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Abstrakt v CJ: Cilem prehledové bakalaiské prace bylo sumarizovat aktualni, dohledané
a publikované poznatky o kvalité¢ Zivota u pediatrickych pacientd s cystickou fibrozou.
Poznatky k bakalarské praci byly dohledany v Ceskych a zahrani¢nich periodicich. Jsou pouzity
dokumenty z databazi EBSCO, Google Scholar a PubMed. Prace predklada aktualni poznatky
o kvalité zivota déti s cystickou fibrozou v oblasti spanku, fyzické aktivity, bolesti, vyzivy,
pratelstvi a vztaht. Studie dokladaji, Zze kvalita Zivota byla negativné ovlivnéna ve vSech
oblastech s vyjimkou vztaht. Prace dale predklada aktualni poznatky o vlivu onemocnéni
cystické fibrozy u déti na psychickou stranku zivota. Konkrétné se zamétuje na uzkost, depresi
a proceduralni uzkost. Psychopatologie byla zjisténa u vice nez poloviny déti s CF. Také
uzkostné a depresivni ptiznaky byly Castéjsi u déti s CF a uroven kvality zivota byla vyznamné
niz§i.

Abstrakt v AJ: The aim of the overview bachelor's thesis was to summarize current,
researched, and published findings on the quality of life in pediatric patients with cystic fibrosis.
The findings for the bachelor's thesis were gathered from Czech and foreign periodicals.

Documents from the EBSCO, Google Scholar, and PubMed databases were used. The thesis



presents current findings on the quality of life of children with cystic fibrosis in the areas
of sleep, physical activity, pain, nutrition, friendships, and relationships. Studies demonstrate
that the quality of life was negatively affected in all areas except relationships. Furthermore,
the thesis presents current findings on the impact of cystic fibrosis on the psychological aspect
of children's lives. Specifically, it focuses on anxiety, depression, and procedural anxiety.
Psychopathology was found in more than half of the children with CF. Anxiety and depressive
symptoms were also more common in children with CF, and the level of quality of life was

significantly lower.
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Uvod

Cysticka fibréza (CF) je genetické onemocnéni, které postihuje piiblizné 105 000 osob
v 90 zemich po celém svété. Prevalence CF stoupa, coz je pravdépodobné disledek lepsiho
pristupu k novorozeneckému screeningu a §ir§iho rozpoznani jedinci s mirnéj§im prabéhem
onemocnéni, ¢imz se prodluzuje primérna délka zivota (Lusman, 2023). Novorozenecky
screening, zamé&feny na CF se v Ceské republice provadi od roku 2009. I pies zlepseni
oCekavané délky zivota se mnoho pacienti s CF stale potyka se znacnou kazdodenni
symptomatickou zatézi a slozitosti 1éCby. Déti  CF Casto vykazuji vy§§i miru poruch nalady
a niz§i kvalitu Zivota souvisejici se zdravim ve srovnani se zdravymi détmi (Vandeleur et al.
2018).

Charakteristické projevy CF zahrnuji opakujici se sinusové a plicni infekce, steatoreu
k ucpavani sliznic dehydratovanym hustym sekretem, coz vede k zanétu, chronické infekci
a postupné obstrukci malych casti dychacich cest. To dale vede k rozvoji bronchiektazii,
coz jsou trvala abnormalni rozsifeni pradusek. Bronchiektazie snizuje schopnost odstrafiovat
sekrety, coz zvySuje riziko infekci, které mohou dale poskozovat dychaci cesty (Dickinson and
Collaco, 2021). Gastrointestinalni poruchy spojené s cystickou fibréozou zahrnuji traveni,
vstiebavani tuku, bilkovin, sacharidi a motilitu traviciho traktu. Problémem je také exokrinni
nedostatecnost slinivky bfisni, stejné jako komplikace spojené s jatry, zluCovymi cestami
a stfevnimi funkcemi. Poruchy funkce jednotlivych organt travici soustavy ovliviiuji stav
vyzivy ditéte, psychomotoricky vyvoj, imunitni funkce, pribéh bronchopulmonalnich
onemocnéni a Cetnost jejich exacerbaci, ale také délku a kvalitu zivota ditéte (Czerwinska
Pawluk et al., 2020).

Koncept kvality zivota se definuje jako vicerozmérné subjektivni hodnoceni vlastniho
zdravi a zivota, zahrnujici fyzickou, psychickou a socialni pohodu, stejné jako funkcénost
(Senses-Ding et al., 2018, s. 33). Ukazatelé kvality zivota poskytuji informace o dopadu
onemocnéni a lécby na zdravi a rizné Zivotni situace. Tyto informace jsou ziskavany
prostfednictvim specifickych nebo obecnych dotaznikii, které hodnoti jednotlivce v oblasti
fyzickych, emocionalnich a socialnich dopadi (Gomez et al.,2019).

V souvislosti s touto problematikou je mozné si polozit otazku: , Jaké jsou aktualni
dohledané publikované poznatky o kvalité zivota déti scystickou fibrozou se zaméfenim

na spanek, fyzickou aktivitu, bolest, vyzivu, pratelstvi, vztahy a oblast psychiky?*



Hlavnim cilem prehledové bakalarské prace je sumarizovat aktualni dohledané publikované

poznatky o kvalité zivota déti s cystickou fibrozou.

Pro tvorbu bakalarské prace byly stanoveny tyto dil¢i cile:

Dil¢i cil €. 1:

Sumarizovat dohledané publikované aktualni poznatky o problematice kvality
zivota u déti cystickou fibrozou ve vybranych oblastech.

Diléi cil €. 2:

Sumarizovat dohledané publikované aktualni poznatky o vlivu onemocnéni
cystické fibrozy u déti na psychickou stranku zivota.

Pro zpracovani tématu byla pouzita tato vstupni literatura:

Dickinson, K. M., & Collaco, J. M. (2021). Cystic Fibrosis. Pediatrics In

Review, 42(2), 55-67. https://doi.org/10.1542/pir.2019-0212

Reisinho, M. da C. M. S. R. O., & Gomes, B. P. (2016). Nursing interventions in
monitoring the adolescent with Cystic Fibrosis: a literature review. Revista Latino-

Americana de Enfermagem, 24. https://doi.org/10.1590/1518-8345.1396.2845

Vandeleur, M., Walter, L. M., Armstrong, D. S., Robinson, P., Nixon, G. M., & Horne, R. S.
C. (2018). Quality of life and mood in children with cystic fibrosis: Associations with sleep
quality. Journal of Cystic Fibrosis, 17(6), 811-820. https://doi.org/10.1016/j.jcf.2017.11.021


https://doi.org/10.1542/pir.2019-0212
https://doi.org/10.1590/1518-8345.1396.2845
https://doi.Org/10.1016/j.jcf.2017.l
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2 Prehled publikovanych poznatki

Nasledujici kapitola sumarizuje aktuadlni dohledané poznatky o kvalit€¢ zivota u déti
s cystickou fibrozou. Zaméfuje se na problematiku spanku, fyzické aktivity, bolesti, vyzivy,
pratelstvi a vztaht.

Cysticka fibroza je Casto se vyskytujici, zivot zkracujici onemocnéni a fadi se mezi
autozomalné-recesivni genetické onemocnéni (Dickinson and Collaco, 2021). Genova mutace
zpusobuje poruchu transportu chloridovych ionti pfes bunéénou membranu. V dusledku toho
dochazi v plicich ke zvySeni viskozity hlenu, coz narusuje tzv. mukociliarni clearance, tedy
zakladni obranny mechanismus plic. Tento proces vede k horSimu ocis§tovani plic
a k hromadéni hustého hlenu v dychacich cestach a dochazi tak vytvoteni prostfedi pro vznik
opakovanych infekci. Chronické bronchopneumonie poté zptsobuji ireverzibilni poskozeni
parenchymu plic. Typicky CF postihuje i dalsi organové soustavy (Pleskova et al., 2023).
Dochazi k malabsorpci, ktera je disledkem exokrinni pankreatické insuficience a vede
k nedostate¢né vyzive. Také se manifestuje onemocnénim jater (biliarni cirh6zou) a diabetem
mellitem (Dickinson and Collaco, 2021).

V roce 1938 byla CF smrtelna jiz v détském veku (Dickinson and Collaco, 2021). Diky
pokroku v péci, predevsim v optimalizaci vyZzivy a substitucni terapii pankreatickych enzymu,
je v soucasnosti prumérny vek preziti 51,3 roku. Ke zlepSeni stavu plic vedly nové techniky pro
uvolnéni dychacich cest a dostupnost cilené antibiotické terapii, podavané inhalaci nebo
intravenozni infuzi (Lusman, 2023).

Koncept kvality zivota je pojem, ktery je definovan jako vicerozmérné subjektivni
hodnoceni vlastniho zdravi a zivota. Zahrnuje fyzickou, psychickou a socialni pohodu, ale také
funk¢nost (Senses-Ding et al., 2018, s. 33). Ukazatelé kvality zivota poskytuji informace o vlivu
onemocnéni a 1écby na zdravi, a na rizné zivotni situace. Tyto informace jsou ziskavany
prostiednictvim specifickych nebo obecnych dotaznikt, které se zaméfuji na hodnoceni
jednotlivce v oblasti fyzickych, emocionalnich a socialnich dopadi (Gomez et al., 2019).

