percentily
hmotnosti, vySky a hmotnosti na délku. U déti ve v€ku od dvou do 18 let miize byt nutricni stav
hodnocen podle BMI, s doporuc¢enim z grafii Centra pro kontrolu nemoci (CDC) dosahnout
a udrzet percentil BMI rovny nebo vétsi nez 50. Smérnice Cystic Fibrosis Foundation (CFF)
doporucuji provadét mésicni hodnoceni antropometrickych parametrt az do Sesti mésict zivota
a poté kazdy jeden az dva mésice od Sesti mésicti do jednoho roku zivota. Je vSak nezbytné
zamgéfit zvlastni pozornost na stav vyzivy béhem prvnich 12 mésict po diagnéze CF, a to jak
V prvnim roce zivota, tak v obdobi piedpuberty. Smérnice ESPEN-ESPGHAN tedy doporucuji
sledovani rstové kliniky kazdé 1 az 2 tydny, poté mési¢n¢ béhem prvnich dvanacti mésicti
zivota. U starSich déti a dospé€lych se doporucuje vysetieni nejméné kazdé 3 meésice. Pacienti,
ktefi nespliiuji tato kritéria pro délku a hmotnost, by m¢li mit ¢ast&jsi sledovani. Pokyny
ESPEN-ESPGHAN také doporucuji kazdoroc¢ni sledovani biochemickych markerit malnutrice,
vcetné krevniho obrazu, stavu Zeleza, hladin vitamint, jaternich funkci a méfeni elektrolyta.
Vsichni pacienti s CF by méli ro¢n¢ podstoupit ordlni glukézovy tolerancni test, poc¢inaje
10 lety véku. Soucasti hodnoceni nutri¢niho stavu by méla byt dietni revize, minimalné kazdé
3 mésice u déti a dospivajicich (Mariotti Zani et al., 2023).

Pacienti s CF maji snizenou absorpci tuku, coz vede k deficitu vitamint rozpustnych
v tucich i u pacientli s adekvatni ndhradou pankreatickych enzymu. Doporucuje se, aby byly
tyto hladiny vitaminQ kontrolovany pii diagnéze a kazdoro¢ng, s naslednou vhodnou
suplementaci. U déti s CF je nezbytné myslet na vitamin D a vapnik. Vitamin D je dulezity,
protoze napomaha vstiebavani vapniku a je zasadni pro zdravi kosti. K nedostatku vitaminu D
a vapniku mlze ptispivat nizky pfijem, gastrointestinalni malabsorpce a zvySena ztrata vapniku
stolici. Ve srovnani s béZznou populaci maji déti s CF vyssi prevalenci osteopenie a zvysené
riziko zlomenin. V¢asny zasah suplementaci vapniku a vitaminu D muze tato rizika vyfesit,
doporucuje se rutinné¢ méfit vapnik a konzumovat potraviny bohaté na vapnik napiiklad mlécné
vyrobky. U déti s CF je také ¢astym nélezem nedostatek vitaminu E. Potieba vitaminu E u ditéte
se miiZze zvysit s vyssi irovni oxida¢niho stresu béhem exacerbace plicni CF a s chronickymi
respiracnimi infekcemi (Patel et al., 2022).

Standardem péce o pacienty s CF je vyssi kaloricky pfijem nez u zdravych jedinct,
protoze jsou nachylni k energetickému deficitu v disledku nerovnovadhy mezi energetickym
pfijmem a energetickymi ztratami a potiebami (Mariotti et al., 2023). Podvyzivené déti mohou
zvysit piijem energie ¢astéjsim jidlem nebo obohacovanim jidla (tj. pfidanim oleje nebo tuku

navic) a konzumaci kaloricky bohatSich potravin. Tito pacienti by méli byt povzbuzovani
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k tomu, aby jedli stravu s vysokym obsahem tuku a konzumaci svacin s vysokym obsahem
tuku, pokud je pfiristek hmotnosti nizky. Dietologové CF mohou poskytnout rady ohledné
potravin, které mohou zvysit pfiristek hmotnosti, v€etné¢ ptidani rostlinnych olejii bohatych
na linolovou kyselinu, mésla, oleje, syru a smetany do potravin. Pomoci mize také podpora
malych cCastych jidel a svacin. Lidé s CF, zejména déti a dospivajici, asto nejsou schopni
spotfebovat dostatek energie na prekonani nedostatkd kvili neefektivnimu vyuzivani energie
a zvySenym energetickym potfebam. Psychosocidlni problémy, jako je stres a nedodrzovani
1é€by, mohou pfispivat k nedostatku energie. Plicni zanét, nepohodli souvisejici
S gastrointestinalnimi problémy (gastroezofagealni reflux, zacpa, obstruk¢ni syndrom
distalniho stfeva, bakterialni prertistani) a vedlejsi u¢inky 1€k mohou také snizovat chut k jidlu
a naruSovat cile ptijmu (Turck et al., 2016).

U déti s CF casto dochazi ke konfliktu béhem jidla, ktery miize byt zvIasté vyrazny
v rodinach malych déti s CF, protoze rodice citi tlak na dodrZzovéani vyZzivovych smérnic
tykajicich se kalorického piijmu. Je prokdzano, ze déti s CF vykazuji problematictéjsi
stravovaci chovani, jako je plac, kituceni, vyplivovani jidla a odchazeni od stolu, ve srovnani
se zdravymi détmi, zatimco rodice se zapojuji do neuziteCnych pfistupt, jako je premlouvani,
uplaceni nebo nuceni svého ditéte k jidlu. Neni divu, ze drsnéjsi pistupy rodic¢ti beéhem jidla
byly negativné spojeny s celkovou spotiebou kalorii. Kombinace behavioralnich strategii
S nutri¢nimi intervencemi v 1é¢bé déti s podvahou s CF je spojena s vétSim prirastkem
hmotnosti a kalorickym pfijmem. Dovednosti ziskané rodici v oblasti fizeni chovani lze také
aplikovat na dal$i potencidlné obtizné scénafe CF, jako je polykani 1ékti a dodrzovani
fyzioterapie (Li et al., 2023). Papantoni et al., provedli studii, k zjisténi apetetivnich vlastnosti
déti s CF. Rodice déti navstévujici Johns Hopkins Pediatric CF Clinic vyplnili pii bézné
navstévé kliniky dotaznik Child Eating Behavior Questionnaire (CEBQ). Odpovédi byly
korelovany s antropometrickymi a jinymi klinickymi udaji. Studie zkoumala vztah mezi
apetitnimi charakteristikami a stavem vyzivy u déti s CF. Hlavnim zjisténim studie bylo,
ze vyssi skore v subskalach vyhybani se jidlu (pomalost v jidle) bylo spojeno s niz§im z-skore
indexu télesné hmotnosti a vyssi skore v subskalach pfistupu k jidlu (reakce na jidlo, pozitek
Z jidla, emocni prejidani) s vy$sim BMI z-skore. Déti s pomlickami na krmeni (tj. Zalude¢ni
sondou nebo léky stimulujicimi chut’ k jidlu) prokazaly vétsi vyhybani se jidlu (pomalost
v jidle) a mensi pfistup k jidlu (pozitek z jidla) ve srovnani s détmi bez pomiicek. Déti
s pankreatickou insuficienci také prokazaly vétsi vyhybani se jidlu a pomalost v jidle. Studie

dospéla k zaveéru, ze CEBQ lze pouzit v klinickém prostiedi k identifikaci déti s CF
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s apetetivnimi vlastnostmi spojenymi s obtizemi pfibirat na vaze, a Ze tyto déti by mohly

