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1 UVOD

Tato bakalarskd prace si klade za ukol podat ucelené informace o cystické fibroze.
Toto téma je pomémné aktudlni, nebot’ u evropského obyvatelstva patii cysticka fibroza
k nejcastéjSim autozomalné recesivné dédicnym onemocnénim a efektivita jeji 1€cby se
v n¢kolika poslednich desitkach let velmi zlepsila.

Diky védeckému pokroku doslo k odhaleni pficiny onemocnéni a nasledné k rozvoji
presnéjsi diagnostiky a ucinnéjsi 1écby. Diive byla cystickd fibrdéza smrtelné onemocnéni, kdy
dit¢ umiralo v prvnich letech Zzivota. Dnes se pacienti dozivaji dospélého véku a jsou
vyhlidky, Ze se délka Zivota bude stale prodluzovat. Je to diky ucinné farmakoterapii,
technikdm respiracni fyzioterapie a programim spravné vyzivy. Nejlepsi uspéSnost 1écby maji
specializovand centra spolupracujici s ostatnimi centry na celém svété. To podporuje rozvoj
a aplikaci novych efektivnéjsich metod a 16kt do klinické praxe. V Ceské republice je hlavni
centrum pro cystickou fibrézu v nemocnici v Motole v Praze, pod které¢ spadaji jednotliva
dil¢i centra.

Bakalafska prace podava souhrnné informace o klinické obrazu, diagnostice a hlavné
1éCebné rehabilitaci cystické fibrézy se zaméfenim na respiracni fyzioterapii a nastinéni
dalSich fyzioterapeutickych konceptii u pacienti stimto onemocnénim. V ramci plicni
rehabilitace zde bude zminén program spravné vyzivy, psychologickd a socialni podpora

a organizace, kter¢ se touto problematikou zabyvaji.



2 CiL
Cilem této bakaldiské prace je podat ucelené informace o cystické fibréze. Prace

popisuje zékladni charakteristiku nemoci, klinické ptiznaky, diagnostiku a nasledné¢ moznosti

plicni rehabilitace tohoto onemocnéni.



3 CYSTICKA FIBROZA

Cysticka fibroza (CF), je nejCastéjsi autozomalné recesivné dédicné onemocnéni
v Evropé. Genetickym podkladem je mutace genu, ktery je lokalizovan na dlouhém raménku
7. chromozomu — lokus 7q31.2. Tento gen byl nazvan cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator (CFTR). Gen CFTR je zodpovédny za tvorbu chloridovych kalant. Pti
jeho mutaci dochazi k naruseni proteinu CFTR a disledkem toho je abnormaélni transport
chloridovych a sodikovych iontl pfes epitelidlni membrany (pfesnéji dochazi k inaktivité
chloridovych a hyperaktivita sodikovych kanall). Tento stav vede k zahuSténi sekretu
a nasledkem toho k postizeni jednotlivych organti (Vavrova, 2006).

Vyskyt CF v CR se nelisi od vyskytu u jinych evropskych populaci. Incidence
nemocnych se udava na 1: 2736 novorozenctu (Vavrova, 2006). U asijskych a africkych
narodl je incidence 1 : 100 000 narozenych déti (Jakubec, 2006). U nas se kazdym rokem
narodi pfiblizné 33 déti s CF. Cela jedna tfetina vSak neni diagnostikovana a pravdépodobné
zije pod jinymi diagn6zami (Vavrova, 2006).

Podle vyzkumt je pfiblizné kazdy 25. — 29. jedinec u nds nosi¢em mutace genu pro
CF. Tim je relativné vysoka pravdépodobnost, ze se nosici této mutace setkaji v manzelstvi
(cca 1 na 800 manzelstvi). Déti téchto part jsou v 25 procentech ohrozeny rizikem CF, 50
procent piipadd na moznost, ze budou nepostizenymi nosi¢i mutace genu a dale je 25
procentni pravdépodobnost, Ze dit¢ po rodi¢ich nezdédi ani jednu z mutaci (Vavrova, 2000).

a pankreatu. Dale jsou postizeny i ¢asti gastrointestinalniho traktu, pohlavni organy, ktze
avzacné 1 srdce. NejCastéjsi piicinou smrti je poSkozeni plic a kardiorespiracni selhani
(Jakubec, 2006). Neni postizen mozek, svaly, krvetvorba. S vyjimkou plic a dychacich cest

neni porusena obranyschopnost a nedochéazi k opozdéni dusevniho vyvoje (Vavrova, 2003).

3.1 Historie

Prvni zpravy o slaném potu déti pochazeji z antiky, uvadi to Helén Acréon (mezi 3. — 5.
stol. Pt. Kr.) v knize Epod. Tehdy se véfilo, ze je to znameni ocarovaného dité. Toto minéni

trvalo pomérn¢ dlouho (Busch, 1996).
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Prvni patologicko — anatomickou zpravu, kterd popisovala tézké zmény pankreatu
u jedenactileté kachektické divky podal v roce 1595 Pieter Pauw. V roce 1938 vznikl prvni
védecky popis nemoci, ktery ucinila patoloZzka Dorothy Andersenova. Zpravy o nemocnych
s plicnim onemocnénim, prijmy a abnormalni funkci pankreatu se ve vétsi mife objevuji
v literatufe az po 2. svétové valce. Ve snaze zdiraznit charakter hlenu a upozornit na to, ze
neni postizen pouze pankreas, zavedl S. Farber oznaceni ,,mukovisciddsis®. Toto oznaceni
dodnes pouZzivaji nékteti francouzsti a némecti autoti (Vavrova, 2006).

Vroce 1952 v obdobi veder v USA bylo zjisténo, ze déti majici CF utrpéli Sok
z horka. Na zadklad¢ této skute¢nosti doslo k vySetfeni jejich potu. Bylo zjisténo, ze obsahuje
petkrat vice soli nez pot zdravého ditéte. Na zaklad¢ tohoto faktu se zacala CF diagnostikovat
zkouskou tzv. pilokarpinovou iontoforézou, kterou vypracovali Gibbon a Cook. Vznikl tak
potni test, ktery se povazuje za zlaty standart v diagnostice CF. Od té doby se zacaly vytvaret
prvni komplexni l1éCebna schémata. Pacienti byli 1éCeni novymi antibiotiky, objevily se
ucinngjs$i formy pankreatické substituce, vytvarely se nové metody lécebné rehabilitace.
Zasadni meznik znamenal rok 1989, kdy kanadsko-americkéd skupina védcti objevila gen CF
(Vavrova, 2006). Do dneSni doby bylo popsano ptes 1350 mutaci CFTR genu. Ty jsou
rozdéleny dle poruchy funkce do 7 tfid (Jakubec, 2006).

Kauzdlni 1écba CF na trovni genu CFTR je stdle ve fazi intenzivniho laboratorniho
a klinického vyzkumu. Genova terapie totiz stale narazi na fadu nevyieSenych problémi napf.

genotoxicita vektord, jejich nizkou tc¢innost atd. (Vavrova, 2006).

3.1.1 Vyvoj prognozy ve sveété

Po 2. svétové valce umirala vétSina déti s timto postizenim v prvnich mésicich nebo
letech zivota. Od roku 1957, kdy doslo k zavadéni novych 1é¢ebnych postupli napt. v 1écbe
mekoniového ileu, pankreatické substituce a antibiotické 1é¢by, se median prezivani zvysil na
5 let. Zacal se klast vétSi diiraz na spravnou vyzivu pacientd. S rozvojem novych antibiotik
a kvalitnéjsi farmakoterapie se stfedni vék posunul od 10 k 25 lett. Délka a kvalita Zivota
v dospélosti se odviji od faktu, jak intenzivné byli jedinci léceni v détstvi a kdy doslo
k diagnostice CF. Median pfeziti se dnes udava 32-34 let. V piipadé, Ze se potvrdi soucasny
trend, Ize predpokladat, ze se prodlouzi zivot dnes narozenych déti na 40-50 let. NejlepSich

vysledki v 1écbé dosahuji specializovana centra pro 1écbu CF (Vavrova, 2006).
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3.1.2 Historie a prognéza v CR

Prvni nemocny s CF byl na détské klinice v Praze diagnostikovan roku 1946. Posléze
se zataly objevovat prvni kasuistiky CF, které popisovali Svejcar, Benesova a Houst'ek. Nové
informace o CF se k ndm ze svéta dostavali s ur€itym zpozdénim, coz se odrazelo v klinice.
Onemocnéni se vté dobé diagnostikovalo pomoci vySetieni duodendlni S$tavy, stolice
a nepiimého prukazu nedostatku pankreatickych enzymt. V roce 1960 byl zaveden pro
diagnostiku potni test, doslo k zachyceni vét§siho poctu nemocnych. Klinika v Praze zacala
provadét 1 vyzkumy, doslo k zavadéni novych lé¢ebnych metod. Situace se vyrazné zlepsila
po roce 1989 a centrum CF v Motole v Praze dnes patii k vyspelym svétovym centrim fesici
tuto problematiku (Vavrova, 2006).

Medidn preziti u nas rostl se zpozdénim oproti svétovému trendu, z divoda sovétské
okupace. Nebyly prosttedky na G¢inné léky a ani na zajisténi spravné vyzivy. Po roce 1989

doslo k postupnému vyrovnani zpozdéni (Vavrova, 2006).
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4 KLINICKE PROJEVY

Projevy nemoci jsou rizné a 1isi se dle zdvaznosti mutace genu. Mohou se projevit
zahy po narozeni, ale taktéz v dospélosti, ¢i mezi témito etapami (Vavrova, 2000). Dnes se
popisuje tzv. typickd a atypickd forma CF. Postizeni jedinci s tzv. typickou formou maji
dychaci a souCasné zazivaci obtize, hladina chloridi v potu je jednozna¢né zvySena oproti
normalu. Pacienti s tzv. atypickou formou maji zvySenou az hrani¢ni hladinu chloridi v potu.
Jejich obtize jsou vazany bud’ jen na plice nebo jen na pankreas (Vavrova, 2003). V nekterych
piipadech je pfitomna jen nosni polypdza, recidivujici sinusitidy, nespecificka plicni
postizeni, idiopatickd chronicka pankreatitida ¢i izolovana azoospermie. U atypické formy
jsou pfitomny ,,mirné* mutace CFTR genu a funkce proteinu je ¢astecné zachovana. Nemuze
se u ni v8ak vyloucit, Ze s pfibyvajicim vékem piejde atypickd forma do klinického obrazu

typické formy CF (Jakubec, 2006).

4.1 Respiracni systém

24

procent umrti. Existence zanétu v dychacich cestach je prokazana uz u déti s CF v prvnich
Ctyfech tydnech Zivota (Jakubec, 2006).

Pfi narozeni maji déti architekturu plicniho parenchymu zcela stejnou jako zdravé déti.
Z divodl defektu CFTR proteinu dochazi postupné k patologickym zménam (Vavrova,
2006). Vznika hyperplazie hladkych svalovych bunék dychacich cest bez jejich soucasné
hypertrofie. Tato hyperplazie pfispiva ke zzeni dychacich cest a k hyperreaktivité¢ broncht
(Hays, Ferrando, Carter, Wong & Woodruff, 2005). Na sliznici dychacich cest se tvoii husty
hlen, je znemoznén mukociliarni clearence. V hlenu se usidluji patogeny bakterialniho nebo
virového ptivodu. U virtl je to napf. virus chiipky A a B, rhinovirus, adenovirus, RS virus.
Z bakterii jsou to Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumonie,
Burkholdera cepacia atd. Az z 80 procent nemocnych je v dospélosti infikovano bakterii
Pseudomonas aeruginosa (Vavrova, 2003). Mikroby zptlisobi zanét, ktery nasledné prechazi
do chronicity. Dochazi k tvorbé malych cyst, abscesti a bronchiektézii (Jakubec, 2006). To je
zacatek postupné obstrukce perifernich dychacich cest (Vavrova, 2003). V diasledku

chronického zanétu dochéazi k fibrotizaci plicniho parenchymu, coz dlouhodobé vyusti
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v sekundarni plicni hypertenzi. V kone¢né fazi dojde krozvoji cor pulmonale,
v jeho dekompenzovaném stadiu je pramér pieziti krat$i nez 8 mésict (Jakubec, 2006).

Plicni exacerbace se Castéji vyskytuji u mladych Zen, u kterych je v terapii uzivano
inhalacnich steroida, které maji niz§i FEV, a uz v minulosti prodélaly Casté exacerbace
(Block et al., 2006). Pfi exacerbaci infekce se u nemocného zhorSuje kvalita spanku, je
zkracena jeho REM féaze a dochézi k rozvoji hypoxémie, ktera je zavisla na mife poskozeni
plic. To v§e ma dopad na kvalitu Zivota pacienta (Dobbin, Bartlett, Melehan, Grunstein &
Bye, 2005).

K ¢astym klinickym projeviim patii produktivni kasel (mtze byt téz suchy, drazdivy),
namahova dusnost (v termindlni fazi klidova), prodlouzené exspirium, piskoty, vrzoty. Dale
jsou to palickovité prsty, inspiracni postaveni hrudniku (soudkovity hrudnik) a hrudni kyféza
(Jakubec, 2006). Ke komplikacim, které postihuji dychaci systém patii: sinusitidy, nosni
polypy, atelektdzy, emfyzém, pneumotorax, hemoptyza a alergickd brochnopulmonalni
aspergiloza (tvorba hlenovych zatek s obstrukei dychacich cest a atelektdza plicniho
parenchymu) (Vavrova, 2006). Pomérné vzacna je kardiomyopatie a tzv. hypertroficka plicni
osteoartropatie, kdy dochéazi vétSinou ke zbytnéni periostu v kolenim kloubu, coz ma

souvislost s infekci v dychacich cestach (Vavrova, 2003).