Gomez et al. uvadi dva dotazniky pro hodnoceni kvality zZivota u osob s cystickou
fibrozou: Cystic Fibrosis Questionnaire (CFQ) a Cystic Fibrosis Module (CFM). CFQ
je desetipolozkovy dotaznik rozdéleny do dvou skal. Tento dotaznik je Siroce vyuzivan
v literatufe a je vhodny pro hodnoceni jedinct od détstvi do dospé€losti. CFM je kratky dotaznik
obsahujici deset polozek, které jsou rozdéleny do dvou §kal. Prvni se zaméfuje na pocity
vycCerpani a unavy; druhd popisuje emocionalni dopady 1écby. K dispozici je verze urCena

pro déti a dospivajici ve vé€ku od 8 do 18 let a druha verze pro rodice a pecovatele (2019).
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2.1 Kvalita zivota u déti s cystickou fibrézou ve vybranych oblastech

Nasledujici podkapitola se vénuje jednotlivym oblastem kvality zivota, které jsou
ovlivnény cystickou fibrézou a v dasledku toho zhorsuji kvalitu zivota déti.
Spanek

Spanek je podstatny pro udrzeni fyzického a psychického zdravi u déti a dospivajicich
(Lumertz et al., 2023). NaruSeny nebo nekvalitni spanek a poruchy dychani ve spanku maji
Skodlivé ucinky na psychickou a neurokognitivni oblast. To mtze zahrnovat vznik uzkosti,
deprese, zhorSenou kvalitu zivota, poruchy pozornosti, horsi studijni vysledky a zvySené riziko
vzniku kognitivnich dysfunkci. Souvisi také s poruchami imunity, obezitou, naruSenou
metabolickou regulaci, vznikem zanéti a kardiovaskularnich onemocnéni (Shakkottai et.al.,
2018).

U déti s cystickou fibrézou je spanek negativné ovlivnén nékolika faktory, vcetné
nocniho kasle a gastroezofagealniho refluxu. Bolest bficha, kloubt nebo pohybového aparatu
muze vést k naruseni spanku, a to muze dale zpasobit zvySeni bolesti. Spanek také ovliviuji
¢innosti souvisejici s 1écbou, jako je manualni fyzioterapie hrudniku, vysokofrekvencéni vesty
s oscilaci hrudni stény a inhalované 1éky (Reiter et al., 2022). Shakkottai et al. uvadi, ze déti
s cystickou fibrozou vykazuji tendenci mit kratSi celkovy cas spanku, nizs§i spankovou
efektivitu, zvySenou frekvenci probouzeni a delsi dobu bdéni po probuzeni (2018). U jedinca
s CF dochazi Casto ke snizeni saturace krve kyslikem, které je v pribéhu spanku zptsobeno
snizenim plicniho objemu a ventilace. U déti se stiedné tézkym a t€zkym plicnim postizenim
cystickou fibrézou se vyskytuji klinicky vyznamné nocni hypoxemie. Ty jsou spojeny
se Spatnou subjektivni kvalitou spanku, nizsi efektivitou spanku a celkovou délkou spanku
(Shakkottai et.al., 2018).

Hodnoceni kvality spanku u déti s CF se provadi prostfednictvim subjektivnich
a objektivnich méfeni. Mezi subjektivni metody se fadi dva validni dotazniky, které jsou
predlozeny rodicim déti. V téchto dotaznicich, Sleep Disturbance Scale for Children (SDSC)
a Obstructive Sleep Apnea — 18 (OSA-18), rodice hodnoti bézny spanek svych déti a vyskyt
poruch spanku. Déti pak vypliuji dotaznik Pediatric Daytime Sleepiness Scale, ktery
se zaméfuje na hodnoceni ospalosti béhem dne (Vandeleur et al., 2017). Objektivni hodnocenti
spanku bylo provedeno pomoci aktigrafu. Aktigraf jsou malé naramkové hodinky,
které vyuzivaji algoritmy zalozené na pohybovych prahovych hodnotach ke sledovani spanku.
Déti nosily aktigraf na nedominantnim zapésti a data byla poté stahovana do pocitace. Mezi

sledované parametry patfil zacatek spanku, doba, kterou trvalo usnuti, probouzeni v prab€hu
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spanku, celkova doba spanku a efektivita spanku. Méfeni probihalo po dobu 14 dni kazdy den
v tydnu. Ugastnici byli pozadani, aby sou¢asné vypliiovali denni spankovy denik, ve kterém
zaznamenavali Casy nastupu spanku, probouzeni béhem noci a celkovou dobu spanku. Zaveér
studie je, ze klinicky stabilni déti s CF ve v€ku 7-18 let maji snizenou celkovou dobu spanku
0 30 minut ve srovnani se zdravymi kontrolnimi détmi. Toto zkraceni spanku bylo zptsobeno
Castéj$im noCnim buzenim (Vandeleur et al., 2018).

Vandeleur et al. v observacni studii popisuji, Ze zhorSena kvalita spanku a ospalost
behem dne jsou spojeny se snizenou kvalitou zivota u déti a dospivajicich s CF. U dospivajicich
byla nejvice ovlivnéna oblast vitality, zdravi a roli. U mladSich déti ve véku 7-12 let byla nejvice
ovlivnéna oblast socialni, stravovani a oblast t€la (2017).

Fyzicka aktivita

Pravidelna fyzicka aktivita mize u déti s CF pozitivné€ ovlivnit nejen kvalitu Zivota,
ale také zvysit jejich zivotni spokojenost a snizit miru hospitalizaci v dusledku postizeni
plicniho systému. K tomu dochazi v dasledku snizeni respiracnich pfiznaki a zlepSeni funkce
plic (Gupta et al., 2019). Monteito et al. ve své studii uvadi, ze pravidelna télesna aktivita
snizuje celkovou 1 fyzickou Unavu, zlepSuje drzeni téla, zvySuje svalovou silu, flexibilitu
a mineralni hustotu kosti (2019).

Vétsina mladych pacientd ve véku 8-18 let s CF nevykonava dostatecné mnozstvi
fyzické aktivity, ktera ma tendenci klesat v obdobi dospivani. I pfesto, ze divody k fyzické
ne€innosti nejsou presné¢ znamy, piedpoklada se, mladi lidé s CF se musi vyrovnavat
se spoustou prekazek, které jim brani v Gc€asti na pohybovych aktivitach. Mezi tyto piekazky
patfi napfiklad nizké sebevédomi a konkurencni Casové naroky (Monteito et al., 2017).
Podstatnou prekazkou pro zlepseni pohybové kapacity u pacientd s CF, je nedostatek znalosti
o ruznych fyziologickych mechanismech, které pfispivaji k intoleranci cviceni (Fielding et al.,
2015). Vétsina cvicebnich programt nabizi cviCeni stfedni intenzity a dlouhého trvani,
coz muze vést k prodlouzeni 1écby u déti s CF a zpusobit nepiijemné symptomy, jako je dusnost
a svalova unava (Monteiro et al., 2019). Mezi dalsi komplikace fyzické aktivity patfi zachvaty
silného kasle, astma vyvolané cvicenim a ubytek vahy, ktery je u pacientti s CF povazovan za
kriticky stav. Prevenci je uprava stravovacich navykt podle osobnich potieb, zvyklosti
a intenzité piiznakt (Giannakoulakos et al., 2022).

Moola et al. ve studii uvadeji, ze konvencni cvicebni tréninky, mohou postradat
ohleduplnost k prostiedi a zayjmam ucastnikti. Dopliiujicim a pravdépodobné realistictéjSim
pfistupem je podpora a zvySeni bézné fyzické aktivity prostfednictvim zaclenéni piilezitosti

k pohybu do kazdodenniho zivota pacientt (2017).
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V prifezové studii z roku 2022 uvadi, ze pravidelné cvi¢ebni programy 3-5 tydné,
doplnéné kvalitnim zahfatim a regeneraci, vedou u pacientd s CF k vyznamnému klinickému
zlepSeni (Giannakoulakos et al., 2022).

V randomizované klinické studii z roku 2022 byl zkouman vliv programu fyzické
aktivity na kvalitu zivota déti ve v€ku 8-12 let trpicich CF. Béhem studie byly ucastnikiim
predstaveny Ctyfi tréninky aerobnich pohybovych aktivit, jako je napt. jizda na kole, plavani,
chtize, tanec, hra s mi¢em, skakani pres Svihadlo, skakani, protahovani hornich koncetin, trupu
a dolnich koncetin. Studie dosla k zavéru, ze programy pohybové aktivity maji vyznamny vliv
na zlepSeni fyzickych, emocionalnich, socidlnich a vzdélavacich schopnosti déti s CF (Hakim
et al., 2022).