Vzhledem k patogenezi onemocnéni malabsorpci a kvili energetickému deficitu
je standardem péce o pacienty s CF vysoko kaloricka a tu¢na dieta s pankreatickou enzymovou
substitucni terapii (PERT) a peroralni suplementaci vitaminy. Enzymovéa substitucni terapie
slinivky bfi$ni je standardem péce v 1écbé CF za ucelem udrzeni adekvatniho nutri¢niho stavu.
PERT vyzaduje 80—90 % pacientli s CF. PERT znamena oralni podavani a dodavani exogennich
pankreatickych enzymii, zejména lipadzy, amyldzy a proteazy, do duodena, aby se zajistilo
traveni tukl a bilkovin. Pankreatické enzymy se podavaji jako enterosolventni mikrotablety
nebo mikrokuli¢ky, ¢imz je chrani pred degradaci zalude¢ni kyseliny a zajist'uji jejich aktivaci
v alkalickém prostfedi (Mariotti et al., 2023). Fyziologicky fungujici slinivka vylucuje
do dvanactniku travici enzymy a hydrogenuhli¢itan pro traveni makrozivin, jako jsou
bilkoviny, tuky a $krob. CF je nejéastéjsi pfi¢inou exokrinni pankreatickou insuficienci (EPI)
v détské populaci. Podle ECFSPR—Annual Data Report 2020 bylo procento pacientl
Z Rumunska, kteti méli pankreatickou nedostatecnost a dostavali pankreaticky enzym, 98 %.
U EPI je v duasledku CF sekrece traviciho enzymu slinivky bfisni vyrazné sniZzena a mnoZzstvi
bikarbonatu je snizeno v dusledku obstrukce pankreatickych vyvodl a abnormadlni sekrece.
Pankreas déti s CF a EPI je zmenSeny, s vyznamnou fibr6zou, cystami a nahradou tuku. Kdyz
slinivka neprodukuje fyziologické mnozstvi travicich enzymu, vede to k malabsorpci tukd,
bilkovin a sacharidu. Klinicky se u déti muze projevit podvyziva, slaby pfirtistek na vaze nebo
ztrata hmotnosti a gastrointestinalni symptomy, jako je abdomindlni distenze, steatorea, bolest
bficha, plynatost, prijem a rektalni prolaps. Také, kdyz tuky nejsou dostatecné traveny, existuje
vyznamné riziko zacpy nebo jinych zavaznych komplikaci, jako je syndrom distalni stievni
obstrukce. Existuji pfimé a nepfimé metody pro testovani exokrinni funkce pankreatu. V détské
populaci jsou piimé testy nevhodné, protoZze vyZzaduji endoskopii, ndkladny a invazivni postup.
Jejich vysoka specificita a senzitivita jsou vSak povazovany za zlaty standard pro hodnoceni

exokrinni funkce pankreatu (Ritivoiu et al., 2023).

Pokles hmotnosti a zhorSeni plicnich funkci u déti s CF ¢asto piedchazi cystic fibrosis
related diabetes mellitus (CFRD). Diabetes mellitus souvisejici s cystickou fibrézou
je nejéastéjsi endokrinni komplikaci cystické fibrozy, ktera postihuje vice nez 50 % pacientt
do 4. dekéady zivota. Lécba CFRD je spojena se zlepsenim télesné hmotnosti a plicnich funkci
a snizenim poctu plicnich exacerbaci, proto je dilezit¢ dbat na dostatecny nutricni stav déti.

Diabetes mellitus souvisejici s cystickou fibrozou je u pacienti s CF s postupujicim veékem
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CastéjSi. Vzacny je u malych déti, prevalence CFRD dosahuje 20 % mezi adolescenty
a prevysuje 50 % mezi dospelymi s CF. CFRD je castéj$i u zen nez u muzi z divodu, které
zustavaji nejasné. Obecna zlepSeni péce o CF v oblastech 1éCby infekci, ¢isténi dychacich cest
a vyzivy pfinesla vyznamné prodlouzeni oc¢ekavané délky zivota. V disledku toho se vice
pacient s CF dostane do pozd¢jSich fazi dospélosti, coz znamena, ze CFRD bude
pravdépodobné castéjsi. Patogeneze CFRD je mnohostranna. Prevladajicim defektem u CFRD
je ztrata produkce inzulinu v disledku exokrinni insuficience pankreatu, zanétu a destrukce
betabunék. Vzhledem k zavaznosti klinického zhorSeni, které Casto predchéazi diagnoze CFRD,
a dikaziim, ze 1éCba pomaha tento pokles zmirnit, doporucuji Nadace pro cystickou fibrozu
(CFF) a Americkd diabetickd asociace (ADA), aby vSichni pacienti s CF podstupovali
kazdoro¢ni screening diabetu oralni glukdzovy toleranéni test (OGTT) zacinajici ve veku 10 let.
Zhruba v tomto v€ku za¢ina prevalence diabetu u pacientd s CF prudce naristat (Kim, 2016).
Diabetes spojeny s CF u jedincii s diagnostikovanou cystickou fibrozou se projevuje jako
samostatnd varianta. Rozvoj CFRD je slozit¢ spojen s oxida¢nim stresem. UdrZeni bunécné
funkce za normalnich podminek zavisi na jemné rovnovaze mezi reaktivnimi formami kysliku
(ROS) a jejich plisobenim antioxidantli. Nicméné v souvislosti s CF dochazi k atypické
nadmérné tvorbé ROS, coz vede ke Skodlivym ucinklim na pankreatické B-buiiky odpovédné
za uvoliovani inzulinu. Vyslednd naruSena sekrece inzulinu iniciuje nastup gluk6ézové
intolerance, ktera je charakteristickym znakem CFRD. K dal$imu zhorSeni stavu miZze
chronicky zanét charakteristicky pro CF zesilit oxidacni stres, a tim urychlit progresi CFRD.
Ve své studii Pinzaru et al., u kohorty mladych pacienti (ve véku 10-18 let) po oralnim
gluk6zovém toleran¢nim testu, dosli k zavéru, ze déti s cystickou fibrézou vykazovaly vyssi
oxida¢ni stres a horS$i metabolismus gluk6zy. Nutriéni doporu¢eni mohou pomoci oddalit
nastup CFRD. V samostatném vyzkumu, ktery provedli Pinzaru et al., bylo zjisténo,
ze pritomnost vadného proteinu CFTR zesilila naruSeny antioxida¢ni obranny mechanismus

B bunék, coz je ¢ini nachylnéjsimi k vyskytu oxida¢niho stresu (Pinzaru et al., 2023).

Pii hospitalizaci ditéte s CF je dllezité dbat na hodnoceni nutri¢niho stavu. Déti, které
jsou pfijaty do nemocnice, jsou vystaveny riziku rozvoje podvyzivy, zejména déti se zakladnim
onemocnénim. Vysoké procento akutni i chronické podvyzivy bylo hlaSeno v raznych
zapadnich zemich po mnoho let. V poslednich letech bylo vyvinuto n€kolik nastroji nutriéniho
screeningu pro hospitalizované déti. Bylo zjisténo, ze az u 20-50 % déti se nutri¢ni stav béhem
pfijeti zhorsi. Dillezitost vcasné identifikace nutri¢niho rizika a nasledné vhodného nutri¢niho

managementu je zdiraznovana jiz mnoho let a byly vyvinuty Cetné nutriéni screeningové
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nastroje pro dosp€lé a déti. V soucasné dob¢ je pro déti pfijaté do nemocnice k dispozici
6 screeningovych nastrojii. Skoére nutri¢niho rizika (NRS). Pediatrické skore nutriéniho rizika
(PNRS). Screeningovy nastroj pro hodnoceni malnutrice v pediatrii (STAMP). Subjektivni
globalni nutri¢ni hodnoceni (SGNA). Pediatrické Yorkhillovo skore podvyzivy (PYMNS).
Screeningovy nastroj pro riziko zhor§eného nutri¢niho stavu a rastu (STRONG Kkids). Vsech
Sest screeningovych ndstroji pouziva skorovaci systém k rozdéleni nutricniho rizika
do 3 skupin, nizké, stfedni a vysoké riziko malnutrice. Kazda polozka nastroji nese urcity pocet
bodii (v rozmezi 0 az 2) a celkovy pocet bodii, celkové skore odrazi stupen nutricniho rizika
pacienta. Pfid€lovani bodu v ramci kazdého néstroje a nasledné¢ i maximalni celkové skore
a hrani¢ni body pro klasifikaci rizikovych skupin je vSak odlisné. Proto pfi pouziti téchto
riznych skorovacich systémil existuji podstatné rozdily v procentech pacienti v kazdé rizikové
skupin¢ (Joosten a Hulst, 2014). Nutri¢ni stav ditéte se také hodnoti pomoci antropometrie.
Fyzické hodnoceni pomoci vah, délkovych desek, stadiometrii a paskovych méfidel se provadi
métfeni hmotnosti, délky, vysky, obvodu hlavy a obvodu paze. Ziskand méfeni jsou poté
porovndna s medidnem a smérodatnou odchylkou rustovych standardt specifickych pro vék
a pohlavi, aby se ziskaly standardizované miry (tj.Z- skore). Z-skore nizsi nez 2 je povaZzovano
za ukazatel $patného nutri¢niho stavu (Frongillo et al.,2014). Navzdory celkovému zlepSeni
nutri¢nich ukazatelti vSak délka a vySka zlstavaji nizsi nez u bézné populace (medidn délky
31,5 % pro vék <24 mésict; stfedni vyska 38,7 % pro vék 2—-19 let). Toto je 1 nadale dlleZitou
oblasti zkoumdni, protoze vySka v raném détstvi je spojena s vySkou v dospélosti.
Ve skute¢nosti Mason a Rogol zjistili, Ze maximalni méfeni vysky ve véku 2 az 4 let vysoce
koreluji s maximalni vySkou dospélého ve véku 18 nebo 19 let. Dale déti, které si udrzuji
vekovou vySku nad 50 centil maji vysS§i FEV1ve véku 6 nebo 7 let nez ti, kteti maji vékovou

vysku nizsi nez 50 centil po dobu alespon 1 roku (Mason a Rogol, 2022).