4.2 Gastrointestinalni systém

Gastrointestindlni projevy patii neodd¢litelné ke klinickému obrazu CF, u kazdého
pacienta mnohou byt rizné vyznamné vyjadieny. Hlavnim symptomem je insuficience
pankreatu a ztoho vyplyvajici neprospivani pacienta. Klinické ptiznaky mohou pochazet
z celého travici traktu. Regulacni mechanismy gastroinestindlniho systému zptsobi, Ze miize

byt poruSena funkce urcitého organu, ktery neni primarné¢ postizen CF (Vavrova, 2003).

4.2.1 Pankreas

Exokrinni insuficience toho organu je jednou z nejcastéjSich. Udava se, ze az 80 — 90
procent pacientii ma do 2 let vyjadien tento symptom. Travici sekret obsahuje malo vody,
dochazi o obstrukci pankreatickych duktl, zanétlivé reakci, destrukci bunck a postupné

fibrotické prestavbé pankreatu. Netvoii se prekurzory travicich enzymi, nasledkem toho
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nedochazi ke fyziologickému traveni, dochdzi k poruse vstfebavani zivin a vitamina
rozpustnych v tucich. Exokrinni pankreas ma velkou funkéni kapacitu a klinicky se symptomy
maldigesce projevi, az poklesne produkce enzymi o zhruba 90 — 98 procent (Vavrova, 2003).

Typickymi pfiznaky jsou priijmovité, mastné, objemné a pachnouci stolice, nadymani,
bolesti bticha, celkové neprospivani (Vavrova, 2003). U nékterych nelécenych déti, kdy je
tézka porucha funkce pankreatu, mize vzniknou obraz velkého, vzedmutého biiska, které je
v kontrastu s htlkovitymi koncetinami. Vzacnou komplikaci je opakovany zanét slinivky —
pankreatitida (Vavrova, 2000).

Cystic fibrosis related diabetes (CFRD) je z jednou z dalSich komplikaci. Je postizena
endokrinni slozka pankreatu. Udava se, ze to muze byt z divodu: redukce parenchymu
v souvislosti se zdkladnim procesem, autoimunitnich mechanismii a insulinové rezistence
(chronicky zénét ¢i dlouhodobd mirna hyperglykémie). Mezi piiznaky patii: polyurie,
polydypsie, nechutenstvi, zvraceni, inava. Vyskyt diabetu se objevuje po desatém roku veéku,

takze podrobnéjsi diagnostika se posouva do tohoto obdobi (Vavrova, 2003).

4.2.2 Jicen a Zaludek

Gastroezofagealni reflux (GER) se vyskytuje ¢astéji nez u zdravé populace. Pti¢inou
je relaxace dolniho jicnového svérace, opozdéna evakuace zaludku a hypersekrece HCI.
Kysely Zalude¢ni obsah poskozuje jicen a jeho sténu. MiZze dojit i k podrazdéni nervovych
zakonceni, které pak reflexni cestou zpiisobi staZeni stény priduSek a mohou vznikat obtize
piipominajici astma (Vavrova, 2000). Nemocni jsou castéji postizeni gastritidou
a duodenalnimi peptickymi viedy (Jakubec, 2006).

VétSina pacienti s CF nema typické projevy GER, coz je pyroza, regurgitace
a zvraceni. Provazeji je spiSe pocity piedcasné sytosti a nékdy odmitani stravy. Udava se, ze
az 50 procent pacientli trpici chronickym plicnim onemocnénim v dasledku CF maji

predisponujici faktory k GER (Vavrova, 2003).

4.2.3 Tenké stfevo

Stievni symptomatika je zavisla na véku pacienta. Role CFTR v transportnich

pochodech ionti v bunikdch stievni sliznice je nejasnid. Byly popsany odchylky v tomto
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transportu, zjiSténo abnormalni slozeni mucinu, zvySena acidita stievniho obsahu a zménéna
motilita stfeva. Je zde pravdépodobné vliv opakovanych uzivani antibiotik a zvySené
mnozstvi mikrobil ze spolykaného sputa (Vavrova, 2003).

Nejtypictéjsi znamkou CF v kojeneckém obdobi je mekoniovy ileus. Ten se nachazi
asi u 10 — 20 procentech vSech novorozenctu s CF. Béhem 24 — 48 hodin po narozeni se
objevuje zvraceni s pfimési zlu¢i, nafouknuti bfiska a pozdni odchod mekonia (Jakubec,
2006). Méla by probéhnout diferencidlni diagnostika, ktera vylouci jiné pficiny akutni
novorozenecké stievni obstrukce (Vavrova, 2003).

Distalni intestinalni obstrukéni syndrom (DIOS) pfipomina mekoniovy ileus,
vyskytuje se vSak v obdobi adolescence a dospélosti a postihuje pfiblizn€¢ 5 procent
pankreaticky insuficietnich pacienti CF. Vazkym hlenem a fekdlnim obsahem dochazi
k obstrukci v terminalnim ileu, céku nebo colon ascendens. Ke klinice patii kiecovité bolesti
v pravém dolnim kvadrantu bficha, hubnuti, nechutenstvi, flatulence, zvraceni. Odchod stolice

muze byt zachovan (Jakubec, 2006).

4.2.4 Tlusté stievo

Pacienti s CF mohou byt postizeni fibrotizujici kolonopatii. Vznikd zuzenim lumen
vzestupného tra¢niku, dochazi ke ztloustnuti stievni stény a snizeni motility daného tseku.
Jako pfiCiny se uvadéji: vysoké davky pankreatické substituce, stabilizdtory pH na povrchu
enzymatickych tablet, Casté uzivani antibiotik, laxativ a prokinetik. Klinicky pfipomina DIOS
a projevuje se bolesti biicha, vodnatym priijmem, subakutni obstrukci ¢i stolici, v niz miize
byt pfimés krve.

Castéjsi komplikaci je prolaps rekta. Vyskyt je mezi 12. az 30. rokem a vyvolavajicim
momentem byva zacpa, prijem, malnutrice. U starSich pacientd mize nastat po iporném kasli

(Vavrové, 2003).

4.2.5 Zluové cesty a jatra

Vlivem poruchy chloridového transportu ve zlucovodech, je slozeni Zluce abnormalni
a dochazi i ke zméné jejiho mnozstvi a viskozity. Nastdva postupna obstrukce zlucovy cest.

Nékteré zlucové kyseliny plisobi hepatotoxicky, coz vyvold zanét a dale fibrozni piestavbu
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tkan¢. Jaterni postizeni miize probihat asymptomaticky. V opacném pfipad¢ jsou to piiznaky
cholelitidzy a stendzy ductu choledochus s bolestmi bficha. Hepatopatie u pacient s CF miize
dojit az k jaterni cirhoze s portalni hypertenzi a jicnovymi varixy. Uvadi se, Ze hepatopatie je
treti nejCastéjsi pri¢inou smrti u CF. K rizikovym faktortiim patii probéhly mekoniovy ileus,

muzské pohlavi a pfitomnost ,,tézkych mutaci* (Jakubec, 2006).

4.3 Ostatni klinické projevy

4.3.1 Potni Zlazy

Pacienti jsou ohrozeni velkymi ztratami soli. Zvlasté pii vétSim poceni se mizou na
rozhranni vlasové Césti hlavy a Cela usazovat krystalky soli. Pfi velkém poceni, které je
zpusobeno okolni vysokou teplotou ¢i horeCkou pacienta, je ¢lovék s CF ohrozen
hyponatrémii a hypochlorémii. Pfi zvySeném vydeji tekutin je nutno dodrzovat i zvySeny
piijem soli. Nemocnym s CF se nedovoluje pobyt v sauné¢ a v horkém prosttedi (Vavrova,

2003; Jakubec, 2006).

4.3.2 Reprodukéni ustroji

Neplodnost je u CF pfitomna u 98 procent dospélych muzi. Z divodii prenatalni
obstrukce vyvodnych cest se spermie nedostanou do ejakuldtu, 1 kdyz se tvofi a jejich
pohyblivost je normalni.

SniZen4 plodnost u Zen je ddna vazkym hlenem v déloznim hrdle. Casta je i amenorea

a nepravidelnost menstruac¢niho cyklu (Jakubec, 2006).

4.3.3 Osteopordza

Kolem 40 procent dospélych pacientii ma osteopenii a dalSich 34 procent osteoporozu
(Jakubec, 2006). Osteoporoza u pacientll s CF vzniké v disledku sekundarniho ubytku kostni
hmoty z divodl pankreatické insuficience, poruchy jaternich funkci (porucha metabolismu
vitaminu K a D), hypogonadismu, uzivani kortikosteroidi. Dale zde mizou mit vliv zanétlivé

mediatory, které snizuji aktivitu osteoblastii. Samotna role CFTR kanalu v kalciofosfatovém
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metabolismu neni dosud zcela jasna. Neni znamo, zda je CFTR pfitomen v kostni tkani ¢i
pristitnych téliskach (OtcenaSkova & Vanicek, 2005).

Dle Sermet-Gaudelus et al. (2007) je rozvoj osteopordzy u déti zfejmé nezavisly na
stavu jejich vyzivy a tizi choroby. U vSech déti se doporucuje stanovit denzitu kostni tkané co
nejdiiv, aby se zachytili pacienti, kteti potifebuji preventivni 1écbu.

Byly délany studie, kdy byly zjiStény dvakrat vyssi frekvence zlomenin u Zen s CF
mezi 16 — 34 rokem a u muzl mezi 25 — 45 lety. Zlomeniny zeber a kompresni fraktury
obratli byly zjiStény s 10 — 100krat vyssi Cetnosti nez u zdravych jedinct téhoz véku.
Zlomeniny obratlovych tél a vertebralni deformity mohou vést ke kyfoze, nasledné dochézi ke
zhorSeni plicnich funkci a sniZeni efektivniho kasle. Osteopor6za miize byt u pacienta s CF

kontraindikaci pro podstoupeni transplantace plic (Otéenaskova & Vanicek, 2005).

4.3.4 Ledviny

Renalni postizeni u pacientll s CF existuje, 1 kdyz se dlouho ptfedpokladalo, ze ledviny
postizeny nejsou. Je vSak pomérné vzacné. Vliv na toho postizeni ma chronickd hypoxie,
toxicita nékterych 1ékd, cor pulmonale, CFRD. Klinicky miiZze dojit k proteinurii, hematurii,

nefrotickému syndromu, renalni kolice az k selhani ledvin (Jakubec, 2006).

4.3.5 Imunitni systém

Imunitni systém je pfi narozeni pln¢ kompletni a funkéni. Je prokazano, Ze abnormity
imunitnich reakci u CF jsou sekundarni, v disledku chronického zanétu. To mulze byt
podkladem pro vétSinu artropatii a vaskulitid u téchto nemocnych (Vavrova, 2006).
K autoimunitnim projeviim se fadi 1 Crohnova choroba, ktera je u CF 17krat CastéjSi nez

v ostatni populaci (Jakubec, 2006).
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5 ZAKLADNi METODY PRO DIAGNOSTIKU CF

Diagnosticka kritéria spocivaji v pfitomnosti jednoho nebo vice charakteristickych

klinickych ptiznaki, rodinné anamnézy a laboratorniho prikazu abnormalni funkce genu

CFTR (Véavrova, 2006).

5.1 Klinické podezieni

Klinické podezieni je zédkladem diagnostiky cystické fibrozy. Ve vétSin€ pripada se

stanovuje pomoci jednoho nebo vice typickych klinickych projevii s podezieni na tuto

chorobu. VZzdy je tfeba pamatovat na atypické formy onemocnéni a brat je v potaz v rodinach,

kde se toto onemocnéni uz vyskytlo. Diagnostiku je potieba opfit o podrobné anamnestické

udaje (Vavrova, 2006).

Ptiznaky, které upozornuji na diagnoézu CF:

1. Chronické sinobronchialni onemocnéni

recidivujici pneumonie a infekce dolnich dychacich cest

trvala kolonizace nebo infekce dolnich cest dychacich patogeny typickymi pro
CF: Styphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Pseudomonas
aeruginosa, Burkholderia cepacia

chronicky produktivni kasel, piskoty, hyperinflace, palickovité prsty
charakteristické RTG zmény (bronchiektazie, atelektaza ptredevSim pravého
horniho laloku, infiltraty)

obstrukce dychacich cest pti funkénim vySetteni plic

chronické onemocnéni vedlejsich dutin nosnich

2. Gastrointestinalni onemocnéni

postizeni pankreatu — zevni insuficience pankreatu, recidivujici pankreatitidy
postizeni stfeva — mekoniovy ileus, syndrom obstrukce distalniho stfeva,
prolaps rekta

chronické hepatobilidrni onemocnéni

3. Malnutrice

porucha stavu vyzivy, hubnuti, porucha rastu, steatorrhea

avitamino6za vitaminil rozpustnych v tucich, osteopenie, osteopordza
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¢ hypoproteinémie s edémy

4. Syndrom ztraty soli
e akutni ztrata soli ( az hypovolemicky Sok)
e chronickd metabolicka alkal6za

5. Obstruktivni azoospermie

Ptiznaky, které se zde uvadi a dalsi, které z nich vyplyvaji, by vzdy mély vzbudit
podezieni na onemocnéni CF a vést k dalSim diagnostickym postupim (Jakubec, 2006;

Vavrova, 2006).

5.2 Laboratorni vySetieni

Laboratorni vySeteni jsou nedilnou soucasti diagnostiky CF. Mezi hlavni metody
patii: potni test, molekuldrné genetické vySetteni, transepitelidlni rozdil potenciali, screening
atd. Nejjednodussi metodou je tzv. ,kiss your baby test* (Vavrova, 2006).

Potni test je zlaty standard v diagnostice CF. Poceni je stimulovano pilokarpinovou
iontoforézou. Minimdlni mnozstvi potu je 100 mg, z n€hoz se ur¢i koncentrace chloridd.
Normalni koncentrace chlorida je 10 — 30 mmol/l, hrani¢ni hodnota je 30 — 60 mmol/l. Co je
nad 60 mmol/l je pozitivni vysledek. Test je nutno v piipadé pozitivity zopakovat, taktéz pti
jeho hrani¢ni koncentraci. Pozitivni vysledek mize byt u jinych onemocnéni (mentalni
anorexie, hypotyredza atd.), ta vSak maji jiny klinicky obraz (Jakubec, 2006).