Giannakoulakos et al., se ve své prufezové studii zaméfili na hodnoceni fyzické aktivity
a kvality zivota u déti s CF ve srovnani se zdravymi jedinci. Déle se vénovali zkoumani vztahu
mezi pohybovou aktivitou, kvalitou zivota a plicni funkci. Vyzkumnou skupinu tvotilo 45 déti
ve véku od 8 do 18 let s CF a kontrolni skupinu tvofilo 45 zdravych déti ve stejném vékovém
rozmezi. Kazdy ucastnik vyplnil dva dotazniky. K hodnoceni fyzické aktivity byl pouzity
jednoduchy, spolehlivy a efektivni dotaznik Godin Leisure — Time Exercise Questionnaire
(GLTEQ). Dotaznik odhaduje fyzickou aktivitu v prabéhu tydne. K hodnoceni kvality zivota
byly pouzity dva validované dotazniky DISABKIDS. Chronicky obecny modul obsahuje
37 polozek, které zahrnuji Sest oblasti: nezavislost, emoc¢ni zdravi, socialni zaclenéni, socialni
vylouceni, omezeni a lé¢bu. Tyto oblasti mohou byt kombinovany pro ziskani celkového skore
kvality zivota souvisejici se zdravim. Dotaznik specificky pro CF (DISABKIDS Cystic Fibrosis
Modul) zahrnuje dvé oblasti: oblast dopadu na omezeni a pfiznaky a oblast omezeni souvisejici
s lécbou CF (2022).

Podle dotazniku GLTEQ bylo 68 % tcastniku ze CF skupiny aktivnich, 27 % stfedné
aktivnich a 5 % mélo spise sedavy zpisob Zivota, zatimco 83% kontrolni skupiny bylo aktivnich
a 17 % stredné aktivnich. Primémé GLTEQ skore a celkové skore kvality zivota byla u skupiny
s CF skupiny vyrazné nizsi nez u Gcastnikd z kontrolni skupiny. Pacienti s CF méli pfi srovnani
se zdravymi vrstevniky vyS§§i miru nezéavislosti, nicméné celkoveé u nich byla jejich kvalita
Zivota vice ovlivnéna a pocitovali v disledku onemocnéni vétsi fyzicka omezeni. Negativni
dopad byl také zaznamenan na jejich emocionalni zdravi a socialni vylouceni (stigma, pocit
odstréeni). Kromé toho byla zjisténa pozitivni korelace mezi urovni fyzické aktivity a emocnim

zdravim (Giannakoulakos et al., 2022).
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Bolest

Bolest je komplexni, multidimenzionalni proces, ktery mé negativni dopad na fyzické
1 duSevni fungovani, klinické vysledky, kvalitu zivota a produktivitu. Chronickou bolest 1ze
definovat jako nepftijemny smyslovy a emocionalni zazitek, ktery trva déle nez 6 mésicli a nema
predpokladany nebo piedvidatelny konec (Allgood et al., 2018). Chronickd bolest byla
zaznamenana u déti s CF jiz od tfi let, s vyraznym narastem prevalence po osmém roce veku.
(Allen, 2016) V prehledové studii z roku 2019 uvadi, Ze nejCasté)si lokalizaci bolesti u déti
s CF je oblast bficha. Dalsimi ¢astymi oblastmi jsou bolest na hrudi, bolest hlavy a krku, bolest
zad, bolest koncetin a bolest pohybového aparatu (Trandafir et.al). Lécba CF je Casové naro¢na
a zaté€zujici a Casto je doprovazena nepohodlim nebo bolesti. Bolest mize vznikat v disledku
manévra, které jsou urcené k uvolnéni dychacich cest nebo inhalace 1ékt, které mohou zptsobit
kasSel, podrazdéni krku a dychacich cest a bolest na hrudi (Blackwell and Quittner, 2015).

Ve studii z roku 2018, kterd mé explorativni deskriptivni design bylo zkoumano
individualni prozivani bolesti u dospivajicich. K tomu byly pouzity telefonické nebo osobni
rozhovory vedené dvéma ruznymi tazateli. Sbér dat probihal po dobu 8 mésict. Pfi dotazech
na kvalitu a mista pocitované bolesti dospivajici uvadéli, ze se bolest objevuje v epizodach,
ale nebyli schopni urcit délku jejiho trvani. Bolest spojovali s konkrétnimi udalostmi napft.
bolest zaludku zpisobenou zapomenutim uziti enzymu nebo bolest zad pii kasli. Kvalitu bolesti
nejéastdji popisovali vyrazy jako vystielujici, bodava a stahujici. Ugastnici studie uvadgli
negativni dopad bolesti na kazdodenni zivot, volny Cas a pracovni oblast zivota. V nékterych
dnech byla bolest natolik intenzivni, ze jim branila vstat z postele. Jestlize jde o socialni zivot
a emocCni zatizeni, dospivajici udavali, ze z divodu bolesti zameskavali sportovni akce,
spoleCenské udalosti a skolni aktivity, coz mélo negativni dopad na jejich emocionalni stav.
Pti otazkach ohledné podpory a zdravi dospivajici uvadeli, ze poskytovatelé zdravotni péce byli
ochotni naslouchat jejich bolesti a byli napomocni pii hledani vhodné moznosti 1écby. Vyjadrili
také pocit podpory a spokojenosti se vztahy s poskytovateli péce (Allgood et al., 2018).

Lechtzin et al. ve studii zkoumaji popis bolesti u dospivajicich s CF a sleduyji, zda
je bolest spojena s nizsi kvalitou zivota souvisejici se zdravim v prubéhu Sestimési¢niho
sledovani. Pacienti ve véku 13-18 let vyplnili pocitacovi dotaznik béhem vstupni navstévy
kliniky a opét pii nasledné navstévé po Sesti mésicich. Dotaznik obsahoval 15 polozek
tykajicich se bolesti. The Brief Pain Inventory (BPI) se pacientd pta, jestli za posledni tyden
zazivali bolest, zda méli bolest vétSinu dnt v prubéhu poslednich 6 mésict, a aby uvedli
intenzitu své bolesti na stupnici 0 az 10, kde 10 znaci nejhorsi moznou bolest. BPI se také pta,

jak moc bolest narusuje jejich zivot, tedy celkovou aktivitu, naladu, vztahy, spanek a socialni
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aktivity. Pta se na stupnici od 0 do 10, pfi¢emz 10 znamen4 zcela narusujici bolest. Hodnoceni
bolesti podle BPI je shrnuto do slozeného skore bolesti, které zahrnuje primérnou nejnizsi
bolest a primérnou bolest za poslednich sedm dni. Také doslo k analyze primémé bolesti
za poslednich sedm dni a celkové nejhorsi bolesti. Zavaznost bolesti je kategorizovana jako
mirnd, stfedni a silnad. Mirna bolest odpovida ¢iselnému skore 0 az 3, stiedni bolest 4 az 6,
a silna bolest odpovida skore 7 az 10. Pain Catastrophizing Scale je Skala, ktera obsahuje 13
otazek rozdélenych do tfi odlisSnych kategorii: prozivani, zvétSeni a bezmocnost. Tato Skala
hodnoti emocni reakci jedince na bolest a pravdépodobnost negativni reakce na bolest. Celkem
73 pacientii vyplnilo zakladni dotaznik a 53 pacientti vyplnilo kontrolni dotaznik po Sesti
mésicich (Lechtzin et al., 2016).

Autoti studie dosli k zavéru, ze bolest byla u této pediatrické populace s CF Casta a na
pocatku ji uvadélo 89 % pacienti. Nicméné u 80 % téch, ktefi hlasili bolest, méla kratkodoby
charakter a ve v&tsing piipadd méla tendence mit mirnou aZ stfedné t&zkou intenzitu. Uroveii
bolesti na slozeném skore bolesti hodnotilo 43 % dotazanych mezi 0 az 3, a 50 % ji hodnotilo
mezi 4 az 6. Bolest se objevovala pomérné ziidka, 43 % uvedlo bolest méné nez jednou
za mésic, 23 % méelo bolest jednou az tiikrat za mésic a 35 % mélo bolest jednou tydné a Castéji.
Na pocatku sledovaného obdobi byla nejcastéj§imi misty bolesti bficho, hlava/dutiny, klouby,
hrudnik, zada a svaly. Hodnoceni bolesti na pocatku a po pulrocnim sledovani se v pribéhu
Casu nijak vyrazné nezmeénilo. Na otazku, do jaké miry bolest brani obvyklym ¢innostem,
uvedlo 19,4 % pacientd skore 4 a vyssi (Lechtzin et al., 2016).

K hodnoceni kvality zivota spojené se zdravim se vyuziva Cystic Fibrosis
Questionnaire-Revised (CFQ-R), coz je specificka a validovana stupnice s nékolika verzemi.
Jedna verze je urCena pro pacienty ve véku 14 let a starsi a druha pro pacienty ve véku 6-13 let.
Domény CFQ-R jsou mezi verzemi rozdilné, avSak existuje osm spole¢nych domén, které jsou
v obou verzich zahrnuty. Zavér studie je, Ze vyssi stupeii bolesti na zacatku studie a nasledném
sledovani byla spojena s nizsi urovni kvality zivota spojené se zdravim. Z osmi domén CFQ-R
byly zjiStény statisticky vyznamné souvislosti mezi bolesti a fyzickym, emocionalnim
a télesnym obrazem a doménami tykajicimi se traveni (Lechtzin et al., 2016).