Bashir et al., provedli prifezovou studii Pediatrické poruchy piijmu potravy (PFD)
udéti sCF. PFD zahrnuje Spatny oralni pfijem S pfidruzenou I€kaiskou, nutricni,
psychosocialni dysfunkci nebo dysfunkci stravovacich dovednosti. Bashir et al., predpokladali,
ze PFD je bézna u déti s CF a zaméfili se na kategorizaci dysfunkce krmeni napfi¢ rznymi
doménami u déti s CF. U déti s CF ve véku 2-17 let, byla provedena observac¢ni prafezova
studie, ktera shromazd’ovala data antropometrii, nutri¢éni udaje, stravovaci dovednosti
a psychosocialni funkce. Ze 103 déti ve studii m¢lo 62 (60,1 %) PFD, 7 déti (6,8 %) bylo
podvyzivenych, 10 (9,7%) potiebovalo enteralni vyzivu a 30 (29,1%) potiebovalo oralni

vysokoenergetické napoje. Diverzita stravy byla snizena u 42 déti (41,5 %), 1 dit€¢ mélo
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dysfunkeci stravovacich dovednosti a 11 (10,8 %) splnilo kritéria pro psychosocialni dysfunkci.
Zavérem studie bylo, ze 2/3 déti s CF ma PFD a mnoho z nich ma $patnou diverzitu stravy
(Bashir et al., 2023).

2.3 HYGIENICKA PECE A PREVENCE INFEKCI

U pacienti s CF je dulezit¢ dbat na daslednou hygienu dutiny tstni
z divodu hyposalivace, snizenému mnozstvi slin, v extrémnich pfipadech az xerostomii,
ke které u pacientti s CF dochazi. Hyposalivace muize byt disledkem jejich komorbidit, deficitu
vitamini nebo byt vedlejSim u¢inkem farmakoterapie. Bez ohledu na patomechanismus
poruchy vSak muize snizena sekrece slin vést k mnoha neptijemnym a obtiznym projeviim, jako
jsou zanéty ust, paleni jazyka, poruchy vnimani chuti, potize s pfijimanim potravy, sklon
k tvorb¢é viedi nebo plisnové infekce. Aby bylo zachovano zdravi dutiny ustni, je dulezité
zahdjit péci o dutinu ustni co nejdiive. Je dilezité informovat rodice o moznych abnormalitach,
které se mohou vyskytnout v dutiné ustni ditéte. Kromé toho je dulezité edukovat rodice, jak
provadét hygienické postupy, nejprve u kojence S nevyvinutym chrupem a poté u déti
s vyvinutym chrupem (Pawlaczyk-Kamienska et al., 2022). Pacienti s CF piedstavuji
stomatologickou skupinu s vysokou prioritou a méli by byt pravidelné vySetiovani se zvySenou
prevenci. Prevence zubniho kazu hraje u téchto pacientli kliCovou roli z divodu jejich
nachylnosti k infekei, ktera ovlivituje kvalitu jejich zivota a pteziti. Prevence je lepsi nez 1écba,
a to jak pro oralni, tak pro celkové zdravi. Pravidelné zubni prohlidky jsou dtlezité, protoze
preventivni péce umoznuje zvlddat onemocnéni zubli v raném stadiu, jeSté predtim, nez
je potieba zachovna 1é¢ba. Zubni lékafi posuzuji zdravi Gstni dutiny pacienta, sleduji rast
a vyvoj, vyhodnocuji potfebu jakékoli lécby a davaji doporuceni ke sniZeni rizika vzniku
zubniho kazu. Navstévy zahrnuji také preventivni péci, jako je CiSténi zubt, instruktdz Ustni
hygieny, dietni poradenstvi (Goumghar a Sidqui, 2021). Jak doporucuje Americka akademie
détské stomatologie (AAPD) a American Dental Association (ADA), dit€¢ by m¢lo navstivit
zubniho 1€kafe po profezani prvniho mlééného zubu, nejpozdéji vSak do 12 mésicit véku.
Diiraznym doporuc¢enim béhem této navstévy je kontrolovat, zda jsou hygienické postupy
provadéné rodici u€inné, na zakladé fyzikalniho vySetfeni a anamnézy posoudit rist a vyvoj
ustni dutiny a riziko zubniho kazu a diagnostikovat jakékoli patologické stavy (napiiklad
loZiska kazu). U déti s CF by také mélo byt hodnoceno mnozstvi slin a sucho v tstech.
Pii nedostatku adekvatniho mnozstvi slin lze ocekavat stagnaci bakterialniho biofilmu
v disledku $patného samocisténi dutiny Ustni. Biofilm zlstane nejen na povrchu zubi, ale i na

sliznicich. Xerostomie muze také podporovat afty, slizni¢ni ulceraci, bakteridlni nebo plisiiové
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infekce a halitozu. U téchto pacientd, kteti jsou vystaveni vysokému riziku onemocnéni dutiny
ustni, se dirazné doporucuje, aby kontrolni navstévy zubate byly castéjsi, a to nejen kvili
kontrole zdravi dutiny Ustni a sledovani uspésnosti postupti odstraiiovani bakterialniho biofilmu
ze zubl, jazyka a tvare, ale také povzbudit pacienty k aktivni ucasti na 1€cbé¢, a to jak pomoci
vhodnych opatfeni, tak pomoci vhodnych navykt snizujicich symptomy (Pawlaczyk-
Kamienska et al., 2022).

Abu-Zahra et al zkoumali, stav tstniho zdravi déti s CF. Do studie bylo zapojeno dvacet déti
ve véku 6-18 let z Children’s Hospital of Wisconsin Pulmonary Clinic. Cilem bylo prozkoumat
prevalenci zubniho kazu a defektd skloviny u déti s CF, stejné jako jejich postupy ustni hygieny
a vyuziti zubni péce. Cilem studie bylo také identifikovat potencialni rizikové faktory Spatného
zdravi ustni dutiny u této populace. Vysledky této studie naznacuji, ze déti s CF jsou ohroZeny
zdravim Ustni dutiny kvili vysoké prevalenci defekti zubni skloviny. Studie zjistila,
ze navzdory vysoce kalorické dieté pacientd s CF nedoslo ke zvyseni tvorby zubniho kazu.
Bylo vsak zjisténo znacné mnozstvi defektl skloviny. Studie také zjistila korelaci mezi poctem
antibiotik a Cetnosti a zavaznosti defektd skloviny, coz naznacuje, Zze antibiotika mohou
ptispivat k poSkozeni skloviny beéhem stadia kalcifikace zubi. Studie také zjistila trend poctu
operaci korelujicich se zdvaznosti defektii skloviny a statistickou vyznamnost s poctem operaci
a prevalenci kazii u déti s CF. Tato zjiSténi naznacuji, Ze vicendsobné operace u ditéte v raném
véku mohou mit vliv na kalcifikaci zubti, coZ vede k vysSimu riziku vzniku kazu a trendu
k zavaznéjsim defektim skloviny (Abu-Zahra et al., 2019).