Molekularné genetické vySetieni provadi rozbor DNA izolovanou z leukocytl zilni
krve. VySetieni je pozitivni pii ndlezu mutace obou alel genu CFTR a diagnoza CF je tak
potvrzena. Pokud je nalezena jedna mutace a jsou pifitomny klinické nélezy nemoci je CF
velmi pravdépodobna. Ani negativni vysledek genetického vySetfeni zcela nevylucuje
diagnézu a je nutno pacienta sledovat a hodnotit dalsi klinické a laboratorni nalezy
(Jakubec,2006).

Trasepitelialni rozdil potenciali je hodnota dana slozenim tekutin na povrchu
sliznic. Mé&fi se rozdil potencialii mezi elektrodou na nosni ¢i rektalni sliznici a referencni
elektrodou, uloZena subkutdnné v oblasti horni tfetiny paze po podéani isoproterenolu
a amiloridu. Normalni hodnoty jsou 0 az -30 mV, u pacientti s CF je hodnota na -34 az -60

mV (Jakubec, 2006).
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Screening mtize byt dvojiho druhu. Novorozenecky, ktery se snazi o nejcasnéjsi
odkryti nemoci, a antenatdlni, ktery mé za ukol odkryt rizikové pary dvou nosicii a seznamit
je se situaci a upozornit na moznost narozeni nemocného ditéte (Vavrova, 2006).

Biomarkery ve sputu jako elastaza, IL-8 (interleukin-8 podporuje chemotaxi
a aktivaci granulocytll) a pocet neutrofilii jsou ukazately tize choroby. Jejich hladina je zavisla

na zanétu a infekci u CF (Mayer-Hamblett et al., 2007).

5.3 Diagnosticka kritéria CF

U pacienta je potvrzena diagnoza cystické fibrozy v piipad¢, Ze ma alespon jeden
pozitivni vysledek z klinického a také laboratorniho vysetieni. U klinického vySetfeni musi
byt pozitivni jeden bod z néslednych: klinické ptiznaky, pozitivni rodinnd anamnéza,
pozitivni novorozenecky screening. Taktéz musi byt kladnd odpovéd u jednoho
z laboratornich vySetienich, ktera zahrnuji potni test, pruikaz mutaci obou alel CFTR genu

a transepitelidlni rozdil potenciala (Jakubec, 2006).

5.4 Anamnéza a kineziologicky rozbor v rehabilitaci

Jako u kazdého pacienta navstévujiciho rehabilitaci, je nutné pfed stanovenim
rehabilitatniho pladnu, provést celkové vstupni vySetfeni. To =zahrnuje anamnézu
a kineziologické vySetteni, kde se jednak hodnoti celkové drzeni téla a také se provadi mistni
vySetteni a zkousky pro konkrétni oblast (Véle, 2006).

Anamnéza predstavuje cileny rozhovor s pacientem za Ucelem ziskat potfebné
informace pro terapii o jeho osobé. Zahrnuje rodinnou, osobni, socialni, pracovni,
farmakologickou, alergologickou anamnézu a informace o nynéj$§im onemocnéni. To umozni
vytvofeni komplexniho obrazu o pacientovi. Anamnéza je dale podkladem a zaroven
voditkem pro kineziologicky rozbor a cilend vySetfeni na konkrétni oblasti. V kone¢ném
dasledku pak potiebnd pro stanoveni rehabilitatniho planu (Guth et al.,, 1994). Uz jen
samotny stisk ruky pfi vstupu, pohyb pacienta po mistnosti a ndsledny rozhovor poskytne
mnoho cennych informaci napf. o mife psychické stability, povahovych vlastnostech,
schopnosti komunikace, co mu pfi pohybu dé€la obtize atd. To vSe by se méelo zahrnout do

vytvareni rehabilitacniho planu. Pii ziskdvani anamnézy je dulezité cilené¢ se dotazovat
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v souvislosti s problémem, ktery pacienta trapi napt. co mu Cinni nejvétsi problém, jak ho to
omezuje, kde ho to boli, jaky je charakter bolesti, jakou ma ulevovou polohu atd. (Véle,
2006).

Kineziologicky rozbor zaCina uz pii vstupu do mistnosti. Fyzioterapeut by mél
sledovat jaké pacient provadi pohyby a postoje, jak se svléka, seda si na zidli atd.
Kineziologicky rozbor by m¢l zahrnovat: orienta¢ni neurologické vySetieni, vySetieni svalové
sily, vySetfeni zkracenych svalli a hypermobility, vySetfeni drzeni téla ve stoji a sed¢,
vysetieni jednoduchych pohybii a chiize (Lewit, 2003).

Vétsinou se zacina aspekci stoje pomoci olovnice a to zezadu, z boku a zepiedu. Déle
vySetfujeme postaveni panve a nasledné postupujeme kranidlnim a kaudalnim smérem.
Sleduji se parametry, které jsou obecné stanoveny pii hodnoceni aspekce stoje napt. vyska
infraglutealnich ryh, reliéf Iytek, tvar klenby nozni, tloustka a tvar stehen, kiivka patete, tvar
hrudniku, postaveni lopatek, vySka ramen, kontura m. trapezius, drzeni hlavy atd. Vzdy je
dilezité srovnat symetriCnost tj. pravou a levou stranu. Palpaci ziskdvame informace
o me¢kkych tkéni jejich teploté, vlhkosti, konzistenci, posunlivosti, protazitelnosti,
diagnostikujeme hyperalgické zony a reflexni zmény ve svalech (Lewit, 2003).

Provadi se vysetieni pro zhodnoceni vyskytu svalovych dysbalanci. Pro toto vysetieni
1ze vyuzit diagnostiku dle Jandy, tj. vySetfeni zkracenych svali, diagnostika horniho a dolniho
zktizeného syndromu, vrstvového syndromu. Funkéni tesy patete zhodnoti rozvijeni
jednotlivych funkénich segmentl patete. Vysetieni pohybovych stereotypli umozni stanovit
svalovou koordinaci svali, provadéjici dany pohyb. Pomoci svalového testu se ur¢i svalova
sila svali, které se cilené testuji. VySetfuji se dechové pohyby, zapojeni jednotlivych svala pfi
dychani, typ dychani, sleduje se pribeh dechové viny. Je velmi vytézné nechat si dany pohyb
pii vySetieni, ktery ¢inni obtiz, pfedvést v konkrétni funkcei (Guth et al., 1994; Lewit, 2003).

Ziskané vysledky z jednotlivych zkousek pii kineziologickém rozboru se davaji do
souvislosti s vysledky pfistrojového méfeni jako je rentgenovy snimek patefe, hodnoty
plicnich objemt a kapacit, vysledky spirometrického méfeni, elektomyografie apod. (Guth et

al., 1994).
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6 LECBA CYSTICKE FIBROZY

Kauzalni 1écba CF prozatim neexistuje, 1€¢i se pouze jeji symptomy. Zakladem jsou
antibiotika, Iéky pankreatické substituce, 1écebna rehabilitace a péce o dobry stav vyzivy.
V poslednich letech doslo ke vzniku mnoha novych postupti, které nemaji tuto zékladni 1écbu
nahradit, ale doplnit (Vavrova, 2006).

Cystickd fibroza je chronické onemocnéni, které je nutno 1é¢it multidisciplinarné.
Onemocné¢ se CF se stard tym odbornikl, ktery vytvaii Iékafi, mikrobiologové,
antropologové, fyzioterapeuté, dietologové, socidlni pracovnici a psychologové (Vavrova,
2006).

Pacienti by méli dodrzovat pravidelna vySetieni a podstoupit podrobnou a komplexni
prohlidku za jeden rok. U kojenct je to mési¢ni interval. Rodi¢e by si méli vést zdznamy
o prub&hu a vysi obtizi jejich ditéte a 0 zmeénach i stagnaci informovat 1€¢kate. Na vySetieni je
potieba pfinést sputum, které pacient rano vykasle, vzorek moci, stolice a také 1écebné
pomtucky jako je flutter, inhalator atd. Soucasti ro¢ni prohlidky je vzdy méteni saturace krve
kyslikem, vySetfeni funkce plic, RTG plic, antropologické méfeni (mira, véha, kozni fasy,
obvody pazi), EKG, mikrobiologické vySetieni sputa, vytér z krku a nosu. Dale zahrnuje
vysetieni vzorku stolice a moc¢i a laboratorni vySetfeni krve (krevni obraz, sedimentace
erytrocytli, CRP, acidobazickou rovnovéhu, imunologii atd.). U déti nad deset let se provadi
oralni glukézovy test. Tym CF pak na zdklad¢ vysledli vytvoifi zpravu, kterd je déna
oSetiujicimu lékari, ve které jsou obsazeny vysledky a navrh dalsi 1€¢by (Vavrova, 2000).

Pravidelné kontroly klinického stavu by mély probihat jednou za 3 — 6 mésicti v centru
zabyvajici se CF. Provadi-li je 1ékaf v misté bydliste, m¢l by byt v kontaktu s centrem pro CF
a informovat je. Pfi pravidelnych kontrolach se provadi vySetteni funkce plic, antropologické
meéfeni, mikrobiologické vySetfeni sputa, vytér z krku a nosu, laboratorni vySetfeni krve

a méteni saturace krve kyslikem (Véavrova, 2000).

6.1 FARMAKOTERAPIE

Medikamenty se 1é¢i hlavné chronicka infekce dychacich cest, pankreaticka
insuficience a dalsi problémy vznikajici timto onemocnénim. K udrzeni spravné funkce plic

se vyuziva inhala¢ni 1é¢ba a preparaty jako jsou mukolytika, bronchodilatancia a antibiotika.
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Preparaty pankreatické insuficience se podavaji z divodii spravného vstiebani piijimané
potravy a nésledného prospivani jednice (Vavrova, 2006).

Déti s CF podstupuji stejné ockovani proti infekcim jako zdravi vrstevnici. Nejsou zde
zadné specialni kontraindikace ockovani, plati pouze ty obecné. Lékat ma mit pii ockovani na
zieteli momentalni imunitni stav ditéte a odhadnout, zda télo je schopno tvofit protilatky proti
danym vakcindm. Obecné se doporucuje kazdoro¢ni okovani proti chiipce a to i rodinnych
ptislusnikii, aby se snizilo riziko infekce pro nemocné. Zadné ockovani ,,navic* se pacientiim

nedoporucuje (Vavrova, 2006; Vavrova, BartoSova & Fila, 2007).

6.1.1 Inhalatory

Inhala¢ni 1é¢ba umoziuje zfed'ovani hlenu ¢i lokéni pisobeni antibiotik v dychacich
cestach. Je potieba naulit pacienty spravné provadét inhalacni techniky a pamatovat na
dokonalou c¢istotu inhalatoru. Existuje konsenzus o inhala¢ni antibiotické terapii (Vavrova,

2006).

6.1.2 Mukolytika

Mukolytika - preparaty zied’ujici hlen, se uzivaji vétSinou jen kratkodobé, nebot
drazdi hlenotvorné buiiky k hyperprodukci sekretu a mohou vyvolat i bronchospazmus.
Jednotny nazor na tuto IéCbu chybi. Nejznaméjsi jsou N-acetylcystein, nacystelyn,
hypertonicky roztok soli (tendence uziti pouze pro ziskdni sputa k mikrobiologickému
vySetfeni), amilorid (nevyhoda kratkodobého plisobeni, v kombinaci s inhalaci tobramycinu je
vyhodny k 1écbé multirezistentnich infekei; v kombinaci s uridin-trifosfatem — podporuje
transport chloridit) (Vavrova, 2006).

Nejnovéjsi metodou je inhalaéni aplikace rekombinantni lidské DNazy (rhDNéza),
kterd zvysuje viskoelasticitu hlenu. Velka ¢ast pacientll vSak na lécbu rhDNézou nereaguje. Je
to dano sniZenou hladinou hoiciku a drasliku ve sputu téchto pacientti. Pravé diky nedostatku
hot¢iku ve sputu nemiize dochazet k pfeméné globularniho aktinu na fibrilarni. Globularni
aktin pak degraduje thDNazu. Mnozstvi hoi¢iku ve sputu Ize snadno zvysit jeho peroralnim

pfijmem (Sanders et al., 2006).
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6.1.3 Bronchodilatancia

Ve snaze maximalné rozsifit dychaci cesty a zlepSit mukociliarni clearance se
podavaji bronchodilatancia. Podéavaji se betamimetnika s kratkodobym ¢i dlouhodobym
uc¢inkem. V individualnich piipadech jako je pacient s CF a astmatem, je vhodné je
kombinovat s inhala¢nim steroidem (Vavrova, 2006).

Bronchodilata¢ni efekt ma i oxid dusnaty (NO) (Grasemann, Schwiertz, Matthiesen,
Racké, & Ratjen, 2005). Jeho mnozstvi ve vydechovaném vzduchu je u pacientli s CF snizeno
vlivem nadmérné aktivity arginazy (Grasemann, Kurtz et al., 2005). Po peroralnim podani L-
argininu, coz je prekurzor NO v téle, je mozno mnozstvi NO ve vydechovaném vzduch
u pacientit s CF zvysit. (Zatim vSak nebyl pozorovan efekt této suplementace na FEV1. Ve
studii se totiz pouzilo jen jedné davky.) (Grasemann, Schwiertz et al., 2005).

Efekt dlouhodobého podavani bronchodilatancii u nemocnych s CF je sporny.

Ucinnost 1écby se ovétuje spirometrickym métenim (Vavrova, 2006).