I ptes snahu poskytovat Iékarskou péci s minimalni bolesti, zlistava bolest pii zakrocich
stale vyznamnym problémem v pediatrické populaci. Déti s cystickou fibrézou ¢asto podstupuji
opakované 1ékarské procedury, které mohou zvySit Groven stresu a prispét k zvySeni bolesti
a uzkosti k nasledujicim postupiim. To mulze mit za nasledek vyhybani se lékarské péci

v dospélosti s moznymi dlouhodobymi nasledky (Wang et al., 2023).
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V prufezové prospektivni kohortové studii z roku 2023 se zkoumala prevalence
proceduralni bolesti u déti s CF. Do studie bylo zafazeno 61 déti ve véku 4—12 let. Ve studii
byla pacientim polozena série otazek zamétenych na hodnoceni bolesti spojené s nasledujicimi
4 procedurami: vytér z krku, fyzioterapie hrudniku, venepunkce a intravendzni kanylace.
Pro méfeni bolesti byla pouzita 10 bodova §kala Face Pain Scale Revised. Utastnici také
identifikovali typy intervenci ke zmirnéni bolesti, které byly pouzity pii jednotlivych
procedurach a hodnotili jejich ucinnost. Mezi intervence patfila aplikace lokalniho anestetika,
pouziti plynného oxidu dusného, podani midazolamovych kapek, celkova anestezie a rozptyleni
(Wang et al., 2023).

Vysledky ukazuji, ze se bolest vyskytovala pii vSech 4 procedurach. Stifedni az silna
bolest se vyskytovala u 77 % pacientu pfi intravenozni kanylaci a 62 % pii venepunkci. Velka
cast ucastnik (91,5 %) uvadéla mirnou az zadnou bolest béhem fyzioterapie hrudniku. Mala
cast déti (27,8 %) pocitovala stfedni az silnou bolest pfi vytéru z krku. Vice nez polovina
ucastnikti uvedla, ze pfi procedurach s pouzitim jehly bylo pouzito ke zmirnéni bolesti
rozptyleni, lokalni anesteticky krém anebo jiné metody ke zmirnéni bolesti. Pouze 4 déti mély
zkuSenost s midazolamovymi kapkami a 16 s oxidem dusnym. Rozptyleni bylo ucinné u 32
ze 44 déti a lokalni anesteticky krém byl u€inny u 24 ze 40 déti (Wang et al., 2023).

Strava

Existuje silny vztah mezi nutri¢nim stavem a kvalitou zivota (El-Koofy et al., 2020).
Hodnoceni a fizeni vyzivy je dilezitym aspektem klinické péCe. Pacienti s CF se Casto potykaji
s obtizemi pfi uspokojovani svych nutricnich potieb, které zahrnuji piijem kalorii,
makronutrientd a mikronutrientd. Nutri¢ni nedostatky jsou spojeny s riznymi faktory, vCetné
poruch funkce slinivky bfisni, abnormalit zlu€ovych soli a zméneéné gastrointestinalni motility
(El-Koofy et al., 2020). Poruchy funkce jednotlivych organd travici soustavy maji vliv
na celkovy stav vyzivy ditéte, jeho psychomotoricky vyvoj, imunitni systém, prubéh
bronchopulmonalnich onemocnéni a Cetnost exacerbaci, stejné jako délku a kvalitu zivota
(Czerwinska Pawluk et al., 2020).

Dulezitym prvkem v 1é¢bé déti s CF je dodrzovani zasad modifikované vyzivy, ktera
je zalozena na strav€ vysokym obsahem kalorii a vyvazenym piijmem zivin. Cilem dietni
intervence je prevence podvyzivy a podpora udrzeni spravného vyzivového stavu ditéte, stejné
jako doplnéni nedostatku vitamint a mineralnich latek (Czerwinska Pawluk et al., 2020).

El-Koofy et al. urcuji jako cil 1é¢by zabranéni kaskadé chradnuti, ktera je zptisobena
negativni energetickou bilanci a fadou propojenych faktorti, mezi které se fadi snizeny piijem

stravy, steatorea, nekontrolované hladiny glukézy v krvi a snizena funkce plic. VcEasné
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rozpoznani rizika v oblasti vyzivy je nezbytné pro intervenci v dob¢, kdy mize mit pozitivni
vliv na vysledky (2020).
Dietni rezim zacind s diagndézou onemocnéni, tedy jiz v novorozeneckém veku,
a u pacienta s CF trva po cely zivot. Pro tyto déti se doporucuji vyrobky s vysokym obsahem
kalorii, tukti a bilkovin. Jidelnicek by mél zahrnovat Sirokou Skalu potravinovych vyrobka, jako
jsou mlécné vyrobky, zivoci$né bilkoviny, tuéné motské ryby (napt. sled’, makrela, losos),
vyrobky z obilovin, rostlinné oleje (jako Inény olej, fepkovy olej), zeleninu a ovoce. Dulezitou
roli ve stravé také hraje vlaknina. Jeji nedostateCny piisun muze vést k zacpé a bolestem
zaludku. Hlavni jidla by méla byt podavana v pravidelnych intervalech a je dilezité mezi nimi
zaclenit i vhodné svaciny (Czerwinska Pawluk et al., 2020).

Ve roce 2019 ve studii Papantoni et al. provedli kvantifikaci chutovych vlastnosti u déti
s CF pomoci dotazniku Child Eating Behavior Questionnaire (CEBQ) a zkoumali jejich vztah
k vyzivovému stavu. CEBQ je kratky, validovany dotaznik, ureny pro rodice, ktery hodnoti
apetitni chovani déti. Obsahuje 35 otazek a osm dil¢ich 8kal: reakce na sytost, pomalost pfi
jidle, emoc¢ni podvyziva, vybiravost v jidle, reakce na jidlo, potéSeni z jidla, touha po piti
a emocni prejidani. Rodi¢e odpovidaji na kazdou otazku pomoci pétibodové Skaly. Studie
zahrnovala 64 rodica déti ve véku 2—12 let (Papantoni et al., 2019).

Autori studie dosli k vysledkiim, Ze nejvétsi souvislost byla nalezena mezi vy$sim skore
pomalosti pii jidle a niz§i t€lesnou hmotnosti. Déti s pankreatickou insuficienci a pomuickami
ke krmeni mély vyrazné vyssi skore pomalosti pii jidle (Papantoni et al., 2019).

V multicentrické observacni studii z roku 2019 se pacienti s CF ve véku od 24 meésica
do 18 let podileli na vypliiovani relevantnich dotaznikti: Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised
(CFQ-R), Pediatric Quality of Life Inventory, Gastrointestinal Symptoms Scales and Module
(PedsQL GI) a vizualni analogové Skalu (VAS). CFQ-R zahrnuje oblast hodnoceni kvality
zivota tykajici se traveni, nicméné tato oblast obsahuje pouze sedm polozek a nepokryva
vSechny relevantni gastrointestinalni aspekty u CF. Dotaznik PedsQL GI je specificky nastroj
pro hodnoceni gastrointestinalnich pfiznakd u déti ve véku 2 — 18 let. Obsahuje celkem 74
otazek rozdélnych do 14 podskal, které zahrnuji bolest zaludku, zaludecni obtize pii jidle,
problémy s polykani, paleni zahy a reflux, plynatost a nadymani, omezeni pfijjmu potravy
a napoju, nevolnost a zvraceni, obavy spojené se stievnim pohybem, pfitomnost krve ve stolici,
zacpu, prujem, obavy z bolesti zaludku, uzivani 1ékt a komunikaci. Vy$si skore znaci lepsi
kvalitu Zivota. Vizualni analogova Skala umoznuje pacientim zhodnotit jejich zdravotni stav
linearni stupnici od 0 do 100 %. Je to jednoduchy a rychly nastroj, ktery je dobfe validovany

a pfinasi pfidanou hodnotu pii hodnoceni obecné kvality zivota. V ramci studie pacienti
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vypliiovali vhodné verze téchto dotaznikti odpovidajici jejich v€ku. Hodnoceni probihalo
ve dvou Casovych obdobich s intervaly 3 meésict, kdy byli pacienti klinicky stabilni. U v§ech
veékovych skupin byla zahrnuta i zprava rodica. Pro porovnani byly pouzity vysledky zdravych
kontrol z dostupnych dat v USA (Boon et al., 2019).

Autoti ve studii prokazali, ze kvalita zivota v oblasti gastrointestinalniho zdravi,
hodnocena pomoci dotazniku PedsQL GI, je nizsi u pacienti s CF v srovnani se zdravou
populaci. Niz§i skore bylo zaznamenano v 9 ze 14 podskal dotazniku PedsQL GI, pfi¢emz
vétSina hlasenych priznakt se objevila v podobé plynatosti a nadymani, bolesti zaludku, zacpy
a prigjmu. Vysledky také poukazuji na vyznamnou psychologickou zatéZz spojenou
s gastrointestinalnimi symptomy u déti s CF (Boon et al., 2019).

Pratelstvi a vztahy

Pritomnost stabilnich vzajemnych pratelstvi v détstvi maze pozitivné ovlivnit emocni
funkce v rané dospélosti. Naopak, absence ranych pratelstvi byla spojena s horSim
psychosocialnim fungovanim. Kvalitni pratelstvi mohou podporovat kompetence a prosocialni
rozvoj, zatimco nekvalitni pfatelstvi mohou prispivat k obtiznéjsi adaptaci. U mnoha mladych
lidi s chronickym onemocnénim mohou faktory jako jsou rozdily ve fyzickém vzhledu,
tolerance k aktivitam, kazdodenni rutina, sebepéfe nebo subjektivni pocit odliSnosti
od vrstevniki ovlivnit povahu jejich pratelstvi. Pratelstvi a socialni podpora od vrstevnikia
mohou pfispét ke zlepseni kvality zivota, psychologické adaptace a v nekterych ptipadech i
k lepsi adherenci k 1écbé. Kvuli riziku prenosu potencialné Zzivot ohrozujicich infekci
se jedincim s CF nedoporucuje osobni kontakt s jedinci trpicimi touto nemoci (Helms et al.,
2015).