Pacienti s cystickou fibrézou tvoifi zvlaStni skupinu, ktera je ohroZena zvySenou
morbiditou a mortalitou, pokud je infikovana nékolika typy respiracnich patogend. Pacienti
s cystickou fibr6zou mohou byt také zdrojem rezistentnich patogenti, které by se mohly rozsifit
na dal$i pacienty s cystickou fibrézou. PrestoZze vétSinu pacientl s CF sleduji odbornici
Vv centrech pro cystickou fibrozu, je témto pacientim poskytnuta péce i v jinych ambulantnich
zdravotnickych zafizenich. Pfi péci o pacienty s CF by mél zdravotnicky pracovnik dodrzovat
kontaktni opatieni a vSichni pacienti s CF by méli nosit masku po celou dobu své navstévy
s vyjimkou ptipadil, kdy jsou ve vySetiovné. Pacienti s cystickou fibrozou by proto neméli sdilet
prostor v ¢ekarn¢ a misto toho by méli byt umisténi ptimo ve vysettovné (Rathore et al., 2017).
Minulé pokyny pro kontrolu infekce u hospitalizovanych pacientd s CF doporucovaly segregaci
podle stavu patogenu. Pacienti nesouci zavedené prenosné patogeny (B. cepacia komplexni,
MRSA nebo pfenosné, multirezistentni P. aeruginosa kmeny) byli oddéleni od pacienti s CF
bez téchto patogenii a byli pozadéni, aby se nezlcastiiovali Zadnych akci ve wvnitinich

prostorach, kde by se mohli setkat s jinymi pacienty s CF. Tento piistup k segregaci byl zménén
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v nejnovejsich pokynech publikovanych Cystic Fibrosis Foundation. Doporucuje se univerzalni
segregace pacientll s CF nezavisle na jejich mikrobiologickém stavu. Evropské dokumenty
souhlasi s tim, Ze vSichni pacienti s CF by méli byt pfijimani na jednoltizkové liazkové pokoje

s vyhrazenym socialnim zatizenim. Pouze pacienti s CF Zijici ve stejné domacnosti by méli mit

povoleno sdilet pokoje (Schaffer, 2015).

Pokud je provadén u pacienti s CF odbér sputa mély by byt provadény v dobie
vétranych mistnostech, mimo dosah ostatnich pacientii. Vybaveni kliniky, povrchy a pfistroje
by mély byt mezi pacienty ¢istény podle standardnich zasad Infection prevention and Control
Guidelines (IPC) pro ambulantni zafizeni. Ke zkiizené kontaminaci by mohlo dojit z hracek,
knih a pocitacu v ¢ekarné nebo ve vySetifovnach kliniky. Chlupaté a plySové hracky, jako jsou
vycpand zvitata, se obtizné Cisti a mohou obsahovat choroboplodné zarodky a obecné je tfeba
se jim vyhnout v ¢ekarnach na klinikdch a v hernach (Rathore et al., 2017). Dusledna
hygienicka péce je dulezita pro kontrolu a prevenci infekei u pacientt s CF. Kontrola infekce
je zakladni soucasti pée o pacienty s cystickou fibrézou. V domacim prostredi je hlavni
hrozbou kontaminace nebulizaniho zatizeni a zafizeni pro &isténi dychacich cest. Radné
Cisténi, suSeni a véasna vymena star$iho nebo popraskaného zafizeni je klicové (Lands, 2020).
Zatizeni pouzivana pro respiracni terapii nebo pro diagnostické hodnoceni (napt. bronchoskopy
a spirometry) jsou potencialnimi rezervoary nebo prostiedky pro ptenos infekénich organismt.
Cesty ptenosu mohou byt z kontaminovaného zafizeni k pacientovi, z pacienta na pacienta
prostiednictvim kontaminovaného zatfizeni nebo z jednoho mista na téle do dychacich cest
stejného pacienta. Zasobniky zafizeni produkujicich aerosol (napf. nebulizéry) jsou vystaveny
nadmérnému ristu bakterii, které mohou byt aerosolizovany béhem pouzivani zatizeni. Procesy
spravného ¢isténi a sterilizace nebo dezinfekce opakované pouzitelného vybaveni jsou tedy

zakladnimi soucastmi programu prevence infekei lidi s CF (Saiman et al., 2014).

Velka vétSina pacientll s cystickou fibrézou pouzivd k poskytovani zékladnich
lécebnych postupi nebulizator. Mnoho piedepsanych 1€kt se dodava inhalaci a Casto
I nebulizatorem. Proces nebulizace je ¢asové naro¢ny a je tfeba dbat na hygienu a dezinfekci
nebulizatoru, coz zvysuje zatdz pti 16¢bé. Cisténi a dezinfekce nebulizatoru je dilezitym
aspektem péfe o pacienty s cystickou fibrézou, o nedostatecnd dezinfekce muze vést
k bakterialni a plisnové kontaminaci zatizeni (Petrocheilou et al., 2020). Tabataii et al., provedli
studii, kde zkoumali mikrobialni kontaminaci doméacich nebulizatort u déti s cystickou
fibrozou a klinicky dopad na pocet plicnich exacerbaci. Tato observacni priifezova studie byla

provedena na 61 détech s CF v Mofid Children's Hospital, Teheran, od zati 2017 do bfezna
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2018. Vytéry byly provedeny z 61 domacich nebulizérii pouzivanych détmi s diagnézou CF.
Kazdému pacientovi byl odebran soucasny vzorek sputa nebo hluboky vytér z nosohltanu pro
bakterialni a mykotické testovani. Byly pfezkoumany lékaiské zdznamy pacienti a byl
zaznamenan pocet exacerbaci za poslednich 12 mésici pied zatazenim do studie. Vysledky
studie ukazaly, ze bylo kontaminovano 43 (70,5 %) nebulizatort, 31 (50,8 %) naustki, 21 (34,4
%) rezervoara a 11 (18 %) spojovacich hadi¢ek. Zavérem studie bylo, ze vétSina domacich
nebulizéri pouzivanych détmi s CF byla kontaminovana mikroorganismy, coz naznacuje,
ze nebulizéry mohou slouzit jako potencidlni rezervoary patogeni pro plice pacientt.
Pokracujici kolonizace je moznym problémem u téch, ktefi byli nedavno kolonizovani P.
aeruginosaa proto dekontaminace nebulizéru vyzaduje vétsi pozornost, aby se zabranilo
pokracujici infekci (Tabatabaii et al., 2020). CFF doporucuje, aby byly nasledujici kroky
provedeny u nebulizérii pouzivanych v doméacnosti co nejdiive po kazdém pouziti. Dezinfekci
nebulizéru 1ze provadét dvéma metodami. Tepelnou metodou to znamena, vlozit do vrouci vody
a vafit 5 minut nebo vlozit do nadoby vhodné do mikrovinné trouby ponotené do vody a vlozit
do mikrovinné trouby na 5 minut nebo pouzit parni sterilizator. Studenou metodou znamena,
namocit do 70% isopropylalkoholu po dobu 5 minut nebo 3% peroxidu vodiku po dobu 30
minut, poté oplachnout sterilni vodou, nikoli vodou z vodovodu, finalni oplach musi byt
se sterilni nebo filtrovanou vodou a pied uskladnénim nechat ¢asti nebulizatoru vyschnout
na vzduchu (Saiman et al., 2014). Pti mozném kontaktu s kapénkami napf. ucast na ¢isténi
dychacich cest nebo provadéni fyzického vysSetteni se doporucuje pouZzit jednorazovy ochranny

plast’ a masku (Lands, 2020).

Ptistup ke kontrole infekce u pacientl s cystickou fibrozou je Siroky a zasahuje do vSech
sfér zivota. Tato rusiva a neosobni opatieni ovliviiuji témét vSechny interakce, které ma pacient
v ramci své komunity a prostfedi. Motivaci pro pfijeti takovych opatfeni je prevence ziskani
a kolonizace novych patogenti a zachovani funkce plic a celkového zdravi. Opatieni pro
kontrolu infekce jsou zaméiena proti specifickym patogenim CF a také dal$im respiraénim
a nozokomialnim infekénim agens (Haggie a Fitzgerald, 2020). U d&ti s CF je dulezita
prevence plicnich infekci. Spektrum bakteridlnich patogeni, se kterymi se setkavame pii CF
plicnim onemocnéni, se v poslednim desetileti rozsifilo (Schaffer, 2015). Zménéné prostiedi
plic u pacientii s CF poskytuje ideédlni prostor pro rist bakterii. V kojeneckém veku prevlada
Staphylococcus aureus (50 %) s prevalenci vrcholici ve vékové skupiné 6-10 let. Haemophilus
influenzae a P.aeruginosa jsou podobné pievladajici pfiblizné do 5 let s 30-35% prevalenci.