6.1.4 Lécba infekce a protizanétliva 1écba

Lécba infekce je jednou znejvyznamnéjSich slozek 1écby CF. Jednotny postup
antimikrobialni 1é€by nebyl celosvétové piijat, je vSak obecnd shoda, Ze infekci je nutno
intenzivné 1€Cit antibiotiky ve vysokych davkach minimalné¢ 10 — 14 dni a dle citlivosti
mikrobt. V piipadé multirezistentnich bakterii se voli antibiotika podle vysledka testovani,
u mykobakterii se voli individudlni 1écba. Nedilnou soucasti je inhalace antibiotik (Vavrova,
2006).

Doporucuje se provadet vySetfeni sputa jedenkrat za mésic, aby infekce jednotlivymi
mikroby vcas zachytila. Nemocni by méli védét jakymi mikroby jsou infikovani a dle toho
pak dodrzovat hygienicka opatfeni. Lécba zavisi na druhu infekce a jejim stadiu. Napiiklad:
u zlatého stafylokoka nebo u Haemophilus influenzae se uzivaji pfedev§im peroralni
antibiotika v maximalni davce minimaln¢ 14 dni (Vavrova, 2006). V akutni fazi pfi
Pseudomonas aeruginosa podavame ciprofloxacin ve vysokych davkach 3 tydny az 3 mésice
soucasn¢ s inhalaci colistinu nebo tobramycinu. V chronickém stavu se pacienti 1&¢i
kombinaci antibiotik intravendzné 3 az 4krat za rok po dobu 14 dni bez ohledu na klinicky

stav (Vavrova, Bartosova & Fila, 2007).
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U nemocnych s CF se Castéji vyskytuji alergické reakce na antibiotika nez u bézné
populace. Nejcastéjsi jsou alergické reakce pozdniho typu, které se projevuji nespecificky
napft. jako ras$ nebo horecka. Nejvétsi riziko vzniku alergické reakce je u 1é¢by piperacilinem
(30-50 procent) (Parmar & Nasser, 2005).

Je potieba vétsich studii, které by zhodnotily jeji pfinos. K protizanétivé 1é¢bé se pouzivaji
napt. kortikoidy per os, inhalacni kortikoidy, nesteroidni antirevamatika, makrolidy,

alfadornaza (Vavrova, Bartosova & Fila, 2007).

6.1.5 Lécba pankreatické insuficience

Provadi se substituce pankreatickych enzymi. Cast tukil je vstiebana i bez 1é¢by, diky
a proteinl velmi zavazna. V minulosti nebyly preparaty dostatecné tcinné, pacienti s CF méli
dietu s nizkym obsahem tukii, kterd jim ale nepokryla energetické naroky. Dnes se u¢innost
1€kt zvysila (i kdyz malé ¢ast tuki se stale nevstiebava) a tuky jsou v jidelni¢ku bez omezeni.
Kontrolou je vySetteni stolice, pro béznou praxi vizudlni, klinicky steatokrit stolice (Skalicka,
2003).

V soucasné dobé se pacientim CF u nés podavaji preparaty Kreon 10 000, Kreon
25000 a Panzytrat 25 000; hlavni sloZzkou jsou lipazy, které se uvoliuji v tenkém stieve
s maximem u&inku v distalnim duodenu a jejunu. U&innost preparat a davkovani je
individualni a zavisld na wvnitinich 1 vné&jSich faktorech. Maximalni davka by nem¢la
piesdhnout 10000 jednotek lipazy na kg hmotnosti pacienta a den. Ve vyssi davkach byl
popsan podil na vzniku fibrotizujici kolonopatie (Vanicek, 2006; Vavrova, 2006).

Léky se podavaji na zacatku jidla, ideélni je polovinu davky enzymu vzit na zac¢atku
a druhou polovinu uprostted jidla. U kojencti a malych déti se minimikropelety vysypané
z zelatinové kapsle podavaji do 1zicky tekutiny nebo kase; nesméji se michat do celé davky
jidla. Nemuseji se uzivat pied ovocem, ovocnymi dZzusy a limonddami. Nesmi se zapominat
podavat je i pfed svacinami, které jsou mezi hlavnimi jidly; je-1i vSak interval mensi jak 1-2

hodiny nejsou nutné (Skalicka, 2003).
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6.1.6 Dalsi 1é¢ebné moznosti

Poskozeni dychacich cest u CF putsobi 1 kyslikové radikdly. V tekutiné
z bronchoalveolarni lavaze byla prokdzana snizend hladina glutathionu, coz je dulezity
antioxidant. Griese a spol. provadéli inhala¢ni 1écbu glutathionem u Sesti pacienti po dobu
dvou tydnt a to tfikrat denné v davee 300 az 400 mg. FEV| se po této 1écbé zvysil zhruba o 5
procent. (Mnozstvi oxidovanych proteint a lipidl v tekutin€ z lavaze se vSak nezménilo, proto

bude tfeba vyzkouset i 1é¢bu dalSimi antioxidanty.) (Bush et al., 2005).

6.2 PLICNI REHABILITACE

Plicni rehabilitace je komplexni péfe o pacienty nejen s onemocnénim dychaciho
systému. Je vytvarena individualné pro potfeby nemocného a podili se na ni tym odbornikii.
Cilem je snizit symptomy, zabranit ztraté vykonnosti, zlepsit denni aktivity a kvalitu zivota,
pomoci nemocnému vyrovnat se sjeho nemoci. Zahrnuje IéCebnou rehabilitaci,
psychologickou a socialni podporu, edukaci o nemoci a vyzivé (Zdatilova, Burianova, Mayer

& Ostadal, 2005).

6.2.1 Lécebna rehabilitace

Lécebna rehabilitace je soucasti kazdodenni péce o jednice postizené¢ho CF. Jejim
zékladem je respiracni fyzioterapie, dechova gymnastika a pohybové aktivity. Rehabilitace je
doporucena I¢katrem, ihned po stanoveni diagnozy (Smolikova, 2000).

Je pln¢ individudlni (hodné zélezi na véku pacienta, od toho se odviji i napln a jaka
bude jeho aktivita pfi cviceni) a pfizpiisobuje se momentalnim potiebam pacienta. Dllezity je
aktivni pfistup nejen ditéte, ale i1 celé rodiny, kterd by ho méla podporovat v pohybovych
aktivitach. Uspéch zavisi na pravidelnosti cvi¢eni (Smolikova, 2000).

Pii metodéach 1écebné rehabilitace je potieba zachovavat vSechna hygienicka opatieni.
Na rehabilitaci by méli pacienti dochazet jednotlivé. Hlavni diivod je prevence infekce jiného
patogenu do dychacich cest, dalsi pak dostatek Casu na spravny nacvik metody, klid a lepsi
soustiedénost pacienta. Podstatou je, aby sdm pacient, u malého ditéte rodi¢, védél, jak se

dana metoda spravné provadi a pro¢ ji déla (Simonickova, Stérbova & Smolikova, 2003).
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Zasady lécebné rehabilitace u déti: Uz od narozeni, po stanoveni diagnozy, je nutno
zacit s léCebnou rehabilitaci, ktera zamezi vzniku mnoha problémlm, které by si pak dité
neslo po cely Zivot. Proto se hlavni pozornost vénuje détem do véku dvou let. Kdy spravna
rehabilitace vytvari obraz dobfe prospivajiciho ditéte, které se nelisi od zdravych vrstevnikd.
Cilem je udrzet hygienu dychacich cest, prevence deformit hrudniku, nacvik spravnych
dechovych vzorG a odstranit Spatny stereotyp dychdni, ovlivnit sprdvné posturdlné¢ —
motorické vzory trupu a podpofit dobrou funkei travici soustavy (Smolikova, 2000).

Pti 1é¢be kojenct a batolat je dalezity dotyk a pfijemny, laskavy hlas fyzioterapeuta.
CviCebni tkony jsou soucasti bézné denni péce o dité. Dvakrat denné je tfeba zaradit delsi
lekci fyzioterapie, pfi jejimz ukonCeni se odsaje uvolnénd sekrece. Pti fyzioterapii nesmi byt
dit¢ mrzuté a nemélo by plakat. Kontraindikaci pro respiracni fyzioterapii neni zvySena
télesna teplota, akutni infekce, infuzni terapie, hemoptyza ¢i pneumotorax (Smolikova,
Horacek & Kolat, 2001).

U této vekové skupiny se uplatiiuje hlavné kontaktni dychani, Vojtova reflexni
lokomoce, respiracni handling a prvky drenaznich technik (Smolikova, 2000).

Pravidla lécebné rehabilitace u dospélych: Tak jako déti maji i dospéli s cystickou
fibrozou sva specifika, kterd se odviji od miry postizeni danou nemoci. Cviceni je ovlivnéno
vysledkem spirometrického méteni, které informuje o mife obstrukce dychacich cest. Pacienti
musi denné provadét techniky respiracni fyzioterapie, brat dané léky a dodrzovat hygienicka
opatfeni. Rehabilitace se zamétuje na mekké techniky, korekéni cvi¢eni vadného drzeni téla,
odstranéni svalovych dysbalanci, trénink dechovych svall a zlepSeni celkové kondice (Macek
& Smolikova, 2002; Vavrova, 2006).

Fyzioterapeut by mél dat pacientim sprdvnou motivaci a pfipominat, Ze
z dlouhodobého hlediska je cviceni pro né vysoce prospésné a dilezité. Fyzioterapie se
aplikuje jak u pacientl trvale ¢i prechodné zavislych na podpofe kysliku, tak v kone¢nych

fazich nemoci CF (Vavrova, 2006).

6.2.1.1 Respiracni fyzioterapie

Respiracni fyzioterapie (RFT) je ¢ast plicni rehabilitace, kde dychani ma svym
specifickym provedenim lécebny vyznam (Zdatilova et al., 2005). K dychani piistupuje jako
k pohybové funkci, vychazejici zpfesnych zakonitosti neurofyziologickych aspekta

dechovych posturalnich a motorickych vzort (Smolikova, Horacek & Kolat, 2001).
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Techniky pouzivané u pacienti s CF jsou zaméifeny na zlepSeni prachodnosti
dychacich cest, snizeni bronchialni obstrukce, prevenci zhorSeni plicnich funkci a na zvySeni
fyzické zdatnosti. Je ovéreno, ze denni uzivani technik RFT snizuje riziko vyskytu plicnich
infekci a jestlize k nim dojede, tak zmirnuje jejich negativni disledky. Kontrolou uc¢innosti
RFT je hodnota saturace krve kyslikem a spirometrické méteni plic (Smolikova, 2000). Dale
je to kineziologicky rozbor dechovych a pohybovych dovednosti pacienta, mnozstvi
odhlenéného sputa, vizualni a akusticky vjem pfi respiraci pacienta (Vavrova, 20006).

Pfi sestavovani cvicebniho programu pro konkrétniho pacienta vybira fyzioterapeut
z technik RFT. Mezi hlavni techniky patfi:

e aktivni cyklus dechovych technik

e autogenni drenaz

o flutter

e PEP maska, PEP systém dychani

e inhalace

e kontaktni dychéani

e respiracni handling

e prvky drenaznich technik

e dechovéa gymnastika

e hygiena hornich cest dychacich (Smolikova, 2000; Smolikov4, Horacek &
Kolar, 2001; Vavrova, 2006).

6.2.1.1.1 Aktivni cyklus dechovych technik

Cyklus obsahuje tfi samostatné¢ techniky dychdni: cviceni na zvySeni pruznosti
hrudniku, techniku silového vydechu a huffing, kontrolni dychani. Potfadni a casové
zastoupeni téchto tii slozek je individudlni a pfizptisobuje se potfebam nemocného (Vavrova,
2006).

CviCeni na zvySeni pruznosti hrudniku zahrnuje tfi az Ctyfi hluboké nadechy,
inspira¢ni pauzu, po niz navazuje pasivni klidny vydech. Toto dychani vede ke zvétSeni
plicniho objemu, snizuje opor proudu vzduchu, ktery se dostava do distalnich dychacich cest.

(Zdatilova et al., 2005).
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Kontrolni dychani je klidné, odpocinkové dychéani zacilené do dolni hrudni oblasti,
bez cilené vydechové aktivity bfisnich svalii. Usnadniuje kontrolu kasle a poméha pacientovi
kasSel ptesné ¢asovat (Vavrova, 2006).

Technika silového vydechu a huffing je kombinace kontrolniho dychani s silovym
vydechem ¢i huffingem (jeden prudky vydech). Metoda obsahuje jeden az dva usilovné
vydechy pies otevienou glottis, coZ umozni posun bronchialniho sekretu z periferie do centra.

Sputum je pak lehceji odstranéno pomoci kasle ¢i huffingu (Zdatilova et al. 2005).

6.2.1.1.2 Autogenni drendz

Autogenni drenaz lze aplikovat v jakékoli poloze, musi byt vSak pacientu pifijemna.
Zahrnuje pomaly nadech, inspira¢ni pauzu 3 — 4 sekundy a plynuly co nejdelsi vydech pies
otevienou glottis. Diky inspiracni pauze se vzduch dostava za obstrukci zptisobenou hlenem
a pii pomalém vydechu se hlen posunuje do centra (Zdatilova et al., 2005).

Tato metoda je pro pacienty s CF zakladni technikou respiracni fyzioterapie.

Kombinuje se s inhalaci, fluttrem. (Smolikova, Horacek & Kolar, 2001).

6.2.1.1.3 Instrumentalni techniky

Mezi instrumentalni techniky, které pracuji na principu dychani proti odporu rizného
stupné, patti: PEP maska, flutter, Froloviiv dychaci trenazér, acapella, RC-cornet, threshold
IMT, threshold PEP a the vest airway clearence system (Zdatilova et al., 2005).