Cilem této kvantitativni vyzkumné studie bylo popsat charakter dyadickych pratelstvi
mezi dospivajicimi s CF a jejich vrstevniky bez této nemoci, ve srovnani s vrstevniky také
trpicimi CF a zkoumat souvislosti mezi pozitivni a negativni kvalitou pratelstvi a dodrzovanim
1éeby a kvalitou Zivota. Studie se za&astnilo 42 dospivajicich s CF ve véku 1218 let. Ugastnici
byli pozadani, aby identifikovali vSechny své pratele bez CF a vSechny své piatele s CF
v podobném vékovém rozmezi a urcili délku trvani kazdého z téchto piatelstvi. Poté byli
pozadani, aby z kazdého seznamu vybrali svého nejblizsiho pfitele a uvedli, kolik ¢asu
s kazdym z t&chto piatel travi tydné. Ugastnici také vyplnili dotaznik Network of Relationships
Inventory, ktery hodnotil pozitivni a negativni aspekty pratelstvi. Index pozitivni kvality
zahrnoval 15 polozek, které hodnotily pratelstvi, intimnost, podporu, péci a spojenectvi. Index

negativni kvality obsahoval devét polozek, které hodnoti konflikty, kritiku a antagonismus.
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Pecovatelé vyplnili 14 polozkovy dotaznik Treatment Adherence Questionnaire-CF, ktery
posuzuyje, jak Casto dospivajici s CF dodrzuji svou lécbu. Tento dotaznik hodnoti frekvenci
provadéni béznych 1é¢ebnych postupt souvisejicich s CF, jako je naptiklad ¢isténi dychacich
cest, aerosolova terapie, pouzivan inhalaCnich pfistroja, peroralni a inhalacni antibiotika
a pankreatické enzymy. PeCovatelé také poskytli informace tykajici se kvality zivota
souvisejicich ucastnikil, a to prostiednictvim 43 polozek zahrnutych v dotazniku CFQ-R
(Helms et al., 2015).

Zavér studie je, ze dospivajici pacienti s CF uvadéli méné pratelstvi a méné interakce
s vrstevniky trpicimi touto nemoci nez s témi bez ni. Pfestoze existuje potencialni nebezpeci
sdileni zivot ohrozujicich patogent rezistentnich na 1écbu, vice nez Ctvrtina navazala tydenni
osobni kontakt s prateli s CF, Casto se vyskytovaly i elektronické formy interakce. Je tedy
nezbytné se v budoucnu vice zaméfit na snizeni rizika pfenosu patogenu v piipade,
ze dospivajici navazuji pratelstvi s vrstevniky trpicimi touto nemoci. Pozitivni i negativni
aspekty pratelstvi byly spojeny s dodrzovanim 1éCby, pfi¢emz pozitivni vlastnosti pratelstvi
byly také spojeny s kvalitou zivota souvisejici se zdravim. Také bylo zjisténo, ze vyS§si uroven
pozitivnich vlastnosti pratelstvi muze byt spojena s niz§im dodrZzovanim 1écby, prestoze
soucasné prispiva k vyssi urovni kvality zivota souvisejici se zdravim (Helms et al., 2015).

Sourozenecké vztahy jsou povazovany za jedny z nejtrvalejSich vztahu, které v prub€hu
zivota zaziva vétSina lidi. V raném véku mohou byt tyto vztahy charakterizovan intimnimi
a pratelskymi okamziky, ale také konflikty a intenzivnimi projevy negativnich emoci. Kvalita
sourozeneckych vztaht je spojena s psychickym pfizptisobenim jak déti, tak jejich rodica.
Sourozenecké konflikty mohou byt obzvlasté zatézujici, zejména pokud se k nim pridava
intenzivni a dlouhodoby stres, s nimz se rodiny potykaji pfi péci o chronicky nemocné dité.
Vysoka trovei stresu a vyCerpani spojena s nemoci muze narusit schopnost rodict aplikovat
strategie feSeni konfliktd, vyhnout se preferencnimu zachazeni a udrzovat podpirny a laskyplny
vztah s kazdym ze svych déti (Bof3 and Renner, 2020).

Cilem této studie bylo hodnotit kvalitu sourozeneckych vztahti a jejich vnimani u déti
a dospivajicich s CF, ziskat detailn€jsi pohled do sourozeneckych vztahi a posoudit vliv téchto
vztaht a jejich kvality na celkovou zivotni spokojenost u déti a dospivajicich s CF, a to jak
u téch se sourozenci, tak u téch bez sourozencti. Ugastnici studie byly déti a dospivajici ve véku
od 10 do 18 let, kteii méli bud’ jednoho sourozence, nebo zadného. Ugastnici vyplnili online
dotaznik ohledné svych osobnich, psychosocialnich a zdravotnich charakteristik. Ve studii byly
pouzity 3 standardizované nastroje. The Siblings Relationship Questionnaire (SRQ) je

validovany nastroj pro hodnoceni vztaht mezi sourozenci. The Student Life Satisfaction Scale
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(SLSS) je mezinarodné pouzivany, validovany dotaznik se sedmi polozkami, ktery méfi
celkovou zivotni spokojenost. Dotaznik The Questions on Life Satisfaction for Adolescent and
Adults with Cystic Fibrosis (FLZM-CF) obsahuje devét otazek zameétrenych na témata
specificka pro CF, jako jsou dychaci potize, kaSel, bolesti bficha, travici obtize, a vliv terapie
na kazdodenni rutinu, a také nevyhody, které &lovék z divodu CF zaziva. Utastnici bez
sourozencu nevypliovali dotaznik SRQ. Pro specifické aspekty sourozeneckych vztahti u déti
a dospivajicich s CF, byly do dotazniku zaclenény nové navrzené otazky tykajici
se emocionalniho propojeni, komunikace, podpory a vyhybani (Bof3 and Renner, 2020).
Autori studie dosli k zavéru, ze dulezité aspekty sourozeneckych vztaht nebyly
cystickou fibrézou negativné ovlivnény. Naopak bylo zaznamenano vyssi skore v oblasti
vielosti a blizkosti podle dotazniku SRQ, které je jedinou oblasti tohoto dotazniku, ktera
pozitivné korelovala se v§emi §kalami specifickymi pro CF. Oblast rivality, tykajici se vnimané
zaujatosti rodi¢l ve prospéch respondenta, nevykazovala zadnou negativni korelaci
se specifickymi oblastmi pro CF. Respondenti popisovali své sourozence v oblasti specifickych
sourozeneckych vztahi v ramci CF jako podporujici, ochotné naslouchat, empatické a utésujici.
Nicméng, déti s CF nechtély, aby se jejich sourozenci pfilis zajimali o jejich onemocnéni. Bézné
nezahajovaly interakce v otdzkach, které souvisi s nemoci, protoze nechtély své sourozence
zatézovat. Celkova zivotni spokojenost byla vyrazn€ nizs§i ve srovnani s normativnimi
hodnotami. Pfitomnost sourozence neméla vyznamny dopad na celkovou zivotni spokojenost,
ale vielost a blizkost mély vyznamnou korelaci s obecnou zivotni spokojenosti, a vnimana
podpora ze strany sourozencu byla spojena se specifickymi aspekty zivota s CF (BoB and

Renner, 2020).

2.2. Vliv cystické fibrézy na psychickou stranku zivota déti

Cysticka fibréza muaze ovlivnit nejen fyzicky vyvoj a aktivitu ditéte, ale také jeho
emocionalni reakce a chovani. Psychicky stres, ktery pacienti s CF zazivaji, ma negativni dopad
na dodrzovani 1éCby, funkci plic, kvalitu zivota a zvySuje pravdépodobnost cCastych
hospitalizaci. Studie dale ukazuji, ze u déti s CF mohou vznikat emoc¢ni a behavioralni problémy
a obcCas i komplikace spojené s psychopatologii (Gundogdu et al., 2019). Naroky spojené
s 1éCbou cystické fibrozy negativné ovliviuji rizné aspekty zivota déti a dospivajicich. Lécba
primarné probihda v domacim prostfedi a vyzaduje az dvé hodiny denné coz je narocné
i z Casového hlediska. Tento aspekt Casto pfinasi stres a uzkost spojenou s dodrzovanim 1écby.
Déti také maji obtize pii vyhledavani podpory od vrstevniki s CF, protoze by neméli byt v

pfimém kontaktu z diivodu rizika kiizové infekce. Mezi dalsi obtize se fadi omezeni zivotniho
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stylu, omezena nezavislost a socialni izolace. Tyto zkuSenosti mohou zvysit riziko Spatnych
psychosocialnich vysledkt, vCetné problému s chovanim, uzkosti, depresi, Sikanou, socialni
izolaci, vztahovymi problémy a nizkym sebevédomim (Branch-Smith et al., 2018). V Evropé
a USA existuji nadace, které se specializuji na podporu jedinct s CF a zajist'uji pomoc v oblasti
zdravotnich i psychosocialnich problému spojenych s touto diagnézou. VétSina CF center
v Evropé klade silny daraz na psychoedukaci a poskytuje pristup ke klinickym psychologim
pro hodnoceni a 1écbu pfiznakt deprese a Gzkosti, pficemz se zaméfuji na intervence, které jsou
podloZeny dukazy (Graziano et al., 2023).
Uzkost a deprese

Uzkost spolu s intenzitou bolesti a kvalitou spanku se fadi mezi hlavni faktory snizujici
kvalitu zivota. Klinicky vyznamnéd uzkost, kterda se projevuje vyraznym nepohodlim
a omezenim v kazdodennim fungovani, predstavuje nejb&znéjsi dusevni problém u mladsich
déti v bézné populaci a slouzi jako silny prognosticky faktor pro dal§i duSevni obtize
v pozd¢jsim veku, jako jsou deprese, zavislosti a sebevrazedné myS§lenky (Kimball et al., 2021).