Prevalence P. aeruginosase je nejcastéjsi ve vékoveé skuping 11-17 let s prevalenci vzristajici
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na 37,8 %. P. aeruginosa mize zpiisobit chronickou infekci zptsobujici snizeny rist, rychlejsi
zhorSovani plicnich funkci a progresi do kone¢ného stadia plicniho onemocnéni. Imunizace
je v popiedi snah pfedchazet infekci u vSech déti, a to je stejné dulezité u déti s CF. Imunizace
se také doporucuje pro prevenci vird, které mohou vyvolat exacerbaci nebo zhorSeni dychani
(Hurley et al., 2015). Bakterie jsou vSude a mohou se Sifit az 6 stop, kdyz né¢kdo kasle nebo
kycha. Bakterie se mohou §ifit z jedné osoby na druhou pfimym kontaktem, kdyz si lidé
podavaji ruce, objimaji se nebo libaji. Bakterie se také mohou $ifit nepfimym kontaktem, pokud
se lidé dotknou néceho, na ¢em uz jsou bakterie, naptiklad kliky dvefti, nebo sdilenim véci, jako
jsou sklenice nebo pera. CF Foundation doporucuje, aby lidé s CF byli instruovani, aby se fidili
respiracnimi hygienickymi praktikami, zadrzovani jejich sekreti pfi kaslani nebo kychani, tj.
kaslat do kapesnicku, znecistény kapesnik okamzité vyhodit do odpadkového kose a provadét
hygienu rukou po likvidaci znecisténych kapesnikl. Preferuje se krytd nddoba na odpadky
s noznim peddlem. NejenZe jsou lidé s CF nachylngjsi k infekci, ale 1ékatské studie ukazuji,
ze lidé s CF se mohou mezi sebou §ifit nebo ziskat zvlasté nebezpecné bakterie. Toto je znamé
jako ,,zktizend infekce™ a v zavislosti na situaci mize vést ke zhorseni ptiznakt, poklesu funkce
plic, a dokonce ke smrti. VSichni lidé s CF, bez ohledu na vysledky jejich kultivace dychacich
cest, by méli byt ve vSech prostfedich vzdaleni alesponi Sest stop od ostatnich lidi s CF, aby
se snizilo riziko pfenosu patogenti CF. To neplati pro ¢leny jedné domécnosti. Protoze lidé s
CF jsou nachylné;si k infekei, fyzicka blizkost k ostatnim s touto nemoci je vystavuje vétSimu
riziku, Ze se dostanou a rozsifi tyto bakterie zptisobem, ktery by nemél dopad na osobu bez CF.
Proto je dulezité, aby se lidé s CF drzeli alesponi 6 stop od ostatnich s CF a od kohokoli

s nachlazenim, chfipkou nebo infekci (Saiman et al., 2014).

vvvvvv

anepfimého (kontaminovany predmét infikuje jinou osobu) pfenosu patogeni (Haggie
a Fitzgerald, 2020). CF Foundation doporuduje, aby zdravotnicky personal vykonaval
hygiena rukou podle pokynit CDC a WHO v nasledujicich klinickych situacich, pfed vstupem
do pokoje a pii odchodu z pokoje jakéhokoli pacienta, pfed a po pfimém kontaktu s jakymkoliv
pacientem, pfed nasazenim rukavic a po sejmuti rukavic pro sterilni 1 nesterilni postupy,
po kontaktu s kazi, sliznicemi, respiracnimi sekrety nebo jinymi té€lesnymi tekutinami,
po kontaktu s nezivymi piedméty (vetné lékarského vybaveni) v blizkosti pacienta, které
mohou byt potencidlné kontaminovany respiracnimi sekrety. VSichni zdravotnici, lidé s CF,
rodinni ptislusnici a pratelé by si méli pravidelné myt ruce pomoci dezinfekéniho prostredku

na ruce na bazi alkoholu nebo antimikrobialniho mydla a vody, pokud by ruce mohly byt
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potencialné kontaminovany patogeny (Saiman et al., 2014). Rukavice ¢asto poskytuji falesny
pocit bezpeci. Dobré myti rukou pii vstupu a odchodu z pacientova pokoje je klicové. Klicovy
je snadny pfistup k dfezim nebo Cisticim prostfedkim na bazi alkoholu. Doporucuje
se rodinam, aby se nestyd¢€ly zeptat, zda si lidé pied piichodem do mistnosti umyli ruce (Lands
a Larry, 2020). Doporuceni tykajici se pouzivani osobnich ochrannych prostfedki se mezi
americkymi a evropskymi smérnicemi lisi. Americké pokyny doporucuji zavést univerzalni
kontaktni opatfeni pro vSechny pacienty s CF. Zdravotni¢ti pracovnici jsou zadani, aby
pouzivali rukavice a plasté s dlouhymi rukavy pro vSechny ptilezitosti (i kdyz se predpoklada
pouze kontakt s okolnim prostiedim), zatimco evropské pokyny doporuéuji oblékat si plasté
S dlouhymi rukavy pfi fyzickém kontaktu s pacienty nebo pouzivat zastéry misto plastia

s dlouhymi rukavy (Schaffer, 2015).

Vsechny nedavné doporuc¢ené dokumenty se shoduji na dillezitosti specifikaci ventilace
pro nova lizkova zatfizeni s CF. Nové jednotky CF by mély zvazit poskytnuti podtlakovych
luzkovych a ambulantnich pokojt, aby se snizilo riziko vzdusné kontaminace chodby oddéleni
a spolecnych prostor ambulance. Je tfeba zvazit a optimalizovat rychlost vymény vzduchu na
luzkovych pokojich a v mistnostech pro testovani plicnich funkci. Smérnice doporucuji, aby
standardni mistnosti bez specifikované vymény vzduchu byly ponechany volné mezi
30 minutami a 1 hodinou pied ¢isténim, aby se umoznilo usazeni vSech polétavych ¢astic a poté
byla provedena dezinfekce (Schaffer, 2015). Dodrzovani rutinnich l1é¢ebnych rezimid CF
je spojeno se zlepsenymi vysledky a snizenim nakladi na zdravotni péci v akutni péci. Kvuli
kolonizaci zvlast¢ virulentnimi bakteriemi, které mohou zménit dlouhodoby klinicky prubéh
a plicni funkce pacienta, je nyni standardem péce doporucit, aby se neptibuzni pacienti s CF
vyhybali v§em kontaktim a setkdnim. To ma chranit pacienty pfed kiiZovou kontaminaci,
protoze vétsina pacientl je kolonizovéana jedine¢nymi bakterialnimi kmeny (Bishay a Sawicki,

2016).
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2.4 ROLE DETSKE SESTRY V PECI O DETI S CYSTICKOU
FIBROZOU

Ptestoze je multidisciplinarni tym, ktery se o pacienty s CF stara, robustni, maji sestry
jedine¢nou roli (Mcwilliams, 2019). Role klinické sestry specializované na CF by méla
zahrnovat vzdélavani, a zejména psychosocialni podporu v dilezitych okamzicich, jako jsou
oznameni vysledku screeningu a diagnézy, prvni piijeti do nemocnice, prvni cyklus
intravenoznich antibiotik, druha diagn6za (napft. diabetes souvisejici s CF), ptechod z détské
péce na dospélé, reprodukeni problémy, prenatalni a postnatalni péce, problémy s transplantaci
a koncem zivota. Klinicka sestra specializovana na CF by méla poskytovat podporu
a vzdélavani doma, zejména pro domaci intravendzni antibiotickou terapii, nebuliza¢ni terapii,
enteralni vyzivu a neinvazivni ventilaci. M¢la by také poskytovat vzdélani ostatnim o CF,
vcetné Skolek, Skol, mist vyssiho vzdélavani a pracovist. Dale by détska sestra méla fungovat
jako spojovaci ¢lanek mezi pacientem a rodinou, primarni péci, komunitnimi sluzbami
a nemocnici. Sestra specializovana na CF by méla pusobit jako zdroj pro $koleni a vzdélavani
dal$ich odbornikli zapojenych do péce o CF. Klinicka sestra specialistka na CF by méla
poskytovat kvalifikovanou podporu, rady a péci piimo pacientovi a rodiné, kdekoli
je to potieba, jak pfi navstéveé nemocnice, tak doma. Sluzba se bude lisit podle riznych skupin
pacientil, jejich potieb a pozadavki. Role klinické sestry specializované na CF by se méla

neustale rozvijet, aby vyhovovala potfebam mistni populace CF (Conway et al., 2014).