Flutter je instrumentalni pomticka pomahajici od détského véku. Je vyuzivana
hojné u pacientti s CF. Sklada se ze Ctyr dilt: korpus s naustkem, kloboucek, kovova kulicka
a perforované viko; pfipomind to dymku. Pacienti vydechuji proti odporu, ktery vytvari
kulicka. Poloha fluttru ovliviiuje velikost vydechového odporu. Pii cviceni dochazi
k vibraénimu tlaku, ktery umozni rozsifeni a otevieni bronchl, coz umozni mobilizaci
sekretu. Snizuje riziko kolapsu bronchti a riziko vzniku atelektaz. Mé pozitivni vliv na snizeni
viskozity hlenu pii pravidelném a dlouhodobé aplikaci. Casto se pouziva v trojkombinaci:
inhalace-autogenni drenaz-flutter. Tato pomicka je kontraindikaci pro pacienty s prodélanym
pneumotoraxem, u opakovanych hemoptyz a neni v hodny po transplantaci plic (Vavrova,

20006).
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6.2.1.1.4 Inhalace

Inhalace pacienty s CF provazi cely Zivot. Casto je v kombinaci s jinymi technikami
respiracni fyzioterapie. Pfi inhalaci by mély byt volné horni cesty dychaci, spravna
pohyblivost hrudniku, ramen, kréni a hrudni patefe vcetné¢ uvolnéni dechovych svalt. Je
dilezité si uvédomit, ze spravny vydech ptimo ovlivni spravny nddech (Smolikova, 2001).

»Dechovy vzor pfi kombinaci respirani fyzioterapie a inhalace: pasivné-aktivni
vydech (Gsty) - pomaly a hluboky vdech (listy) — inspira¢ni pauza — aktivni vydech (nosem
nebo usty) — pomaly a hluboky vdech...* (Smolikova, 2001, 130).

Pti inhalaci se cilené sttidaji rizné typy dychéani, mezi nimiz jsou odpocinkové pauzy.
Predchédzi se tak komplikacim jako je hyperventilace a tnava dechovych svali Napi.
spontanni dychani, volni dychani (zékladni dechovy vzor), cvi¢ebni dychani (postupné
prodluzovani vydechu, nadechu a inspiracni pauzy), tréninkové dychani (kombinace technik
RFT a inhalace), relaxa¢ni dychani (dechova automatika v tlevovych polohach) (Smolikova,
2001).

Poloha téla ovliviiuje efektivitu inhalace a odviji se od véku ditéte. V kojeneckém
veéku se pouziva nepietrzitd forma nebulizace pies inhala¢ni masku. Od dvou az tii let si dité
zvykd na inhalani ndustek a od Ctyf let se u¢i v jednotlivych lekci inhalovat formou
preruSované nebulizace (Vavrova, 2006). Jazyk lezi vzdy pod néustkem, svaly ust ho
obemykaji. Nikdy nesmi vyvolat pocit duseni a daveni (Smolikova, 2001). Dulezitd je
podpora pohybové souhry: ruka — vdech — plice. Coz znamena, ze dit¢ pred zmacknutim
packy inhaldtoru hloubéji vydechne, nasleduje hluboky nadech, kdy inhala¢ni latka vystupuje
do dychacich cest. Na konci nadechu dité pusti packu inhalatoru a probiha kratka inspiracni
pauza, ktera podpofi lepsi uCinek a prinik inhalované latky do plic. Poté nasleduje pozvolny
vydech. Tuto souhru nacvicujeme od nejutlejSiho détstvi (Smolikova, Horacek & Kolaf,
2001).

Dutlezita je casova pravidelnost a soulad se stravovacimi navyky. Inhalovat se nema
bezprostifedné po jidle ¢i pii hladu ditéte (Smolikova, 2001). Optimalni délka ranni a vecerni
inhalace je maximalné 20 — 30 minut. Na n¢ mlze navazovat inhalace antibiotik v délce 10 —
15 minut dle doporuceni 1€kare (Vavrova, 2003).

Kazdy pacient ma svlij inhaldtor a mél by dodrzovat hygienicka pravidla pii jeho
pouzivani. Na rehabilitaci by se mél pacient naulit rozlozit, slozit inhaldtor a piipravu

inhala¢niho roztoku (Smolikova, 2001).
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6.2.1.1.6 Kontaktni dychani

Jedna se o piesné dotyky rukou na hrudniku, zadech a bfichu nemocného, které jsou
v souladu s jeho dechovymi pohyby. Nejcastéj$i cvicebni polohy u malych déti jsou ve
vertikalni poloze: chovaci pozice a spontanni sed. Dale horizontalni poloha, kterd casto
vyuziva mice za ucelem balan¢ni dynamiky (mirné pohupovani). Mi¢ podpofi i zapojeni téch
svalovych skupin, které se podileji na rozvoji pohybovych dovednosti malych déti a cviceni
na ném je preventivni priprava proti zpomaleni a opozdéni pohybového vyvoje ditéte

(Smolikova, 2000).

6.2.1.1.7 Respiracni handling

Respira¢ni handling je systém dotykt a uchopu ditéte, které maji 1écebny ucel
(Smolikova, 2000).

Vyuziva proprioceptivni a senzomotorickou facilitaci dychani, kterou kombinuje
s prvky drendznich technik RFT, dle v€ku a pohybové aktivity ditéte. Respiracni handling se
provadi jemnymi dotyky, pozvolnymi zménami polohy téla, pifesnou a cilenou manipulaci
v pribéhu celého dne. Efektivita spo¢iva v sumaci jednotlivych reflexnich vstupli do dychani
ditéte. Aplikuje se na cvi¢ebnim stole, specialnim mici, na klin€ ¢i v naruci, pfi jakékoli denni

¢innosti. Dité by pfi tom mélo byt klidné, spokojené a bez plac (Vavrova, 2006).

6.2.1.1.8 Drendzni techniky

Cilem drendznich technik je odstranéni nadmérné bronchidlni sekrece z dychacich
cest. Jedna se o expektoracni techniky, jejichZz principem je korekce vydechové rychlosti,
ktery se za podpory svalové aktivity prakticky projevi jako plynuly a pomaly vydech. Také
pomahaji a usnadiuji kontrolu kasle (Smolikova, Horaéek & Kolaf, 2001). Do drenaznich
technik fadime autogenni drenaz, aktivni cyklus dechovych technik a polohovou drenaz
(Zdatrilova et al., 2005).

Polohova drendz umozniuje odtok sekretu z broncht do priidusnice na zéklad¢ poloze

pacienta, kterd se voli na podklad¢é znalosti anatomie dychacich cest (Dvorak, 2003). Polohy
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hlavou dolt jsou v fad¢ piipadii kontraindikovany, proto se od nich upousti (Zdaftilova et al.,
2005).

U novorozencti a kojencii plati pfi drenaznich technikach individualné limitovany
sklon téla. Vyuzivame gymnastickych micli, na nichz s nejmensimi pacienty provadime
plynulé pohyby napi. zlehu na zadech plynule pfechazime na leh na jednom bok,
pokracujeme pies leh na bfiSku a kon¢ime na druhém. VSechny polohy probihaji bez
zbyte¢ného zvedani ditéte do svislé polohy (Smolikova, 2000).

Zvysena pozornost patii détem, které po drendznim cviceni reaguji kaSlem. Je nutno

patrat po pficing, Casto to muze byt z dlivodl gastroezofagedlniho refluxu (Smolikova, 2000).

6.2.1.1.9 Hygiena hornich cest dychacich

Déti se CF je nutno ucit uz od pocatku spravny efektivni kaSel, ktery umozni po
jednom ¢i dvou zakaSlani odkaslat urcité mnozstvi hlenu. Neefektivni kasel (zachvaty kasSle
bez odkaslavani) se snazime odstranit z divodi moznosti kolapsu broncht (stlaceni dychacich
cest, hlen se neposouva do centra a ma tendenci vytvaret zatky). Snazime se tedy potlacit
drazdéni ke kasli napf. pomalym nadechem, pferusovanou ustni brzdou, tekutinou atd.
(Schumacher, 1998).

Nejprve je nutné hlen dostat z periferie do centra, coz ndm umozni napt. autogenni
drendz nebo z instrumentdlnich technik casto pouzivany flutter. Kdyz je hlen v oblasti
hrtanové zaklopky, popiipad€ v horni ¢asti pradusnice, snazi se dit¢ o vykaslani. K podpote
vykaslani se také pouziva huffing. Sputum by dité¢ nemélo polykat (Schumacher, 1998).

Podminkou spravného dychani je volna prichodnost nosu a ust, proto se déti uci, jak
spravné smrkat. Smolikova (2002) uvadi, ze dité pti ndzorném vedeni je schopno zvladnout
spravny navyk smrkani jiz ve véku 14 az 16 mésicti a vyplivovat sliny z ust jesté diive. Pro
dit¢ je dalezita nazornost. Pii nacviku je potieba dodrzet potiebnd pravidla: kapesnik nesmi
zakryvat oc€i a dit¢ pouziva ob¢ ruce; hlava je vzpiimena (nikoli zaklonéna ¢i otoCena k jedné
stran¢), dotyk prstil je asi 1 cm vedle kofene nosu a kiidla nosu nejsou stisknuta; sekret se
odstraniuje pomoci dlouhého vydechu nosem (Gista jsou zaviend) a sekret se sbird do
kapesniku pomoci plynulého tahu dolii k nosnim otvortim (tlak na kiidla nosu zde neni). Dité

smrka nejprve z obou nosnich praducha, pak z kazdého zvlast (Smolikova, 2002).
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6.2.1.1.10 Dechova gymnastika

Obsahem jsou spravné navyky dychani a posileni vykonu dechové soustavy. Délime ji
na statickou, dynamickou, mobilizacni a kondi¢ni. Cilem statické dechové gymnastiky je
obnovit stereotyp dychani. Pacient dycha do oblasti hrudniku, bficha ¢i zad, bez souhybu
dolnich a hornich koncetin. V pfipad¢, Ze jsou dechové pohyby doprovazeny pohyby
koncetin, trupu a hlavy jedna se o dynamickou dechovou gymnastiku. Ta zvySuje postupné
adaptaci pacienta na télesnou zate¢z (Hromadkova, 1999). Mobiliza¢ni dechovéa gymnastika se
cvi¢i s cilem uvolnit a protdhnout potiebné svalové skupiny a konkrétni svaly (Macek &

Smolikova, 1995).

6.2.1.2 Dalsi fyzioterapeutické postupy pro 1écbu CF

6.2.1.2.1 Vojtova reflexni lokomoce

Vojta vychazi z globalnich pohybovych vzorl, které jsou ulozeny v mozku a lze je
vyvolat reflexni cestou. Zakladni pohybové vzory jsou reflexni plazeni a reflexni otaceni.
Vyvolame je z pfesné vychozi pozice a spravnou stimulaci uréitych presné stanovenych zon.
Aktivaci téchto vzorG dojde k fyziologickému nastaveni patefe, hlavy, kloubtl, rozvijeni
hrudniku, navozeni spravného stereotypu dychani, koordinaci polykani, zvykéani a spravného
pohledu oc¢i. Je potfeba tuto metodu provadet pravidelné a casto, aby dosSlo k nahrazeni
Spatnych pohybi za fyziologicky spravné (Vojta, 1995).

U déti dochéazi touto reflexni metodou k povzbuzeni a navozeni spravného
motorického vyvoje a udrZzeni spravného stereotypu dychani. Dochazi k prohloubeni dechu,
zlepsuje se vzdusnost plic a podpofi se expektorace. M4 vliv 1 na autonomni funkce jako je
peristaltika stiev, prokrveni organi, funkce svéraéu atd. (Stérbova, 2003).

Metoda je vhodnou podpiirnou souéasti rehabilitace. Indikuje ji 1ékaf. Skoleny
fyzioterapeut ji provadi a uéi rodice (Stérbova, 2003).

Také v dospélosti se vyuziva této metody. Cilené aktivuje dechové svaly, které maji
1 posturalni funkci a pomiize tak k odstranéni svalové nerovnovahy, vadného drzeni téla atd.

(Stérbova, 2003).
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6.2.1.2.2 Briiggriiv koncept

Cilem této metody je uvédomit si Spatnou polohu svého téla pfi béznych dennich
¢innostech a odstranit vSechny negativni vlivy, které vedou k tomuto drzeni. Tim, ze se
eliminuje patologicka aferentace a nahradi se fyziologickou, dojede ke zméné drZeni téla a na
zéklad¢ toho 1 k lepsi ekonomice pohybu. Postup terapie se stanovuje na zdkladé¢ anamnézy,
aspekce a funkéniho vySetieni, kde terapeut zhodnoti zdroje patologické aferentace. Pacienti
jsou hlavné instruovéani o spravném drzeni téla, uci se tzn. Briiggertiv sed, coz je model tfi
ozubenych kol. Ten respektuje klopeni panve vpied, zvednuti hrudniku a protazeni Sije.

Pacienti jsou také instruovani jak poloha koncetin ovliviiuje drzeni téla (Pavla, 2002).

6.2.1.2.3 OSetfeni mekkych tkani

Mekké tkané (se zamétenim na klzi, podkozi, facie) maji uzky vztah k pohybové
soustavé. Zmény v mekkych tkani mohou vznikat v zéavislosti na podkladé¢ poruchy
v kloubnim a svalovém systému, ale taktéz to miize platit opacné. Pied oSetfeni méekkych
tkani by méla probéhnou diagnostika, tedy zjiSténi hyperalgické zony, zménu protazitelnosti,
posunlivosti téchto tkdni. VySetiujeme pomoci kozni fasy ¢i Spickami prsti, palpacné
vnimame posunlivost, protazitelnost a vznik ,predpéti, vzdy stranové porovndvame.
V manipulacni 1€¢bé mékkych tkani jde o jejich uvolnéni a obnoveni ztracené posunlivost
a protazitelnost. Pracujeme v bariéte, kterd byla urCena a v souhie s dechem fyzioterapeut
¢eké na fenomén uvolnéni (Lewit, 2003).