Deprese je stav, ktery se projevuje epizodickymi a opakujicimi se obdobimi s béznymi
ptiznaky jako smutek, beznad¢j, ztrata zdjmu o kazdodenni aktivity, podrazdénost, problémy
se spankem a chuti k jidlu, a neschopnost sousttedit se. Mezi faktory patogeneze deprese patfi
geneticka predispozice a rodinna anamnéza, psychosocialni vlivy a vzajemné interakce mezi
geny a okolim. Mezi psychosocialni rizikové faktory se fadi i dlouhodoba onemocnéni. Pri
posuzovani potieby psychiatrické pomoci u ditéte s CF je dulezité si uvédomit, v jakém
vyvojovém stadiu se dit€ nachazi. Reakce déti rizného véku na chronicka onemocnéni jsou
odlisné. Deprese u déti a dospivajicich se v zakladnich rysech podoba depresi u dospélych,
i kdyZ s nékterymi dilezitymi odliSnostmi. Specifické klinické projevy jsou u jednotlivych
vyvojovych stadii odlisné. Napfiklad u kojenct a batolat se mohou projevovat tizkosti, ubytkem
hmotnosti, poruchami spanku a zpozdénim vyvoje, zatimco u déti pred pubertou se Castéji
objevuji podrazdénost, anhedonie, psychomotoricka agitace, komorbidni somatické obtize,
uzkostné symptomy (napf. separani uzkost nebo fobie) a problémy s chovanim.
U dospivajicich jsou Castéj§i symptomy jako depresivni nalada, sebevrazedné myslenky spolu
s podrazdénosti, potize s chovanim. V obdobi dospivani miize chronické onemocnéni a terapie
vést k obavam o télesnou integritu a vzhled a mohou poskozovat sebepojeti télesného obrazu.
Problémy, kterym Celi déti, maze zhorSovat i pfiliSna ochrana ze strany rodiny, coz muze
pfispivat k potizim s adaptaci a psychologickym faktorim zvySujicim riziko deprese u déti

a dospivajicich s CF (Gundogdu et al., 2019).
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Senses-Ding et al. se ve své studii zabyvaji hodnocenim psychiatrické morbidity, urovni
deprese a uzkosti a kvalitou zivota u déti a dospivajicich s CF a srovnavaji je s hodnotami
u déti a dospivajicich s bronchiektazii bez CF, a u zdravych kontrolnich skupin. Také
se zaméfili na identifikaci vztahti mezi psychosocialnimi faktory a kvalitou zivota. Studie
zahrnovala celkem 35 dobrovolniki ve véku 7-16 let, ktefi byli po dobu jednoho roku sledovani
z divodu CF. Kontrolni skupinu tvofilo 28 pacienta s bronchiektaziemi bez CF, ktefi odpovidali
véku a pohlavi. Dale bylo zahrnuto 40 zdravych jedinci odpovidajiciho véku a pohlavi. Pro
hodnoceni byla vyuzita The Schedule for Affective Disorders and Schizoprenia for School
Aged Children — Present and Lifetime Version, coz je 1ékafem provadény polostrukturovany
psychiatricky rozhovor, uréeny pro diagnostiku psychiatrickych poruch u déti a dospivajicich.
Dale byla pouzita The Child Depression Inventory, kterd posuzuje depresivni symptomy
za posledni dva tydny. Skala The State — Trait Anxiety Inventories for Children se pouZiva
k posouzeni stavové a rysové uzkosti u déti. Stavova uzkost se tyka priznakt uzkosti
v konkrétnich situacich, zatimco rysova tzkost se zaméfuje na trvalé individualni vlastnosti,
které mohou vést k vnimani uzkosti. K hodnoceni kvality zivota déti a dospivajicich byla
pouzita Skala The Pediatric Quality of Life Inventory (2018).

Zavér studie je, ze psychiatrickd porucha byla diagnostikovana u 80 % déti
skupinami. Ve skupiné pacientti s CF byla zaznamenana vyznamné vy$si prevalence depresivni
poruchy a poruchy opozi¢niho vzdoru nez ve skupiné s bronchiektazii bez CF, pfiCemz
ve srovnani s kontrolni skupinou byl vyskyt uzkosti vyrazné vyssi. Mira depresivnich
a uzkostnych piiznakt byla vyznamné vyssi a mira kvality zivota vyznamné nizsi jak ve skupiné
s CF, tak ve skupiné s bronchiektazii bez CF ve srovnani se zdravymi kontrolami. U déti s CF
vedla pritomnost jakékoli pfidruzené psychiatrické poruchy k vyznamné niz§imu celkovému
skore
a skore psychosocialni kvality zivota (Senses-Ding et al., 2018).

Gundogdu et al. ve studii posuzuji souCasnou existenci psychiatrickych poruch,
vnimanou socidlni podporu a kvalitu zivota u déti s CF a porovnavaji tyto faktory s faktory u
kontrolni skupiny. Vyzkumna studie se skladala z 32 déti s CF ve véku od 8 do 16 let. Kontrolni
skupinu tvofilo 33 déti bez jakéhokoliv chronického onemocnéni, které byly shodné s v€kem
a pohlavim pacientd z vyzkumné studie. VSichni Gcastnici vyplnili Children’s Depression
Inventory, coz je nastroj, ktery je odborniky na duSevni zdravi vyuzivan k hodnoceni
kognitivnich, afektivnich a behavioralnich projeva deprese u déti a dospivajicich. Screen for

Child Anxiety and Related Disorders je nastroj pro sledovani pfiznaka uzkostnych poruch
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u déti. Hodnoti uzkost pomoci ctyf domén: paniky/somatiky, uzkosti z odloucent,
generalizované uzkosti a Skolni fobie. Klinické psychiatrické diagndzy byly stanoveny pomoci
Kiddie Schedule for Affective Disorders and Schizophrenia — Present and Lifetime Version.
K vyhodnoceni kvality zivota ucastnici dokoncili Pediatric Quality of Life Questionnaire
(Gundogdu et al., 2019).

Studie prokazala, ze u vice nez poloviny déti s CF byla zisténa soucasna
psychopatologie, coz predstavuje vyrazné¢ vyss§i vyskyt nez u kontrolni skupiny. Témeér
polovina pacienti s CF projevovala néjaky typ uzkostné poruchy a pétina z nich byla
diagnostikovana s depresi. Srovnani s kontrolnimi jedinci ukéazalo, ze uzkostné poruchy
a deprese se vyraznéji projevovaly u skupiny s CF. Nicméné&, pokud jde o depresi, rozdil nebyl
statisticky vyznamny. Kvalita zivota jedincl s CF byla horsi nez u kontrolni skupiny, zejména
co se tyCe fyzickych a psychosocialnich aspekti (Gundogdu et al., 2019).

Proceduralni uzkost

Déti a dospivajici s CF jsou Casto vystaveni invazivnim a bolestivym vykonam,
a zatimco strach a obavy jsou pfirozenou reakci, mize se vyvinout nadmérna uzkost a stres.
Proceduralni uzkost lze definovat jako akutni a nadmeémy strach z 1ékarskych nebo
chirurgickych zakroki, ktery vede k akutnimu stresu nebo vyhybani se zakroku. Je to nejen
stresujici pro dit€, rodiCe a oSetfujici tym, ale muze také zesilit zat€z 1écby a vést k nepfiznivym
zdravotnim vysledkim (Kimball et al., 2023). S postupujicim onemocnénim a akutnimi
exacerbacemi se muze zvySovat Cetnost a slozitost zakroku. To poskytuje vice pfilezitosti
k traumatickym zazitkim, ale sou¢asn€é umoznuje zvyknout si na stres vyvolavajici situace
a vyuzivat zvladaci strategie k rozvoji schopnosti se s nimi vyrovnavat a ziskat potfebnou
podporu. I kdyz poskytovatel péce nebo pecovatel mize mit dojem, ze zakrok probéhl bez
problému, je zasadni brat v uvahu pacientovo vnimani této zkuSenosti. Ztrata kontroly maze
vyrazné piispét ke zvySenému stresu a uzkosti béhem zakroku, zvlasté¢ pokud je nezbytné
spoléhat se na neznamy zdravotnicky personal a komunikovat s nim asertivné, nebo se dokonce
behem vykonu oddélit od svych blizkych. Problémy v systému zdravotni péce mohou také
prispét k vy§simu riziku proceduralni uizkosti, a to v pfipadech, kdy jsou 1ékaiské tymy vytizené
a nedostate¢né pripravené na poskytnuti potiebné podpory (Georgiopoilos et al., 2021).