Od okamziku diagnozy se pacienti a rodiny spoléhaji na své détské sestry, pokud jde
0 vzdélavani a podporu, aby zvladly sloZitosti CF. Béhem castych hospitalizaci si mnoho
pacientll a rodin vytvafi silné vazby s détskymi sestrami, které jsou neustale u jejich ltzka.
Diivéra, kterou pacienti a rodiny vkladaji do svych sester, stavi profesi do idedlni pozice pro
kultivaci Gspé$ného piechodu od pediatrické péce Kk péci o dospélé (Mcwilliams, 2019).
Nabizejici podpora, rady a vzd€lavani, musi byt individualizovany na Urovni a frekvenci,
aby vyhovovaly riznym potfebam, at’ uz je diagndza stanovena v prvnim roce zivota, u starSich
déti, nebo v dospé€losti. Kontakt mezi klinickou sestrou specializovanou na CF a pacientem
nebo rodicem je proto nezbytny, at’ uz v nemocnici, prostfednictvim navstévy doma, e-mailu
¢i telefonu. Pro mnohé, poté, co se vyrovnali s diagnézou a naucili se provadét 1é¢ebné rezimy
a zaroven se ptizpusobit zpét do rodinného Zivota, se zivot mize zdat t¢émét normalni. Existuje
vSak nékolik oblasti, kde mulze détska sestra poskytnout vzdélani, praktické rady
a psychosocidlni podporu, naptiklad podavéani 1€ka, vyziva, Uprava substituni terapie

pankreatickych enzymi (posouzeni spravného mnozstvi nebo poskytnuti rady, kdyz dit€ odmita
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uzivat enzymy) ve spojeni s CF dietologem, rozpoznani infekci a rozhodovani o tom, kdy
pozéadat o radu nebo zahajit 1écbu, fizeni uvolnéni dychacich cest a cviceni ve spojeni s CF

fyzioterapeutem, zacinajici Skolka, jednani se sourozenci (Conway et al., 2014).

Détské sestry jsou casto zodpovédné za kazdodenni vzdélavani a podporu béhem
diagndzy, naslednych hospitalizaci a ambulantnich navstév. Sestry jsou také dulezité pfi
spojovani pacientli a rodin s dalSimi podpirnymi sluzbami mimo tym primarni péce. Z mnoha
obort, které se staraji o pacienty s CF, jsou détské sestry v idealni pozici, aby podpoiily
rozhovory o pfechodu k péci pro dospélé, protoze Casto slouzi jako prostiednik mezi tymem,

pacienty a rodinami (Mcwilliams, 2019).

Kdyz dit€ nastoupi do Skoly, mize to byt pro kazdého rodice traumaticky zazitek. Kdyz
ma dit¢ CF, je pravdépodobnd uzkost rodici ze ztraty kontroly. Mnoho klinickych sester
specializovanych na CF navstivi §kolu, aby se vzdélavali a ptipravovali ucitele na zvladani CF
v oblastech, jako je udrzovani spravné vyzivy ve Skole, podavani pankreatickych enzymu
a jinych 1¢éku, styk se skolni sestrou, usnadnéni volna pro navstévy nebo piijeti do nemocnice,
feSeni rostouci samostatnosti ditéte, poradenstvi v otdzkach souvisejicich s nedodrzovanim
zejména jidla a uvolnénim dychacich cest. Specialistka klinické sestry CF mtize v tuto chvili
rodi¢iim pomoci. Pomoci mize také poskytovani terénni sluzby, protoze rutinni kontroly (jako
je spirometrie) miize provadet klinickd sestra specializovana na CF a problémy lze vcas
identifikovat. Adolescenti s CF prochazeji stejnymi fyzickymi a emocionalnimi zménami
amaji stejna oCekavani jako jejich zdravi vrstevnici, bez ohledu na zavaznost plicniho
onemocnéni. Klinicka sestra specializovand na CF by méla byt schopna vést oteviené a upiimné
diskuse o problémech, jako jsou rekreacni uzivani drog a u¢inky na CF, sexualita, bezpecny sex
a antikoncepce, plodnost a té¢hotenstvi, dal§i vzdélavani a zaméstnani, obraz téla a sebeucta,
dodrzovani 1é¢ebnych rezimu, vztahy s rodi¢i, podpora sebepéce, dodrzovani a odpovédnosti,
pfesné informace o jejich nemoci a lécbe. Sestry specializované na CF musi byt citlivé
a uptimné, kdyz poskytuji informace mladym lidem s CF. Mnoho informaci, které oni a jejich
rodiny dostavaji, pochazi od vrstevnikl, médii a internetu. Informace poskytované klinickou
sestrou specializovanou na CF proto musi byt spravné a aktualni (Conway et al., 2014). Détské
sestry zajiSt'uji kontinuitu péce o pacienty s CF a jejich rodiny od okamziku diagndzy a jsou
Vv idedlni pozici, aby vedly vyvoj a implementaci pifechodu z pediatrické péce na dospélé.
Je také dulezité, aby sestry naslouchaly a ovéfovaly obavy pacientil a jejich rodin, ale zaroven
poskytovaly vzd€lani a ujiSténi, aby podpofily uspesny piechod k péci pro dospé€lé

(Mcwilliams, 2019).
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Role détské sestry v péci o dit€ s CF spociva také v kontrole psychického stavu ditéte.
Vzhledem k vysoké prevalenci deprese a uzkosti mezi jednotlivei s cystickou fibrozou CF
a rodi¢i peCovatelit se Mezinarodni vybor pro dusevni zdravi v CF (ICMH) zabyval otazkou,

jak miZzeme zménit klinickou praxi, abychom zlepsili vysledky duSevniho zdravi (Quittner et
al., 2015).

Cysticka fibroza je spojena s vyznamnou psychologickou komorbiditou souvisejici
nejen s progresi onemocnéni, ale také se zatézi 1éCby a stresem spojenym s navstévami u lékare.
Déti a dospivajici s CF jsou Casto vystaveni invazivnim a casto bolestivym proceduram,
a zatimco strach a obavy jsou pfirozené reakce, mize se objevit nadmérna tizkost. Proceduralni
uzkost 1ze definovat jako akutni a nadmérny strach z 1ékarského nebo chirurgického zakroku,
ktery vede k akutnimu stresu nebo vyhybani se. Je to stresujici nejen pro dité, rodice
a pecovatelsky tym, ale muze zintenzivnit lé€ebnou zatéz a vést k neptiznivym zdravotnim
vysledkiim prostiednictvim trvalého odporu a vyhybavého chovani, které brani 1ékarskym
postuptim nezbytnym pro 1écbu CF (Kimball et al., 2023). Vzhledem k emocionalnimu dopadu
cystické fibrozy vydala komise doporuceni nabidnout lidem s cystickou fibrozou kazdoro¢ni
ptezkoumani  specializovanym  klinickym  psychologem  prostfednictvim  jejich
specializovaného centra. Ro¢ni piehled by mél byt individualizovéan v zavislosti na okolnostech
dané osoby a mohl by zahrnovat aspekty, jako je obecné duSevni zdravi a kvalita Zivota,
problémy s chovanim ovlivilyjici zdravotni vysledky, dodrZzovani 1écby, Skolni dochazka,
pratelstvi a spolecensky zivot (Villanueva et al., 2023). Riziko sebevrazdy je zakladni slozkou
deprese, je hlavni pfi¢inou imrti mezi dospivajicimi v obecné populaci a podle nedavnych
udaji registru CFF bylo 1,6 % umrti klasifikovana jako explicitni sebevrazda. Studie méftici
psychologicky stres u jedincii s CF zjistily vysokou miru deprese i uzkosti. Prevalence deprese
se pohybuje od 8 % do 29 % u déti a dospivajicich. V prubéhu rutinni péce by viem jedincim
s CF a pecovatelim méla byt nabidnuta edukace a preventivni, podptirné intervence na podporu
efektivnich dovednosti a zvladani onemocnéni. PeCovatelské tymy by mély poskytovat podporu
citlivym a empatickym zpiisobem, vénovat pozornost individualnimu a rodinnému fungovéani,
povzbuzovat navyky, které podporuji dobré fyzické a dusevni zdravi véetné center CF, ktera jiz
pouzivaji preventivni intervence kazdy den od prvni diagndzy az do konce Zivota, a to formou
poskytovani edukace o CF citlivym a empatickym zpiisobem, vénovanim pozornosti
individudlnimu a rodinnému fungovani a zvlddani a podporovani navykul, které podporuji

dobrou fyzickou kondici a dusevni zdravi véetné cviceni, spravné vyzivy, spankové hygieny
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a hledani zptsobi, jak vyvazit pozadavky CF se vzdélanim, praci a piijemnymi aktivitami, diky

nimz je zivot uspokojujici a smysluplny (Quittner et al., 2015).