K mékkym tkanim patii i svaly. Z divodu chronického pietéZovani nebo funkéni
poruchy v pohybovém systému dochazi ke vzniku reflexnich zmén, které je nutno osSetfit. Na
hypertonickd casto bolestiva svalova vldkna ve svalu vyuzivdme hlavné postizometrické
relaxace, antigravitacni relaxace a agisticko-excentrické kontrakce. Postizometrickd relaxace
(PIR) je metoda, pfi které pacient provede minimdlni kontrakci piislusného svalu proti
odporu, ktery klade fyzioterapeut. Kontrakce je zamétfend cilené¢ na hypertonicka vldkna
svalu, trva 10 sekund, pak nésleduje relaxace a terapeut tuto relaxaci kontroluje pouze
kontaktem a ¢eka na tzv. ,,release phenomenon®. Postup se opakuje tiikrat az pétkrat a to vzdy
uz z postaveni, které jsme ziskali pfedchozi relaxaci. K prohloubeni G¢inku PIR vyuzivame

préaci s dechem a pohledem (Dvortak, 2003).
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6.2.1.2.4 Proprioceptivni neuromuskularni facilitace

Proprioceptivni neuromuskuldrni facilitace (PNF) je metoda pracujici v pohybovych
diagonalach, které odpovidaji zdkladnim pohybim v béZzném dennim Zzivoté a ve sportu.
Zasadou cvieni je vycvik k funkénimu wuchopeni tzn. pro béZnou denni cinnost.
Neurofyziologickym mechanizmem PNF je cilené ovliviiovani aktivity motorickych neuront
piednich rohtt misSnich prostfednictvim aferentnich impulsi ze svalovych, Slachovych
a kloubnich proprioreceptori. Motorické neurony jsou ovliviiovany mimo jiné impulsy
z mozkovych center, které reaguji na aferentni impulsy z exteroreceptort (Pavli, 2002).

Existuji dvé diagondly pro horni koncetinu a dvé pro dolni koncetinu. Obé¢ tyto
diagonaly maji pohybové vzorce urcujici se dle kofenovych kloubt (rameni a kycelni kloub)
a taky varianty dle periferniho kloubu (loketni a kolenni kloub). Vedle diagonal pro koncetiny
se uplatnuji diagondly pro lopatku, panev, kréni patef a trup. Metoda vyuzivd manudlniho
vedeni pohybu, adekvatniho mechanického odporu, stimulace pomoci svalového protazeni,
stimulace kloubnich receptort (trakce, aproximace), taktilni, zrakové a sluchové stimulace.
Vznika tak fenoménu iradiace (vyzarovani svalové aktivity ze svall siln€jSich na svaly slabé,
na zaklad¢ sumace impulsi — verbalni vyzva + zrakova kontrola + manualni kontakt + pohyb
proti odporu atd.). V diagonalnich pohybech lze vyuzit techniky PNF napf. rytmickou
iniciaci, rytmicka stabilizace, kontrakce — relaxace, vydrz — uvolnéni atd. Fyzioterapeut voli
takovou techniku, ktera je cilena na problém, ktery chce u konkrétniho pacienta vyiesit napf.
zlepSeni stability v kloubu, zvySeni svalové sily, zvétSeni rozsahu pohybu, zlepSeni

koordinace, prevence i sniZzeni tnavy atd. (Pavli, 2002).

6.2.1.2.5 Cviceni na velkych mic¢ich

Cviceni na velkych mic¢ich zahrnuje balan¢ni dynamické i statické cvicent, které zapoji
aktivné svaly celého téla, zejména posturalni svaly. Pacient pracuje s rovnovahou vlastniho
téla, dochazi k ovlivnéni svalovych dysbalanci. Vybér cvikii se pfizplisobuje potiebam
konkrétniho pacienta. Je diilezité, aby pacienta méla spravnou velikost mi¢, vhodné obleceni
a byl v prvnich lekcich cvi¢ni spravné instruovan. Vzdy se vychéazi od zékladni pozice na

mici, a pak se postupuje k t€z8im cviklim (Jarkovska, 2007).
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6.2.1.2.6 Kondi¢ni cviceni a hodnocenti télesné zdatnosti

Kondic¢ni cvi€eni piedstavuje veskeré télesné aktivity, které jsou zaméteny na zvyseni
nebo alespont udrzeni télesné zdatnosti pacienta pro jeho zivot. Ma preventivni charakter
a podporuje spravnou funkci také ostatnich systémt (hl. respiraéni a kardiovaskularni
systém). Mélo by se jednat o aerobni cvi¢eni se zaméfenim na vytrvalost. Kondi¢ni charakter
maji télesné aktivity typu napft. rychla a dlouha chlize, béh, skdkani ptes Svihadlo, jizda na
kole atd. (Dvotéak, 20003).

Népln¢ pohybové terapie se odviji od tize onemocnéni a od vysledkd vysetfeni plic.
Pacienti s hodnotami FEV| > 55 procent mohou cvicit doporuceny trénink bez omezeni.
U pacientt s FEV| < 55 procent nalezit¢ hodnoty se musi fidit individudlnim omezenim.
Télesnou zdatnost pacienta zjistime dle zatézovych testd: Sestiminutovy test chlize, ¢lunkovy
test a bicyklova ergometrie. Prvni dva podéavaji subjektivni vysledky, bicyklova ergometrie
objektivné méti nékteré hodnoty ukazateld obéhu a dychani. Za nejvyssi formu objektivity se

povazuje meteni spotieby kysliku pii télesné zatézi (Vavrova, 2006).

6.2.1.2.7 Sport

Sport v sob& zahrnuje motorické uceni, cviceni i trénink. Pacienty zbavuje strachu ze
zatéze. Pozitivné ovliviiuje psychiku, posiluje sebevédomi a ma pacientu Cinit radost. Déti by
se pii ném meély naucit spravnému dychani pii zatézi; cilené dbame na nadech nosem
a vydech pfes uUstni brzdu. Dulezité je stanovit frekvenci tréninku, optimalni pomér mezi
zatéZi a odpodinkem. Zadny sport pacientiim s CF neni vyloZené zakazan, rozhodujici je jak
se sport provadi a zda se dodrzuji dané pravidla. Jako optimalni formy zatéze se uvadi napf.
chiize, plavani a béh. Nedoporucuji se sporty s rychlostnim a silovym zamétenim z davodu

pfilis usilovného a nepravidelného dychani (Schumacher, 1998).
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6.2.2 Vyziva

Stav vyzivy u pacientii s CF je jednim za zakladnich faktort, které ovliviiuji prognozu
nemoci. Na stavu vyzivy zavisi spravny rast a vyvoj jednice, ¢imz zasadné ovliviiuje kvalitu
zivota a dlouhodobé preziti (Skalicka, 2003).

Hlavni pfi¢inou malnutrice je pankreatickd insuficience. Ta se mize rozvinout
1 v prubéhu nemoci. To sebou piindsi malabsorpci tukl a vitaminti v nich rozpustnych. Na
rozvoji malnutrice se podili i rozvoj diabetu mellitu a progredujici jaterni cholestdza. V fadé
studii byl prokdzan obousmérny vztah mezi stavem vyzivy a plicnim postizenim. Stav vyzivy
rychle reaguje na zhorSeni stavu plic napf. na akutni exacerbaci plicni infekce. A naopak
dobry stav vyzivy ma preventivni charakter proti respiracnim onemocnénim. Chronicka plicni
infekce zvySuje metabolicko-energetické naroky z divodii zanétu v téle a praci dychacich

svalil pfi nedostatecné prichodnosti dychacich cest (Skalicka, 2003).

6.2.2.1 Stanoveni nutri¢nich pozadavkt

Pfi stanoveni nutri¢nich pozadavki pacienta se vychazi z jeho energetické potieby
a zhodnoceni stupné¢ jeho malabsorpce. Je potieba propocitat kaloricky pfijem; piijem
bilkovin, sacharidf, tukd, minerdlli z pacientova jidelnicku, nejméné za posledni 3 dny.
U nutriéné stabilizovaného pacienta se ma kaloricky piijem pohybovat v rozmezi 130 — 150
procent, v nékterych ptipadech az 200 procent doporucenych dennich davek pro zdravé
jedince. ZvySeny piisun energie je nutny pii infekei, zvySené dechové ndmaze nebo u déti,
které prod¢laly operaci mekoniového ileu. Ptijem bilkovin by se m¢la pohybovat v rozmezi
120 — 150 procent doporucené denni davky pro zdravé jedince, nebot’ k jejim ztratdm dochazi
ve sputu a pti malabsorpci také stolici (Skalicka, 2003).

Celkovy piivod tukii by mél tvofit 40 — 45 procent celkové kalorické davky;
maximalné¢ 8g/kg vahy pacienta na den, s dostatecnym poddnim preparati pankreatické
substituce. Pacienti by neméli zapominat na esencidlni mastné kyseliny, které pfi
nedostateCném piijmu zptsobuji kozni zmény, ovliviiuji imunologické funkce, poruchu
bunécné struktury a membranového systém. U pacientii s nedostatecnym vylucovani
zluCovych kyselin je dulezity pifijem triacylglyceroll sradikaly mastnych kyselin, které

ptredstavuji lehce vstiebatelny zdroj energie (Skalicka, 2003).
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Je dulezité kontrolovat hladinu mineralti, stopovych prvkl a vitamind. Zvysit ptivod
soli je nutné pfi nadmérném poceni, v horkém pocasi, pii zvySené teploté, pii cviCeni,
a prijmovém onemocnéni. Pacienti s CF mohou dostavat suplementaci kalcia (z divodu
osteoporozy), magnesia (nedostatek pii 1écbé aminoglykosidy), zinku (ztraci se expektoraci).
Zelezo se nema podavat s léky, které substituuji pankreatické enzymy. Deficit vitamint
rozpustnych ve vodé neni (Nevolova, 2003 ; Skalicka, 2003).

Pacienti s cystickou fibr6zou museji dodrzovat pitny rezim; kolem dvou litri denné.
V ptipadé¢ dehydratace hrozi komplikace z divodu zhorSeni mukociliarniho clearance,
zhusténi sttevniho obsahu a zluci. Probiotika se doporucuji zejména pii antibiotické 1écbé
(Skalicka, 2003).

V nékterych piipadech je nutno zavedeni tekuté vyzivy nazogastrickou sondou.
Parenteralni vyziva centralnim zilnim traktem je urCena pro pacienty napt. se syndromem
kratkého stfeva a s tézkou gastroenteritidou (Skalicka, 2003). Pfi malnutricii je kontraindikaci

transplantace plic (Musilova, Musil & Kvapil, 1996).

6.2.2.2 Vyziva v jednotlivych zivotnich obdobich

Novorozenci a kojenci s CF jsou plné€ kojeni, ptfi cemz dostavaji potfebnou substituci
pankreatickych enzymt, aby prospivali. Nékdy mulze dojit 1 u plné kojenych déti
k metabolickym komplikacim jako je hypoproteinémie a hyponatrémie. Vzdy je nutné
pamatovat v horkém pocasti na dostatecnou suplementaci soli. V piipadé, ze dit¢ Spatné
prospiva je nutné mléko kaloricky obohatit (kasein, triacylglyceroly, maltodextrin).
U zé&vazného malabsorp¢niho syndromu napt. po operaci mekoniového ileu jsou indikovany
bilkovinné hydrolyzatory s vysokym stupném $tépeni (Skalicka, 2003).

Piikrmy se u déti s CF zavadéji o néco diive, okolo 3. — 4. mésice. MIéko stale ziistava
dalezitym zdrojem bilkovin a dalSich Zivin a jeho denni pfijem by nemé¢l klesnout pod 600
ml/den. Vybér ptikrmi a pestrost skladby jidelnicku se fidi stejnymi pravidly jako u zdravych
déti. Pokrmy se doporucuje energeticky obohatit tukem (maéslo, rostlinny tuk) (Nevolova,
2003; Skalicka 2003).

Déti starSi jednoho roku a predskolniho véku maji mit stravu vysokoenergetickou
a bohatou na bilkoviny. Tzn. mlé¢né vyrobky, polotu¢né a smetanove; vejce, ryby, riizné
druhy masa, lusténiny, ofechy, ceredlie, kalorické tyCinky. Rodi¢e by méli naucit dité

spravnym stravovacim navyki a sledovat kaloricky piijem ditéte. Dit¢ by si mélo zvyknout na
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Sest jidel denné¢ (3 hlavni jidla, 2 svaciny a druha vecefe) a jejich pravidelnost (Skalicka,
2003; Tomaskova, 2003).

Skolni déti a dospivani: Objevuji se problémy s pravidelnym uZivanim pankreatické
substituce. Vyskytuji se plicni infekce z diivodu vétSiho kolektivu, je zde psychosociélni tlak
na dospivajiciho jedince. Vlivem téchto a dalSich faktori dochazi ¢asto k opozdéni puberty
a zpomaleni ristu. Okolo 10 roku se miize vyskytnout diabetes mellitus (CFRD). Lécbou je
dopliiovani insulinu. Neplati zde vSak dieta, jakou maji diabetici bez CF. Pacienty s CFRD
neomezujeme ve sladkostech, nedoporucujeme vyrobky pro diabetiky a jednordzovou davku
jednoduchych cukrii (napf. vypiti % litru §tavy). Usp&snost 16¢by zavisi hlavné na pravidelné
a dostatecné stravé (Skalicka, 2003).

Dospélost: Dospély ¢loveék musi skloubit svilj Zivotni rezim s pracovnimi povinnostmi
a s dodrzovanim spravné zivotospravy. Nesmi zapominat na jidlo a trpét nedostatecnou
vyzivou (Skalicka, 2003).

Téhotenstvi a kojeni: Pro nastdvajici matky s CF je t€hotenstvi narocné obdobi,
kterému by mél predchézet dlouhodobé¢ stabilizovany stav vyzivy. Za rizikové t€hotenstvi se
povazuje, kdyz zena mé zhorSené plicni funkce (FEV; < 50 procent nalezitych hodnot),
dychaci cesty jsou kolonizovany Burkholderia cepacia a ma diabetes mellitus. Nastavajici
matce by se mél zajistit dostatecny kaloricky pfivod tzn. alesponi o 20 procent vyssi, nez bylo
optimum pied graviditou. Zena by béhem téhotenstvi méla piibrat na vize o 8 — 10 kg.
Matetské mléko zen s CF neni primarné zménéno, ale fada 1€kt (hl. antibiotik), které matka
uziva, do mléka prechazi. U Zen se Spatnym stavem vyzivy se nedoporucuje kojit (Skalicka,

2003; Fila, 2006).