Kohortova studie z roku 2023 zkoumala prevalenci a korelaci proceduralni uzkosti
u jedinct s CF ve véku 6 az 18 let a jejich rodict. Cilem bylo zkoumat proceduralni uzkost u
déti hlasenou rodici, proceduralni izkost rodica pii béznych zakrocich a také zjistit vztah mezi
proceduralni tizkosti a klinickou uzkosti. Vyzkumu se ucastnilo osmdesat devét rodict déti ve

veéku mezi 6 a 18 lety. Détska proceduralni tizkost byla hodnocena pomoci dvou skal dotazniku
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Pediatric Quality of Life Inventory. Prvni $kéla se zamétfuje na modul proceduralni uzkosti
a druha skala na modul 1é¢ebné tizkosti. Z divodu absence validovaného nastroje specifického
pro hodnoceni proceduralni uzkosti u pacienti s CF, bylo v ramci této studie vyvinuto nové
mefitko nazvané CF Procedural Anxiety Survey. V ramci sedmi béznych postupt specifickych
pro CF (odbéry krve, zavedeni intravendzni linky, vytér z krku, funkéni vySetfeni plic,
zobrazovaci vySetfeni hrudniku, celkova anestezie, bronchoskopie) hodnotili ucastnici miru
uzkosti, kterou jejich dit€¢ proziva pred a béhem kazdého z téchto postupt. Vzhledem
k nedostatku validovanych nastroju pro posouzeni rodi¢ovské proceduralni tizkosti specifické
pro CF, byla vytvorena rodi¢ovska verze CF Procedural Anxiety Survey. Tato verze obsahovala
stejné postupy a Skaly odpovédi jako détska verze, nicmén€ se zameérovala na zkusenosti rodict
s uzkosti (Kimball et al., 2023).

Z této studie vyplyva, ze uzkost spojena s procedurami je b&znym jevem. Rodice
uvadeji, ze tii Ctvrtiny déti povazovaly minimalné jeden zakrok za velmi uzkostny, a 90 % déti
zazilo nepiijemny lékaisky zakrok. Uzkost pred vykonem byla hodnocena stejné zavazné jako
uzkost béhem vykonu, jak u déti, tak u rodi¢h. Tyto zkuSenosti potvrzuji, Ze intervencni
strategie ke zmirnéni proceduralni tzkosti jsou pro kliniky CF nezbytné jako soucast rutinni
péce. Protokoly intervenci, které vyuzivaji techniky zalozené na dikazech, jako je pfiprava,
odvadéni pozornosti, relaxace a kognitivné behavioralni terapie, mohou podporovat zdravé
strategie zvladani a snizovat proceduralni uzkost jak u déti, tak u jejich rodi¢u. V pfipadé
projevi uzkosti by mélo byt rutinni okamzité odkazani na psychologickou podporu.
Proceduralni Uzkost u déti byla v této studii vyznamné spojena s nékolik faktory, vCetné
predchozi zkuSenosti s nepfijemnym zakrokem, mladsim vekem, klinicky vyznamnym skore
uzkosti a proceduralni tizkosti rodi¢t. Proceduralni uzkost u rodi¢t je astym jevem a je spojena
s proceduralni a lécebnou uzkosti déti a mize ovliviiovat uroven proceduralni uzkosti u ditéte.
Je podstatné provadét screening a poskytovat rodicim podporu pii rozvoji zdravych
mechanismu a regulace emoci (Kimball et al., 2023).

V systematickém piehledu z roku 2021 autofi uvadi, ze i kdyz neexistuje zadny dobte
zavedeny screeningovy nastroj specificky pro hodnoceni proceduralni uzkosti, klinické
hodnoceni by mélo zahrnovat otazky, které se kladou pfi specifickych fobiich, jako je naptiklad
pfitomnost strachu pred, béhem a/nebo po lékarskych zakrocich, a zda tento strach vede
k vyhybani se doporucené 1€karské péci. Je vhodné se dotazovat na trvani a intenzitu strachu,
na vSechny souvisejici somatické priznaky (napfiklad dusnost, zavraté a busSeni srdce) a na
dopad pfiznak proceduralni uzkosti na naladu, spanek a celkové fungovani. Existuje soubor

intervenci s pevnou empirickou podporou, které maji za cil poskytnout jednotlivcim efektivni
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zvladani a bezpecnou spolupraci béhem zakroka. Nejprve je dulezité, aby byl jednotlivec
optimalné pfipraven na to, co mize ocekavat, s ohledem na jeho individualni preference, veék
a vyvoj. Relaxace a rozptyleni by mély byt prioritou pfi intervencich béhem zakrokd, jak pro
déti, které jiz uzkost prozivaji, tak i k prevenci negativnich zazitkd. U jedinci s CF jsou
relaxacni strategie uziteCné pro zvladani stresu spojeného s funkcnimi testy plic. Pro kojence
a malé déti mohou byt komfortni polohy, které zahrnuji objeti, které pomaha détem citit
se fyzicky i emocialn€ v bezpeci. Podpora a chvala za spolupraci jsou dilezitymi nastroji, které
by mél zdravotnicky personal pouzivat. K motivaci ke spolupraci mize piispét i nabidka
vhodnych odmén po zakroku. V neposledni fadé muzeme jednotlivce pfipravit na sestaveni
a realizaci planu proceduralni péce, ktery je sdileny se zdravotnickym personalem a pomaha
mu pochopit, jaké strategie jednotlivec potiebuje k uspéSnému zvladnuti zdkroku a aktivni
spolupraci béhem n¢j (Georgiopoilos et al., 2021).
Screening mentalniho zdravi

Nadace CF a Evropska spolecnost pro cystickou fibrozu vydaly pokyny pro zaclenéni
screeningu deprese a uzkosti do standardni klinické péce o vSechny pacienty s CF. Tato
doporuceni jsou vyrazné v souladu s nedavno aktualizovanymi pokyny pro screening deprese
u dospivajicich v primarni péci (Liu et al., 2020). Vytvoreni rutinniho screeningového procesu
bylo nezbytnym prvnim krokem k moznosti sledovat trendy v zévaznosti symptomu
a analyzovat vztahy mezi psychosocialnimi a fyzickymi zdravotnimi proménnymi. Tim
se podporuje vCasna identifikace potfeb v oblasti mentalniho zdravi a poskytovani cilenych
sluzeb v této oblasti (Hjelm et al., 2023).

Liu et al. ve své studii z roku 2019 popisuji hlavni strategie zaméfené na integraci
a udrzeni screeningu mentalniho zdravi v ramci kliniky pro CF a prezentuji prevalenci klinicky
vyznamné deprese a uzkosti a vyvoj symptomt béhem opakovanych screeningovych vysetfeni.
Proces screeningu mentalniho zdravi zacina tim, Ze koordinatofi mentalniho zdravi provadéji
preklinické vySetteni, aby identifikovali pacienty vhodné ke screeningu duSevniho zdravi
a stanovuji priority screeningu mentalniho zdravi pacienti/rodin. Poté identifikované pacienty
vyzvou k vyplnéni screeningovych nastroji. Dale prezkoumaji vysledky a projednaji je
s pacientem/rodinou. Mezi screeningové nastroje, které byly pouzity se fadi Patient Health
Questionnaire 9 — Modified for Adolescent (PAQ9A), ktery je urCeny pro detekci deprese
u dospivajich ve v€ku od 12 do 18 let. Pacienti star§i 18 let byli vySetfeni standardni verzi
dotazniku Patient Health Questionnaire 9 (PAQ9) Byla pouzita také celozivotni verze dotazniku
PHQO9A pro pocatecni screening a standardni verze PHQ9A pro veskeré nasledné screeningy.

Dotaznik PAQ9A-Lifetime pozadoval od ucastnikti, aby uvedli, s jakou frekvenci zazivali devét
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zakladnich pfiznakd deprese béhem nejsmutnéjsSiho dvoutydenniho obdobi v jejich Zivote.
Zahrnuti hodnoceni celozivotni deprese do uvodniho screeningu bylo zvoleno s cilem zachytit
rozsah historického prubéhu deprese a kognitivni flexibility u sledované populace. Pro
usnadnéni byly vSechny vysledky screeningu deprese oznaCeny jako PHQ9 skore. Pro
screening uzkostnych poruch u dospivajici populace byl pouzit screeningovy nastroj
Generalized Anxiety Disorder Screener. Ugastnici byli kazdorotné vySetfovani, s vyjimkou
téch, ktefi projevili symptomy nad stanovenou minimalni hranici dotazniki PHQ9 a GAD7
a ktefi potfebovali opakované vysetfeni pfi nasledujici Ctvrtletni navs§tévé kliniky, jak je
uvedeno v publikovanych pokynech. Primarnim vysledkem bylo procento pacientd, ktefi splnili
kritéria pro absolvovani alespoi jednoho screeningu mentalniho zdravi béhem kazdého mésice
v prubéhu jednoho roku. Tento pfistup poskytl optimalni sledovani pokroku smérem k dosazeni
cile, kterym je dosahnout 80 % ucasti zpusobilych pacientl ve screeningu (Liu et al., 2019).
Zavérem studie se béhem prvnich dvou let projektu podatilo dosadhnout cile vySetfit
80 % zpusobilych pacienti rocné. Byla zaznamenana vysoka prevalence klinicky vyznamnych
ptiznaka deprese a tizkosti. Tyto poznatky umoznily prosadit podporu pro rozvoj novych sluzeb

v oblasti mentalniho zdravi (Liu et al., 2019).