Znacny psychosocialni dopad diagnodzy cystické fibrozy u ditéte pocit'uje cela rodina jiz
od stanoveni diagnézy, coz je obvykle prostiednictvim novorozeneckého screeningu v prvnich
tydnech zivota. Rodice déti s diagndzou CF, stejné jako jiné stavy potvrzené novorozeneckym
screeningem, mohou zazit Sok, pocit viny a popfeni. Toto trauma, které se mize projevit tizkosti
a depresi rodici, je Casto nejintenzivnéjsi v prvnich mésicich a letech, ale nese se také do détstvi
a dospivani s potencialnimi emociondlnimi diisledky pro dité a rodinu. Diagnéza CF je spojena
s rodiCovskym vnimanim projevy zvysené zranitelnosti jejich ditéte, uzkost a smutek, které
mohou pretrvavat a periodicky se zesilovat béhem détstvi pii vyznamnych Zivotnich nebo
1¢katskych udalostech, jako jsou narozeniny nebo hospitalizace. Podobné se malé déti s CF
muizou ¢asem zacit vnimat jako odli$né od svych sourozenct a ptatel, vnimat odliSna o¢ekavani
svych rodi¢u v dobé¢ jidla naptiklad uzivani enzymu nebo zvyseny kaloricky nebo kazdodenni

¢innosti napfiiklad terapie pro uvolnéni dychacich cest (Li et al., 2023).

Kromé toho existuje fada bolestivych 1ékatskych procedur, které prozivaji déti s CF,
vcetné odbéru krve a intraven6zniho nebo perifern¢ zavedeného centralniho katetru. U jedinct
s CF, kteti podstupuji 1ékarské procedury, ICMH doporucuje, aby byly pouzity behavioralni
ptistupy ke snizeni rizika Gzkosti. Déti pfedskolniho véku a adolescenti s CF (ve véku 12 a vice
let), jejichz deprese nebo tzkost jsou v mirném rozsahu, by méli absolvovat edukaci,
preventivni nebo podptirné psychologické intervence a rescreening pii piisti navstéve (Quittner
et al., 2015). O dusevni zdravi déti s CF je tfeba pecovat jiz od raného véku. Dusevni zdravi
kojence (do 12 mésicli) zahrnuje schopnost proZivat a vyjadfovat emoce a rozvijet vztahy.
Zahrnuje uceni se z jejich prostedi prostfednictvim vnitfnich a vnéjSich expozic a je ovlivnéno
kvalitou vztahu peCovatel a dité. Nejista vazba peCovatele, stresory prostiedi, jako je nejistota
jidla nebo bydleni, bolest a izkost, problémy s dusevnim zdravim rodi¢ti a napéti ve vztahu,
to vSe mize nepfiznivé ovlivnit emociondlni a fyzickou pohodu ditéte. Zndmky duSevniho
onemocnéni u malych kojencit s CF mohou oSetfujici tymy ptehlédnout, protoze se mohou
piekryvat s normalnim chovanim kojencu. Rysy, jako jsou ptetrvavajici potize s krmenim,
zvySené nebo neobvykle otupélé emociondlni reakce, podrdzdénost, pla¢ nebo rozcileni,
snizeny zajem nebo zapojeni do prostfedi naptfiklad, snizena hra a nedostatek zvédavosti
a Spatny spanek, mohou naznacovat uzkost ditéte. Jiz u kojence zacinaji 1ékai'ské postupy, jako
je venepunkce, imunizace, umisténi nazogastrickych sond pro vyzivu a odbér vzorka respiracni

mikrobiologie. Je zndmo, Ze bolestivé a traumatické zdzitky v raném véku mohou vést
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k dlouhodobé zvySené citlivosti na bolest, snizené funkci imunitniho systému, zvySenému
vyhybavému chovéani a socidlni hypervigilance s potencialnimi dopady na budouci emocionélni
zdravi. Dulezity je proto pfistup zdravotnického persondlu zejména détskych sester pii
vykonavani bolestivych zakroku jiz od détstvi. Piistup by m¢l zahrnovat ptedvidani, adekvatni
a vyvojové vhodné zvladani bolesti a behaviordlni intervence, jako je rozptyleni, hra

a predstavy a planovani (Li et al., 2023, s. 31).

Kdyz déti s CF dosahnou ptedSkolniho véku, rodiny se obvykle jiz zacaly piizpisobovat
zivotu s CF, ziskaly nové Iékarské znalosti, naucily se nové dovednosti a mozna se vypotadaly
s medicinskymi milniky, jako je prvni infekce souvisejici s CF a hospitalizace. Batoleci
a predSkolni roky jsou charakterizovany tim, ze rodice nachézeji rovnovahu mezi potfebami CF
jejich ditéte, jejich beéznymi détskymi vyvojovymi potiebami a rodinnymi aktivitami. Déti si jiz
vice uvédomuji své kazdodenni povinnosti jako naptiklad uZzivani 1€kt a mlze se u nich
rozvinout zvédavost ohledn¢ CF (zeptani se, pro¢ maji CF, pro¢ se musi 1é¢it a proc to jejich
sourozenci nebo vrstevnici nedé€laji). Rodice mohou byt nékdy na tyto zmény a otazky
nepiipraveni, takze détské sestra a tym CF hraje dulezitou roli v pomoci rodi¢iim reagovat
validujicim a vyvojov€ vhodnym zptisobem. Béhem bézné klinické péce se doporucuje peclivé
prozkoumani chovani a emocionalni pohody mezi batolaty a predskolnimi détmi. Screeningové
nastroje, jako je Preschool Pediatric Symptom Checklist (PPSC), mohou pomoci identifikovat
problémy vyZzadujici posouzeni a zasah (Li et al., 2023, s. 33). Psychologické intervence
zalozené na ditkazech by mély byt nabizeny vSem dospivajicim s CF, jejichz deprese nebo
uzkost jsou alespon stiedn¢ zavazné. Vzhledem k omezenym  dikazim
0 psychofarmakologické 1€¢bé deprese a uzkosti u déti jsou psychologické intervence
ptizpliisobené individudlnim a rodinnym potifebam doporuceny jako ptistup prvni volby u vSech
déti s CF ve véku 7-11 let, které vyzaduji 1é€bu. Pokud psychologické intervence nejsou

dostate¢né ucinné, je tieba ziskat specializovanou konzultaci (Quittner et al., 2015).

Kimball et al., zkoumali ve své studii proceduralni tizkost déti s CF a jejich rodicu.
Rodice a primarni pecovatelé déti a dospivajicich ve véku 618 let s CF v Australii byli pozvani
k vyplnéni online prifezového prizkumu. Priizkum byl publikovéan spole¢nosti Cystic Fibrosis
Australia od fijna 2019 do tnora 2020 a ucast byla dobrovolna a anonymni. Demografické udaje
zahrnovaly pohlavi rodice a ditéte, v€k, etnickou piislusnost a zemépisnou polohu a zaméstnani
rodic¢i. Zdravotni udaje CF zahrnovaly aktualni/posledni hmotnost a vysku, posledni objem
usilovného vydechu za 1 s (FEV1) a pocet hospitalizaci v poslednich 12 mésicich a po cely

zivot. Rodice uvedli, zda jejich dité prodé€lalo stresujici I¢karsky zakrok a v anamnéze bylo
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vystaveno celkové anestezii, protoze bylo prokazano, ze opakované vystaveni celkové anestezii
v mladém vé&ku zvysuje riziko problému s izkosti. Détskéd proceduralni tzkost byla hodnocena
pomoci dvou subskal Pediatric Quality of Life Inventory (PEDS-QL) a the Treatment Anxiety
Module (Ta-PEDS-QL). Vysledkem studie bylo, Ze 75 % tcastniki hodnotilo alespon jeden
postup souvisejici s CF jako extrémné vyvolavajici tizkost pro jejich dité. Rodicovska zastupna
proceduralni uzkost byla hlaSena u 80,9 % ucastnikl. Proceduralni izkost vyznamné korelovala
s uzkosti ditéte, chovanim rezistentnim na lécbu a proceduralni uzkosti rodict. Procedurdlni
uzkost souvisela s niz§im vékem a frekvenci obtéZujicich vykont, ale ne s FEV1, indexem

télesné hmotnosti, hospitalizacemi nebo vystavenim celkové anestezii (Kimball et al., 2023).
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2.5 VYZNAM A LIMITACE DOHLEDANYCH POZNATKU

Ptehledova bakalarska prace se zabyva zivotem ditéte s onemocnénim Cysticka fibroza.
Prace se zaméfuje na vyzivu, hygienickou péci, prevenci infekci roli détské sestry
pfi poskytovani péce détem s cystickou fibrézou. Zjisténé informace zminéné v bakalarské
praci mohou poskytnout zdkladni informace o nemoci, lidem se zdravotnickym
I nezdravotnickym vzdélanim. Dale mohou byt uzite¢né jako studijni material pro studenty

zdravotnickych obor.