6.2.3 Psychologicky a socialni aspekt

Cysticka fibroza je chronické onemocnéni, které pacienta provazi cely zivot a uritym
zpusobem ho limituje. Je proto dulezité, aby soucasti tymu byl i psycholog a sociolog,
z diivodu péce o dusi pacienta.

Dulezity je pozitivni vztah nemocného k 1é¢bé a dodrzovani urcitych pravidel pfi ni.
K tomu je potfeba mit pozitivni vztah a divéru, jak ke svému oSetfujicimu 1€kati, tak ke vSem
Clenim tymu. Nezastupitelné misto zde mé rodina, jeji postaveni k diagnéze a podpora

(Vavrové, 2006).
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6.2.3.1 Psychologicka otazka

Psychologicka podpora v péci o nemocné s CF spociva ve zvySovani adaptace ve
vztahu k onemocnéni, zlepSeni kvality zivota a pfekonani problému spojenych s onemocnéni.
Snazi se o edukaci tykajici se nemoci a provdzeni pacienta a jeho rodiny. Osvédcily se
vikendova edukacni setkani, urcend hlavné pro rodice, nové diagnostikovanych déti. Ziskaji
zde mnoho faktickych a praktickych informaci, ale hlavné si uvédomi, ze nejsou jedini s timto
,problémem®, a ze s nim jde zit (Vavrova, 20006).

Déti jsou velmi Casto hospitalizovany. Rodi¢im by mélo byt umoznéno, aby mohli byt
po celou dobu hospitalizace s nimi. Tak jako ostatni pacienti se pottebuji sdilet a mit aktivitu
a rozptyleni od stereotypu pobytu v nemocnici. Proto jsou piipravovany pro rodi¢e s malymi
détmi nejriznéjsi aktivity: vychazky, hry, kresleni atd. Nékde se vyuzivd spoluprace
s uc¢itelkami matetskych a zakladnich skol, které¢ za détmi mohou dochazet na oddéleni. Pii
téchto aktivitaich je nutné brat v uvahu celkovy stav ditéte a moznosti ho zapojit. Je velmi
pozitivni, kdyz dité pfijme tyto Casté hospitalizace jako soucast urc¢it¢ho rytmu jeho Zivota
(Vavrova, 2006).

Rodice, po zjisténi diagndzy, se musi vyporadat s pocatecnim Sokem a pak se postavit
ke skutecnosti. Mohou tento fakt ptijmout, bagatelizovat nebo zveli€it. O tom jak zméni tato
diagnoza chod rodiny zalezi na veku, zralosti a charakteru rodicl, na tom jak se obecné
vyrovnavaji s té¢zkostmi a jaké jsou v rodin€ zdkladni hodnoty. Psychoterapeutickd péce by
méla byt nejen o pacienty se samotnym onemocnéni, ale také o vSechny ¢leny rodiny. Hned
od zacatku je dobré pfipominat rodi¢iim, Ze toto onemocnéni vznikéd na genetickém podklade,
takze nemaji diivod si néco klast za vinu. Dojde-1i k imrti pacienta, je potfeba pomoci rodiné

vyrovnat s timto faktem (Chladova, 2003; Vavrova, 2006).

6.2.3.2 Socialni otazka

Cesky stat v socialni oblasti poskytuje témto rodindm uréité zvyhodnéni. Existuji
podpory ve formé piispévki. Aktualni informace rodi¢e naleznou na stankdch Klubu
nemocnych cystickou fibrézou. Je zde ptrehledny a aktualni seznam davek, na ktery maji
rodiny s témito détmi narok. Existuje 1 Fond socidlni pomoci pro nemocné s CF, ktery dokaze

rychle reagovat na socialni tizi nemocného (Tesatova, 2007).
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6.2.4 Specifika v jednotlivych vékovych obdobich

6.2.4.1 Novorozenecké a kojenecké obdobi

V tomto obdobi je hlavni urcit co nejdiive diagnézu. Pii potvrzeni se psychologicka
péce soustiedi na podporu rodi¢ti. Manzelim se méni ptedstavy o budoucnosti. Ideélni je,
kdyz pii prvnim setkani jsou pfitomni oba rodiCe a pak se stfidaji dle moznosti. Matky by
mély uritym zplsobem piijmout denni rezim na odd¢€leni, dokézat si odpocinout a nebyt ve
stalém napéti. UCi se terapeutickym postuptim. Je jim vysvétlovano, co se s jejich ditétem

cvici a jak mu to pomaha (Vavrova, 2006).

6.2.4.2 Obdobi batoleci a predskolni

Dit¢ se rozviji zcela normaln¢ jako jeho vrstevnici stim rozdilem, Ze se musi
pravidelné se ucastnit metod 1écebné rehabilitace. Tak jako kazdé zdravé dité, se snazi byt
sttedem pozornosti, chce délat vSechno samo; rozviji se fe¢, motorika, dovednosti. Na péci
o dit¢ v dob¢ exacerbace nemoci, ale i v dobé vSedniho dne by se méli podilet oba rodice.
Predchazi se tak mnoha komplikacim nejen vrodiné samotné, ale 1 ve vztahu rodicu
(manzelska krize, koalice v rodinach: matka - nemocné dité X otec - zdravé dité). Lékati Casto
nedoporucuji navstévy mateiskych skol z divodu vétsiho rizika infekce dychacich cest. Dité
vSak nesmi byt z pfehnané péce izolovano od ostatnich vrstevnikl. V pifipadé izolace pak
vznika obtiznd socialni adaptace. V tomto obdobi Casto zacinaji problémy s jidlem. Ty je
potieba vzdy fesit co nejrychleji, nebot’ maji dopad na celkové prospivani ditéte (Chladova,

2003; Vavrova, 2006).

6.2.4.3 Mladsi a starsi Skolni vék

Po vstupu do skoly se vyrazné¢ méni socialni prostiedi a dit¢ ¢eli mnoha vliviim. Je zde
patrny tlak na vykon. Tak jako u déti bez CF se mohou projevit specifické poruchy uceni
(dyslexie, dysortografie) ¢i projevy lehké mozkové dysfunkce (napi. ADHD). V tomto

vékovém obdobi si nékteii Skolaci uvédomi zévaznost svého onemocnéni. Nechapou, 1épe
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feCeno nevidi bezprostiedny vysledek 1écebnych procedur. Na dité je v nekterych aktivitach
bran ohled, coz nckteré déti Spatné snaseji, nebot’ nechtéji vycnivat z kolektivu. Z toho
diivodu se mohou projevit uzkostné depresivni reakce nebo poruchy chovani. Podstatny je
dialog rodicu s ditétem a ucitelem a taktéz prace ucitele se samotnou ttidou. V dobé¢ starSiho
Skolniho véku se Casto nemoc posouva do pozadi. Jedince klade hlavni diraz na vykon
a zafazeni se do kolektivu. Mnohdy dochazi k negativnimu postoji vii€i terapii a odmitani

rehabilitace (Vavrova, 2006).

6.2.4.4 Adolescence a ranna dospélost

wevr

Velky vliv zde hraje charakter jedince, jeho hodnoty a pfistup k zivotu. Dospivajici ¢lovek si
musi zvolit svou profesi a vidét budoucnost v souvislosti se svou nemoci. Tim, Ze se délka
zivota nemocnych CF neustale prodluzuje, tak je zde otazka zakladani rodin. VétSina muza
s CF je neplodnych a pro Zeny je t¢hotenstvi pomérné rizikovou zalezitosti. Proto se jako
jedno zfteSeni této situace nabizi péstounskd péce nebo adopce. Mnoho nadgji vyvolava

transplantace plic, kterd otvira cestu k delSimu zivotu (Chladové, 2003; Vavrova, 2006).
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7 ORGANIZACE CYSTICKE FIBROZY

Prvni organizace ve svéte byla zaloZzena roku 1955 v New Yorku. Dnes tato
organizace nese nazev Cystic Fibrosis Fundation (CFF). Zajistuje prostiedky, podporuje
vyzkum a vzdelava vetejnost. Porada konference, kde jsou prezentovany nejnovejsi informace
o pokroku v 1écbé a péci o nemocné CF. O Ccinnosti informuje na strankdch www.cff.org
(Vavrova, 2006).

V Patizi byla roku 1965 zalozena Mezinarodni spole¢nost pro cystickou fibrozu
(mukoviscidézu), Sifila osvétu o onemocnéni a meéla podil na spolupraci védeckych
pracovnikl z celého svéta. Po jejim zaniku vznikla v roce 2001 spole¢nost Cystic Fibrosis
Worldwide (CFW), kterd sdruzuje 57 zemi svéta. Cilem je zajistit dostate¢nou a kvalitni péci
ve vSech statech svéta, kterou pacienti s CF potiebuji. V ramci CFW byla v roce 2003
zalozena Cystic Fibrosis Europe sdruzujici pouze asociace v ramci Evropy. Snazi se
o zakladani narodnich asociaci v evropskych zemich, kde jesté neexistuji. V Bruselu byla
zalozena 1 spole¢nost dospélych nemocnych — International association of cystic fibrosis adult
(IACFA), ktera publikuje sviij casopis. Také byla zalozena European Cystic Fibrosis Society
(www.ECFS.org), kterd od roku 2002 vydéava vlastni Casopis — Jurnal of Cystic Fibrosis
(Vavrova, 2006).

V Ceské republice bylo v roce 1997 ustanoveno Centrum pro diagnostiku a 1é¢bu CF
v Praze v Motole. Od roku 2000 existuji 4 regionalni centra v Hradci Kralové, Plzni, Brnég,
Olomouci. Funguje i Klub nemocnych CF, jehoz mottem je trvale zlepSovat zdravotni
a socidlni podminky nemocnych. Snazi se o rozSifeni povédomi vefejnosti o existenci CF,
shromazd’'uje finan¢ni prostfedky na nakup lécebnych a rehabilitacnich pomucek. K ¢innosti
klubu patii psychologické a socidlni poradenstvi, zajiSténi osobni asistence
u hospitalizovanych nemocnych. Pofada veiejné sbirky, beneficni akce (plesy, aukce,
vystavy) a vydava klubovy Zpravodaj, ktery je na webovych strankdch www.ctklub.cz

(Vavrova, 2006).
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8 DISKUZE

Cysticka fibréza je stale onemocnéni jez vyznamné zkracuje délku zivota pacienta.
V relativné kratkém casovém obdobi doslo k velkému rozvoji poznani o etiologii, diagnostice
a 1écbé této klinické jednotky.

Diive byla hygiena plic a dobra prichodnost dychacich cest udrzovéana pomoci
mlznych stand, intermitentni aerosolové terapie, segmentdlni posturalni drenaze
a antibiotiktim (Housték & Vavrova, 1968). Dnes je dosazeno daleko vyssi a efektivnéjsi péce
o dychaci systém diky G€¢inné&j$im antibiotikiim a technikam respiracni fyzioterapie (Vavrova,
2006). Zmenila se i progndza tohoto onemocnéni. V pneumologii z roku 1986 (Feuereisl,
Macholda et al.) se udava, Ze pacienti s cystickou fibrozou se dospélého véku nedozivaji.
Dnes se median pteziti pohybuje okolo 32 let (Vavrova, 2006).

Diky novym poznatkiim se stale vyvijeji nové efektivnéjsi 1écebné postupy, které je
nutné ovéfit a standardizovat. Velkou nadéji jsou lécebné metody, které se snazi ovlivnit
podstatu nemoci. Ve stadiu klinického vyvoje jsou nové 1éky, které se snazi ovlivnit CFTR
protein apod. Ve farmakologické 1é¢bé neni jednotny postup napt. v terapii chronickych
pseudomonadovych infekci. Postup 1éCeni se liSi zejména mezi Evropou a Spojenymi staty
(Vavrova, Bartosova & Fila, 2007).

Panuje shoda, ze zédkladem dobrého vysledku 1€cby je co nejvcasnéjsi diagnostika
(Houstek & Vavrova 1968; Vavrova, 2006).