2.3. Vyznam a limitace dohledanych zdroji

Tato bakalatska prace se zabyva jednotlivymi oblastmi kvality zivota déti, které cysticka
fibr6za muze ovliviiovat. Dohledané poznatky mohou byt zdrojem informaci nejen pro studenty
pediatrického nebo vSeobecného oSetfovatelstvi, détské ¢i vSeobecné sestry pracuyjici
na détskych oddélenich, ale také rodiny a blizké pacientt, ktefi by tak méli moznost 1épe
porozumét pacientovi a jeho obtizim.

V bakalafské praci jsou primarné vyuzity zdroje ze zahranici. Byla nalezena pouze jedna
Ceska studie, ktera se zamérovala na problematiku kvality zivota u déti s cystickou fibrézou.
Vice nez polovina studii byla také provadéna mimo Evropu, coz muze v budoucnu piinést
obtiZe pii implementaci ziskanych vysledkt do praxe pro détskou populaci v Ceské republice.

V nékterych studiich byl hlavni limitaci maly vzorek ucastnikti (Blackwell and Quittner,
2015; El-Koofy et al., 2020; Giannakoulakos et al., 2022; Gundogdu et al., 2019; Lechtzin et
al., 2016; Lumertz et al., 2023; Senses-Ding et al., 2018).

Pét studii uvedlo jako jednu ze svych limitaci prafezovy design studie. V disledku toho
nebylo mozné stanovit pfi¢inné vztahy (BoB3 and Renner, 2020; Gundogdu et al., 2019; Senses-
Ding et al., 2018; Vandeleur et al., 2018). Ve studii Papantoni et al. byl prifezovy design

prekazkou testovani, zda apetitivni charakteristiky predpovidaji vysledky onemocnéni (2019).
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Nekolik studii uvedlo jako svoji limitaci, ze vyzkum probihal pouze na jednom
pracovisti, coZz znemoznilo zobecnéni vysledkt (Lechtzin et al., 2016; Lumertz et al., 2023;
Senses-Ding et al., 2018).

Jednou z limitaci byla také frekvence méfeni nebo setkani. Studie z roku 2015 byla
omezena tim, ze provadéla pouze jednorazové méfeni psychologickych symptomu a kvality
Zivota spojené se zdravim pii prvni navstéve kliniky, nikoli méfeni v prab&hu ¢asu (Blackwell
and Quittner, 2015). Autofi indické studie sledovali déti pouze jednou za 3 mésice. Castgjsi
sledovani by mohlo zlep$it dodrzovani cvi¢ebniho programu (Gupta et al., 2019). Dalsi studie
uvadi, ze kvuli snaze o flexibilitu a umoznéni ucastnikim planovat vhodné terminy sezeni,
nebylo vzdy mozné setkat se presné kazdé dva tydny, coz mohlo ohrozit dodrzeni protokolu
studie (Moola et al., 2017).

Studie byly také limitovany rozdilnym zdravotnim stavem populace. Jina studie uvadi,
ze zatazeni déti s té€zkym plicnim onemocnénim a podvyzivou mohlo omezit schopnost
provadét cviceni s vysokou zatézi v predepsané mire (Gupta et al., 2019). Naopak autofi
australské studie uvadi, ze vylouceni déti s CF a nedavnou akutni exacerbaci mohlo vést

k podhodnoceni pacientti se zavazn€j§im postizenim plic (Vandeleur et al., 2017).
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Zavér

Prehledova bakalarska prace se zabyva jednotlivymi oblastmi zivota, které cysticka
fibroza ovliviiyje a tim snizuje kvalitu zivota déti s timto onemocnénim. Cilem prace bylo
sumarizovat aktualni, dohledané a publikované poznatky o kvalité zivota déti s cystickou
fibrézou. Prvnim dil¢im cilem prace bylo sumarizovat aktualni, dohledané a publikované
poznatky o kvalité zivota u déti s cystickou fibrozou v oblastech spanku, fyzické aktivity,
bolesti, vyzivy, pratelstvi a vztaha.

Spanek je u déti s CF naruSeny predevSim vlivem pfiznak(l spojenych s timto
onemocnénim a také nezbytnymi lé€ebnymi procedurami, coz vede k celkové kratsi dobé
spanku, CastéjSimu no¢nimu buzeni a zvySené ospalosti béhem dne.

Fyzicka aktivita pfinasi nejen zlepSeni fyzickych a emocionalnich schopnosti, ale ma
také pozitivni vliv na funkci plic. Je vSak negativné ovlivnéna nedostateCnym mnozstvim
znalosti o vhodnych zpiisobech cviceni, které by nezhorSovaly pfiznaky onemocnéni ani prubéh
1écby.

Bolest u pediatrické populace narusuje fyzické, socialni 1 spiritudlni potfeby déti.
Nejcasteji se vyskytovala v oblasti bficha a projevovala se v epizodach. Studie prokazaly,
ze bolest snizuje kvalitu Zivota spojenou se zdravim. Bolest zptsobena lékaiskymi procedurami
vedla k vy$si trovni stresu a mohla vést k vyhybani se I1ékarské péci. Nicméné, studie prokazala,
ze techniky ke snizeni proceduralni bolesti jsou ve vétsin€ piipadt ucinné.

Oblast stravovani je u déti s CF problematicka z davodu individualnich nutri¢nich
potieb, které jsou s timto onemocnénim spojeny. Ruzné gastrointestinalni problémy nejen
ovliviiuji stav vyzivy ditéte, ale také psychosocialni potfeby a celkovou kvalitu zivota.
Hlavnimi zasadami pii 1écbé déti s CF jsou dodrzovani modifikované vyzivy a prevence ubytku
hmotnosti.

Navazovani pratelstvi déti trpicich CF je casto komplikované z davodu pocitu
odlisnosti. Pratelstvi mezi jedinci s CF je komplikované z divodu obav z mozného pienosu
zivot ohrozyjicich infekci. I pres tuto skuteCnost ukazaly studie, ze pacienti s CF navazuji
osobni kontakty s ostatnimi jedinci trpicimi timto onemocnénim. Pratelstvi méla pozitivni vliv
na dodrzovani 1éCby a prispivala k vyssi arovni kvality zivota. Sourozenecké vztahy nebyly
negativné ovlivnény pritomnosti cystické fibrozy, ale soucasné nemély podstatny dopad
na celkovou spokojenost. Dil¢i cil splnén.

Druhym dil¢im cilem bylo predlozit aktualni, dohledané a publikované poznatky o vlivu
cystické fibrozy na psychickou stranku Zivota déti. Uzkost zptisobuje omezeni v kazdodennim
Zivoté a muize vést az ke vzniku deprese a sebevrazednych myslenek. Dlouhodoba onemocnénti,
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jako je CF, patfi mezi psychosocialni rizikové faktory pro vznik deprese. Projevy deprese
mohou byt rizné a pii jejich hodnoceni je dulezité zohlednit vék ditéte. Psychopatologie
zjisténa u vice nez poloviny déti s CF. Polovina pacientd trpé€la n€jakym typem uzkostné
poruchy a pétina z nich depresi. Také tizkostné a depresivni priznaky byly Castéjsi u déti s CF
a uroven kvality zivota byla vyznamné niz§i ve srovnani se zdravou populaci. Proceduralni
uzkost u déti s CF je Casto zpusobena opakovanym podstupovanim invazivnich a bolestivych
procedur, coz muze byt stresujici nejen pro déti, ale i jejich rodiCe a cely oSetfujici tym. Zasadni
v této oblasti je ziskavat zpétnou vazbu od pacienta ¢i jejich rodin, zavadét intervendni strategie
ke zmirnéni pocitu uzkosti a provadét screening. Screening umoziuje sledovat prevalenci
symptomt psychickych onemocnéni a identifikovat potfeby v oblasti mentalniho zdravi.
Existuje vysoka prevalence klinicky vyznamnych pfiznakt deprese a uzkosti. Diky témto
poznatkiim bylo mozné prosadit podporu pro rozvoj sluzeb v oblasti mentalniho zdravi. Dil¢i

cil splnén.
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Seznam zkratek

tzv. - takzvané

CF — cysticka fibroza

CFQ - Cystic Fibrosis Questionnaire

CFM - Cystic Fibrosis Module

napf. — napiiklad

BPI — The Brief Pain Inventory

GTLTEQ - Godin Leisure-Time Exercise Questionnaire
CFQ-R - Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised

PedsQL GI — Pediatric Quality of Life Inventory, Gastrointestinal Symptoms Scales and
Module

VAS - vizualni analogova skala

CEBQ - Child Eating Behavior Questionnaire

SRQ — The Siblings Relationship Questionnaire

SLSS — The Students Life Satisfaction Scale

FLZM-CF — The Questions on Life Satisfaction For Adolescent and Adults with Cystic Fibrosis
PAQ9A — Patient Health Questionnaire 9 — Modified for Adolescent

PAQO9 - Patient Health Questionnaire 9

GAD7 — Generalized Anxiety Disorder Screener

35