Cysticka fibroza je pro déti zivot omezujici onemocnéni. Z piehledové bakalarské prace
vyplyva, Ze spravna vyziva a hygienicka péce, prevence infekci a role détské sestry jsou klicové
pro onemocnéni cysticka fibréza. V bakalaiské praci jsou pouZity studie staré maximalné 10 let
a byly pouzity ptfedevSim zahrani¢ni zdroje. Nekteré studie byly provadény v détskych
nemocnicich (Tabatabaii et al., 2020), n€které naopak ve spolecnosti pro cystickou fibrozu
(Kimball et al., 2023).

Vyzkumné studie mély i svd omezeni. Doporuceni tykajici se pouzivani ochrannych
osobnich prostfedkil pii péci o déti s CF, se mezi evropskymi a americkymi smérnicemi lisi.
Americké pokyny doporucuji, aby zdravotni¢ti pracovnici pouzivali rukavice a plasté
s dlouhymi rukavy pro vSechny piipady, i kdyz se piedpoklada pouze kontakt s okolnim
prostiedim nemocného, naopak evropské pokyny doporucuji oblékat si plasté s dlouhymi
rukavy pouze pii fyzickém kontaktu s pacienty, nebo dokonce pouZivat pouze zastéry misto

plasté s dlouhymi rukavy (Schaffer, 2015).

Vyznamnou limitaci této bakalaiské prace je, ze nebylo nalezeno pfilisSné mnoZstvi
ceskych zdrojii. V bakalarské praci neni pouzita zadna Ceska studie a je pouZit pouze jeden
Cesky zdroj. Z informaci tedy vyplyva, ze v bakalaiské praci jsou pouzity studie z anglického
jazyka. Limitaci prace jsou také studie, pii kterych se spolupracovalo i se zakonnym zastupcem
ditéte (Kimball et al., 2023), coz miize reprezentativnost vzorku zna¢né limitovat, z divodu

toho, Ze rodice mohou do vyzkumu zapojovat také své emoce, pocity a nazory.
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ZAVER

Prehledovéa bakaldfskd prace je zamétfend na zivot ditéte s onemocnénim Cysticka
fibroza. Diagnoza Cysticka fibroza zasahuje do mnoha sfér zivota, proto je dulezity komplexni
piistup k détem s timto onemocnénim. V bakalaiské praci jsem se zabyvala vyzivou déti
s Cystickou fibrézou, hygienickou péci a prevenci infekei a roli détské sestry pti poskytovani
péce détem s Cystickou fibrozou. Hlavnim cilem bakalafské prace bylo sumarizovat aktualni

dohledané poznatky 0 Cystické fibroze. Hlavni cil byl déle rozdélen do tii dil¢ich cila.

Prvnim dil¢im cilem bylo pifedlozit aktualni dohledané poznatky o vyzivé déti
s Cystickou fibrézou. Vyziva u déti s CF je kliCova a ovlivituje fadu faktort, jako napiiklad
funkci plic. Zakladem je vysoko kaloricka strava s vysokym obsahem tukii, Substituéni terapie
pankreatickymi enzymy a adekvatni suplementace vitamina rozpustnych v tucich. 80-90 % déti
ma diagnostikovanou exokrinni pankreatickou insuficienci a je u nich nutné substituovat
pankreatické enzymy. U déti s CF je dilezité myslet zejména na vitamin D, ktery je zdsadni pro
zdravi vyvoj kosti, protoze déti s CF maji vyssi prevalenci osteopenie a vyssi riziko zlomenin.
Dale je dilezity vitamin E, jehoz potieba se mize zvysit na zakladé oxida¢niho stresu béhem
exacerbace plic a pfi respiracnich infekcich. U déti je také dulezité pravidelné kontrolovat rust
a vyvoj pomoci pravidelnych prohlidek u lékate, nutri¢nich dotaznikll a antropometrickych

udaji. Prvni dil¢i cil byl splnén.

Druhym dil¢im cilem bylo ptedlozit aktualni dohledané poznatky o hygienické péci
a prevenci infekei u déti s CF. Dodrzovani hygienickych postupt je u déti s CF velmi dilezité.
Kazdé respiracni onemocnéni vede ke zhorSeni funkce plic. ZvySenou pozornost je tieba
vénovat hygien¢ dutin€ Gstni. U pacientli s CF dochézi ¢asto k hyposalivaci az xerostomii, ktera
mize vést k zanétim v duting ustni, paleni jazyka nebo k tvorbé viedd. Déti s CF jsou také vice
ohrozeni tvorbou zubniho kazu, proto jsou diilezité pravidelné prohlidky u zubniho Iékate
a spravna péce o dutinu Ustni i u déti s doposud nevyvinutym chrupem. Déti s CF pouzivaji
ke své kazdodenni péci inhala¢ni pomucky, které mohou byt zdrojem infekce, proto je dilezité
dbat na diaslednou hygienu inhala¢nich pomiicek. Cystic Fibrosis Foundation také uvadi,
ze je dilezité, aby pacienti s CF dodrzovali vzdalenost alesponi 6 stop od ostatnich s CF nebo
od kohokoli s respiracni infekci. Zvysenou pozornost hygienické péci by méli vénovat také
zdravotnici, véetné hygieny ambulanci a hraek v cekdrnéach, ptes které muize také dojit

k prenosu infekce. Druhy diléi cil byl splnén.
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Tietim dil¢im cilem bylo pfedlozit dohledané poznatky o roli détské sestry
pii poskytovani oSetfovatelské péce détem s CF. Jiz od pocatku diagnézy se rodice a déti
spoléhaji na své sestry. Role sestry pii tomto onemocnéni ma vyznam v mnoha oblastech.
Z pocatku mohou byt sestry rodi¢im oporou pfi jejich nové Zzivotni situaci, seznamovat
je srutinni pécéi o déti s CF. Sestra rodi¢iim pomaha fesit oblasti jako napiiklad suplementace
pankreatickych enzymd, vyziva ditéte, prevence infekci, nastup do Skolniho zafizeni a mnoho
dalsiho. Ukolem sestry je také edukace déti o uzivani navykovych latek a sexualnim Zivoté.
U déti s CF je také vyssi prevalence tizkosti a depresi, proto je diilezité, aby détska sestra uméla
zhodnotit psychicky stav ditéte, aby byla v¢as zahajena potiebna terapie. Role détské sestry
kon¢i pfi prechodu déti do péce o dospélé, kdy musi sestra dbat na plynuly prechod ditéte
do péce o dospélé, aby prechod do péce mél co nejmensi negativni dopady na dité. Treti diléi

cil byl splnén.

Dohledané informace zminéné V bakalaiské praci mohou pomoci lidem

se zdravotnickych i nezdravotnickym vzdélanim v zakladni orientaci o nemoci Cysticka

rrrrr

studijni materidl pro studenty zdravotnickych obor.
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SEZNAM ZKRATEK

ADA American Dental Association

AAPD American Academy of Pediatric Dentistry
BMI Index télesné hmotnosti

CEBQ Child Eating Behaviour Questionnaire

CDC Center for Disease Control and Prevention
CF Cysticka fibroza

CFTR Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
CFF Cystic Fibrosis Foundation

CFRD Cystic Fibrosis Related Diabetes Mellitus
ECFS European Cystic Fibrosis Society

EPI Exokrinni Pankreaticka Insuficience

ICMH Infant Early Chilhood Mental Health

IPC Infection Prevention and Control Guidelines
MDT Multidisciplinarni tym

NRS Nutrition Risk Score

OGTT Oralni Gluk6zovy toleran¢ni Test

PEDS-QL Paediatric Quality of Life Inventory

PERT Pancreatic enzyme replacement therapy

PNRS Pediatric nutrition risk score

PPCS Preschool Pediatric Symptom Checklist

PYMS Pediatric Yorkhill Malnutrition Score

Pl Pankreaticka insuficience

SGNA The Society of Gastroenterology Nurses and Associates
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STAMP Screening Tool for the Assessment of Malnutrition in Paediatrics
STRONG Screening Tool for Risk Of impaired Nutritional Status and Growth
Ta-PEDS-QL Treatment Anxiety Module

WHO World Health Organization
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