V soucasné dobé je snaha o maximalné¢ komplexni a nejmodernéjsi 1éCbu cystické

fibrozy, kterou Ize vidét na vzriistajicim medidnu pfeziti u téchto pacientt.
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9 KAZUISTKA

Muz J K., narozen v roce 1980
Anamnéza:

RA - oba rodi¢e maji mutaci genu F508del na jedné alele genu CFTR, oba rodice jsou
heterozygoty F508del/non F508del (zjisténo na zéklad¢é genetického vySetfeni z roku 2004),
v roding€ a v piibuzenstvu se cysticka fibréza nevyskytuje

OA — v roce 1981 stanovena diagn6za: mukovisciddza smiSené¢ho typu

okolo péti let prodélal zapal plic

v roce 1998 a 2000 prob¢hla operace nosnich polypt

v roce 2004 byla zjisSténa dilatacni kardiomyopatie a drobny, hemodynamicky
nevyznamny defekt septa sini

vroce 2004 byla v disledku CF zjisténa porucha glukézové tolerance,
hypomagnézie, sideropenie, sludge zlucniku a hepatopatie

SA - svobodny, ma bakalaisky titul v oboru Eurosprava na Vysoké Skole banské —
technické univerzit€¢ v Ostrave, nyni mé individudlni studijni program a v roce 2008 byl m¢l
dokoncit obor Eurosprava s inzenyrskym titulem, nyni pracuje v informacni kancelaii

hobby: nyni — posilovna 2-3krat tydné; diive — hokej, tenis, kolo, floorball
AA —neguje
FA - Kreon 2500, Essentiale forte, Urossan, Vitaminy A a E, magnesium laktat,
Vitamin B6, Seretide discus, Ventolin, Ambrosan, Kombi-kalz, Sorbifer Durules, Ramil,
Nutridrink, Amilorid, Pulmozyne, expektorancia uziva stiidave
NO - hospitalizovan od 3.3.2008 na Klinice plicnich nemoci a tuberkulozy ve
Fakultni nemocnici v Olomouci na dobu 14 dnl k pravidelné profylaktické 1écbé ATB

a k celkovému vySetieni

Porod probéhl bez komplikaci, chlapec v prubéhu prvniho roku zacal neprospivat
(nepfibiral na vaze, zvracel). Prob¢éhla hospitalizace v Brnénské nemocnici, kde byla v kvétnu
1981 stanovena diagn6za: mukoviscidoza. Od piedskolniho veéku lé€en ve Fakultni nemocnice
v Ostravé na pneumologické ambulanci, kam dochazel 1 na preventivni kontroly (dle své
subjektivni potieby). V détstvi prodélal zapal plic, jinak mél bézna onemocnéni jako ostatni
déti jeho véku srozdilem, ze rekonvalescence u ng probihala del$i dobu. Od cCtyt let
navstévoval Skolku a v sedmi letech nastoupil na zakladni Skolu. V Sesté tfid¢ piestoupil na

gymnazium. Z divodu svého onemocnéni se neucastnil Skoly v ptirod€, nechodil na plavéani
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a neucastnil se Skolni télesné vychovy. V détstvi mu byla doporucovéana dieta od mastnych
jidel. V deseti letech navstivil centrum CF v Motole v Praze, kde probéhlo komplexni
vySetteni. Do 1écebného planu, ktery byl v Ostravé, se nezasahovalo. Ve dvandcti letech
pacient na svlj popud prestal dodrzovat dietni opatfeni. Zacal hrat floorball a fotbal.
Pravideln¢ zacal inhalovat v sedmndcti letech (dvakrat denn¢). Do svych 21 let nenavstévoval
pravidelné rehabilita¢ni zatizeni a také pravidelné necvicil techniky respiracni fyzioterapie.
Od svych 18 let ma flutter, ktery uziva jen v dobé potteby odhlenéni. Metody respiracni
fyzioterapie cvicil pouze v dobé& subjektivnich respirac¢nich obtizi.

Od léta 2001 se zacaly zvyrazinovat respiracni potize, byly prokdzany kolonizace
Pseudomonas aeruginosa a Staphylococcus aureus. V roce 2003 léCen preparatem TOBI
(intraven6zn¢) z diivodu infekce Pseudomonas aeruginosa, ktera byla pfechodné eliminovana.
Vroce 2004 se opét objevila, aplikace TOBI byla neac¢innd, proto nasledovala lécba
Ciprinolem a Nizoralem. V listopadu 2004 byl piedan do péce Fakultni nemocnice
v Olomouci na Kliniku plicnich nemoci a tuberkul6zy. Opét byl zhodnocen stav pacienta,
byly prokdzany zmény na respiranim a gastrointestinalnim traktu odpovidajici CF,
spirometricky - stfedné tézka obstruk¢ni porucha a snizena vitalni kapacita plic. Od roku 2004
navs§tévuje Fakultni nemocnici v Olomouci, kde vzafi a bfeznu pravidelné probiha
preventivni 1écba antibiotiky s hodnocenim momentalniho stavu pacienta.

Pacient se v dob¢é hospitalizace ztcastiiuje rehabilitaéniho cviceni. Cviceni obsahuje
lokalizované dychani, autogenni drenaz, cvi¢eni na mici, protahovani a uvolilovani trupovych
svalli. Bylo mu ukazano cviceni s acapellou, které je pro n¢j subjektivné pohodIng;jsi.

Dusnost pacienta je velmi proménliva, nékdy je duSny po jidle, jindy zase nikoli.

Taktéz chiize do kopce a do schodt je nékdy v normé a nékdy ma pacient pocit dusnosti.

Kineziologické vySetieni:

Drzeni téla: PANEV: vyska zadnich hornich spin: leva spina nize
vySka ptednich hornich spin: prava spina nize
vyska krist: leva vyse
taile: vlevo mensi
rotace: vpravo
shift: vlevo
anteverze
SI blokada: vlevo ano, vpravo ne

fenomén predbihani: neni
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HRUDNIK: v inspiraénimu postaveni
v dechové ving chybi: pohyb ve stitednim hrudnim useku, vyraznéjsi
zapojeni mm. scaleni, kde jsou pfitomny reflexni zmény
rotace trupu: vpravo, vlevo vétsi trofika m. pectoralis major, vpravo
vetsi hypertrofie paravertebralnich svalt (hlavné v oblasti hrudni patete)
mirna protrakce ramen, levé rameno mirn¢ vyse
horni zkfizeny syndrom dle Jandy nebyl plné vyjadien, zkraceni m.
trapezius : vlevo 1, vpravo 0; oslabené mezilopatkové svaly
prsni bradavky ve stejné vysce
obvod hrudniku: 99 cm
rozvijeni hrudniku mezosternaln¢: maximalni nadech: 102 cm
maximalni vydech: 97 cm
bfisni sténa mirné vyklenutd, svalova sila bfiSnich svali je dle
svalového testu 4
FUNKCNI TESTY PATER: Thomayerova zkouska Ocm
Schoberova zkouska 5 cm
Stiborova zkouska 9 cm
Ottova inklina¢ni zkouska 2 cm
Ottova reklinacni zkouska 0 cm
HLAVA: rotace neni, hlava ve stfednim postaveni
stereotyp flexe §ije dle normy
KONCETINY: HKK - svalova sila i trofika v normé
DKK - svalova sila v normé¢, trofika m. quadriceps femoris

a m.triceps surae snizena

Zavér Kineziologického vySetfeni: Pacient mé torzni postaveni panve, inspirani postaveni
hrudniku s omezenym rozvijeni pfi dechové ving. Jsou zde vyjadieny svalové dysbalance
v oblasti trupu. Dynamika patefe je vnormé, svyjimkou Ottovy reklinacni zkousky.
Postaveni, trofika a sila koncetin je v normé&, az na sniZenou trofiku m. quadriceps femoris

a m. triceps surae.

Navrh rehabilitace: Pacient by m¢l denné cvicit techniky respiracni fyzioterapie. Hlavné
drenazni techniky, které podpoii evakuaci a transport hlenu do centra dychacich cest

aumozni efektivnéj$i odkaslavani. Zaroven se snizi riziko infekce v dychacich cestach.

-48 -



Z technik bych volila autogenni drenaz, aktivni cyklus dechovych technik a pravidelng;si
cviceni s acapellou.

Z divodl inspiracniho postaveni hrudniku bych navrhla nacvik dechové viny
a lokalizované dychani se zaméfenim na dolni a stfedni hrudni oblasti. Tomu by pfedchazelo
oSetieni mekkych tkani v oblasti hrudniku myofascialnimi technikami se zamétenim na fascii
pectoralis, clavipectoralis a thoracica. Do cvicebni jednotky bych zatadila cviky na udrzeni
a zvétSeni rozsahu pohyblivosti hrudni patefe. Zameétila bych se na oSetfeni mm. scaleni,
nebot’ tyto svaly jsou zde nefyziologicky ptetézovany. Volila bych postizometrickou relaxaci
na odstranéni reflexnich zmén.

K odstranéni protrakéniho drzeni ramen bych volila protazeni mm. pectorales pomoci
agisticko-excentrické kontrakce nebo metodu kontrakce — relaxace z technik PNF. Posilila
bych oslabené mezilopatkové svaly, zvolila bych cviky napf. s vyuzitim therabandu. Na
zkraceny m. trapezius vlevo bych aplikovala za ucelem protazeni metodu postfacilitatni
inhibice. V rdmci prevence bych pacienta naucila autoterapii postizometrické relaxace mm.
trapezii a cviky na protazeni mm. pectorales.

V kineziologickém vySetieni byla stanovena SI blokada vlevo, provedla bych
mobilizaci SI skloubeni na ptisluSené stran¢.

Z divoda lepsi funkce trupového svalstva bych dle diagnostiky zafadila cviky na
spravnou aktivaci hlubokého stabiliza¢niho systému.

Pacient ma sedavé zameéstnani, takze bych s pacientem probrala v rdmci prevence
dynamizaci sedu, naucila Briiggertv sed. Poptipadé bych mu navrhla cviceni doma na velkém

mici s predchazejici praktickou instruktazi.
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10 ZAVER

Cysticka fibréza je autozomdlné recesivné dédicné onemocnéni, pii némz je naruSen
transport chloridovych a sodikovych iontl, coz vede ke zvySené viskozité sekretl v tcle.
Nasledkem toho jsou poskozeny jednotlivé organy, zejména dychaci soustava
a gastrointestindlni trakt. Klinické piiznaky jsou rGznorodé, mezi hlavni vSak patii Casté
infekce dychacich cest, slany pot a neprospivani jedince. U atypickych forem cystické fibrozy
se vSak tyto pfiznaky mohou lisit.

Tuto chorobu dosud nelze vylécit, mizeme vSak ovlivnit jeji priubéh. Pri
farmakoterapii podavame hlavné 1éky pro 1écbu dychaci soustavy a preparaty pankreatické
substituce. Soucasti plicni rehabilitace je 1écebnd rehabilitace, pée o spravnou vyzivu,
sociadlni a psychologicka podpora. VSechny tyto ¢asti plicni rehabilitace podpoti kvalitnéjsi
zivot pacienta. Respiracni fyzioterapie umociiuje ucinky 1€kt a podporuje optimalni funkci
dychaci soustavy. Pohybova terapie ptispiva ke zlepSeni celkové kondice. Psychologickou
a socidlni podporu poskytuje cely tym odbornikl, ale také jednotlivé organizace, které si

déavaji za cil pomoci nemocnym s cystickou fibrozou.
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11 SOUHRN

V této bakaléaiské praci je souhrnné podana cystickd fibroza. Syntéza poznatkil je
zaméiena na etiologii, klinické ptiznaky, diagnostiku a komplexni 1é¢bu. Tato klinicka
jednotka patti do skupiny geneticky podminénych onemocnéni. S rozvojem novych poznatkil
dochazi k ¢asné diagnostice a nasledné k efektivnéjsi 1écbe, coz prispiva k prodlouzeni Zivota
z détského véku do ranné a stfedni dospélosti. Hlavni symptomy se projevuji v dychacim
systému a gastrointestinalnim traktu, pficemz mira postizeni zavisi na stupni mutace genu
CFTR.

Hlavni ¢ast prace je zameéfena na plicni rehabilitaci, kterd pfispiva k utvareni
multidisciplinarniho pfistupu. Zahrnuje 1€cbu symptoma, programy spravné vyzivy, edukaci
pacienta, psychologickou a socidlni podporu. Vedle farmakologické 1écby je v praci podrobné
popsana respiracni fyzioterapie, kterd je pro pacienty s CF zdsadni a provazi je po cely Zivot.
Jeji techniky pfispivaji k udrzeni Cistoty dychacich cest a spravné funkci plic, coz se projevi
na fyzické zdatnosti pacienta. Prace se dale snazi nastinit dal$i fyzioterapeutické metody
a techniky v rdmci pohybové terapie, jejiz naplih a obtiznost by méla byt stanovena na
zékladé anamnézy, kineziologického rozboru, piistrojovych vySetfeni stanovujicich stupen
postizeni plic a subjektivnich obtizi pacienta.

Prace se zabyva vhodnou skladbou stravy pro pacienty s CF, nebot’ stav vyzivy je
jednim ze zakladnich faktorti ovliviiujicich prognézu nemoci. Pii jejim dobrém stavu se miize
dle stupné postizeni a odborného tisudku Iékare uvazovat o transplantaci plic.

V ramci plicni rehabilitace je v bakalatské praci zahrnuta psychologickd a socialni
otazka. Soucasti je také kazuistika osmadvacetilet¢tho muze, kterd obsahuje anamnézu,
kineziologicky rozbor a ndvrh mozného rehabilita¢niho planu.

Bakalafska prace se snazi celkové shrnout 1é€ebné postupy plicni rehabilitace, jejimz
hlavnim cilem je dopomoci pacientovi ke kvalitnimu, dlouhému a spokojenému Zivotu, ve

kterém se miize pln¢ realizovat.
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12 SUMMERY

This bachelor’s thesis presents an overview of cystic fibrosis (CF). The information
synthesis is focused, first and foremost, on the aetiology, clinical symptoms and complex
therapy. This clinical unit is one of a group of genetically caused diseases. The development
of new data result in early diagnosis and subsequently in more effective treatment, which
contributes to the extension of life from the child age to early and middle adulthood. The main
symptoms are manifested in the respiratory system and in the gastrointestinal tract, while the
degree of involvement depends on the degree of the mutation in the CFTR gene.

The main part of the work is focused on pulmonary rehabilitation that contributes to
the creation of a multidisciplinary approach. In includes the symptomatic treatment, right diet
programmes, patient education, and psychological and social support. In addition to the
pharmacological therapy, the paper describes the respiratory physiotherapy in detail, which is
crucial for patients with CF and which accompanies them for their whole life. Its methods
contribute to the maintenances of clean airways and correct pulmonary function, which results
in the patient’s physical fitness. Furthermore, the paper tries to sketch further methods and
techniques of physiotherapy in the framework of movement therapy, the content and difficulty
level of which should be determined on the basis of the patient’s history, kinesiological
analysis, instrument examinations establishing the degree of the lung affection and the
patient’s subjective complaints.

The paper deals with the suitable composition of diet for patients with CF, because the
diet is one of the principal factors affecting the disease prognosis. If this is favourable, lung
transplantation be considered, depending on the degree of the affection and the physician’s
expert opinion.

The bachelor’s thesis includes, as far as the pulmonary rehabilitation is concerned,
also the psychological and social aspects. Its part is also a case report of the male of twenty-
eight, which contains his history, kinesiological analysis and the design for a possible
rehabilitation plan.

The bachelor’s thesis presents a general summary of the pulmonary rehabilitation
treatment methods with the main objective to help the patient to reach a quality, long and

satisfied life in which he could attain his full realisation.
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