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ABSTRAKT

Doméci a ambulantni ogevatelska pée o dti s cystickou fibrézou

Cysticka fibroza je zavazné autozomdalrecesivni onemoeni u evropské
populace. Onemoeni postihuje plice a gastrointestinalni trakt. \slednich letech se
zataly rozvijet komplexni l&ebné postupy zlepSujici prognézuul&itou roli viak
hraji i faktory z okoli — fedevSim Urove |ékarské pée, domaci oSabvatelské pée,
dale &k, infekce, stav vyZivy. V saasnosti je CF ké8teln4, avSak i s maximalni gie
vyuzitim vSech dostupnych metod a postukteré sodasna medicina ma k dispozici,
bohuzel nevylé&telna. Ukolem nejmodesi mediciny je pedevsim zmenSeni obtiZi,
které toto onemoemi pasobi a zabrémi jejich zhorSovani. flezita je pée o dychaci
cesty, dobry stav vyzivy, potlani infekce a zaiu a l&ba komplikaci.

Osefovatelska pé&e o dit s cystickou fibrézou je téma zahrnujici mnoho pEota,
po strance medicinské, psychické a také socialiieZdé a nezawnitelné postaveni v
P&i o nemocné dé zastavaji rodie a také tym odbornikna ambulanci cystické
fibrozy, ktery se svymi odbornymi znalostmi pomabdicum spravi petovat o di¢ a
zarover reagovat pozitivl na poteby ditte. Nezastupitelnou roli zde hraje i jeji
eduk&ni ¢innost s rodinou dite. Matka — rodie potebuji, aby jim ®&kdo
specializovanou @& o dit ukézal, a aby si ji mohli sami vyzkouSet. iebuji podporu.
Podai-li se navazat tu spravnou spolupraci mezi zdraekym personalem a matkou
(rodici) ditéte, pak nizeme docilit poZzadovanych vyslédl spokojenost I1zecekavat
na obou stranach.

Cile diplomové prace s nazvem Doméaci a aminilsoSetovatelska p&e o diti
s cystickou fibr6zou, jsou zatifeny na Urovié domaci pée v oblasti — dodrZzovani
lé¢ebnych doporteni, pée o dychaci cesty (inhalace, rehabilitace), stramgv
hygienicky rezim a individualniffstup k diéti s cystickou fibrézouZzjistovali jsme,
jak je zajiSéna pée o dit scystickou fibrozou v domacnosti a také jaka je
informovanost rodie ditte s cystickou fibr6zou o onemaan CF a o oSébvatelské
p&i. Zajimali jsme se také o spokojenost tads ambulantnimi vyS&gnimi v centrech
pro CF.



K dosaZeniéthto cili byly stanoveny d¥ vyzkumné otézky. 1. Jakéa je Urdve
domaci oSébvatelskeé p&e? 2. Jaka je spokojenost réxdidéti s cystickou fibrozou
s ambulantnimi vyS&nimi v centrech pro CF?

Ke zpracovani dat byl pouzit kvalitativni vygk. Pro sbr dat byl zvolen
strukturovany rozhovor, ktery jsem zaznamenavalprddem pipraveného dotazniku.

Vyzkumny soubor byl sloZzertlena rodiny a jejich dti s CF. VylkEr responderit
sefidil ochotou spolupracovat. Vypini dotaznik probihalo dobrovokha individualr
a to gimym kontaktem, nebo kontaktenteg Skype. Jednalo se o dva dotazniky.
Prvni dotaznik byl zagien na Grovié a moznosti domaci pé o tyto dti, druhy se
tykal spokojenosti rodti s ambulantnimi vySggnimi v centrech.

Cilovy soubor z prvniho $enhi tvailo 19 matek. Ziskavala jsem je metodou
snthové koule. Prvni skupinu respondenjsem oslovila pes diskusni portal,
v uzavené skupid ,Cysticka fibr6za“ pro nemocné, jejich rodiny &tele, kde jsem
samaclenem. Na mou vyzvu se mi ozvalo 9 matek, jez bythotné poskytnout
rozhovor, a které poz{ kontaktovali své patele, kté se mi jiz ozvali sami.

V dophujicim Seteni cilovy soubor tvdo 26 respondeiif které jsem ziskala
v diskusnim portalu v uzéené skupia pro rodiny s cystickou fibrézou. Otazky byly
piedem zveegjrény. Na vyzvu mne kontaktovalo 26 rédi— respondefit

Analyza vysledk Seteni prokazala nedostdte® poskytovani informaci na
ambulancich CF. Matky postradaji informace v mndizaych oblastech domaci
oSetovatelské p&. Z vyzkumu vyplyva, Ze komunikace mezi kbda personalem
odborné ambulance CF je na nizké Urovni. Pro¢eogigujici o déti s CF, v edukaci a
zdroji informaci tak sehravaji velmuikzitou roli ol&anska sdruzeni a diskusni portaly
pro CF pacienty a rodiny. Dale bylo zfisb, Ze pravidelné kontroly v CF centru
v Praze Motole jsou pro rodiny n&r@ a stresujici. Je velmill@zité, aby tento fakt
nebyl opomijen. Pro&di cekarny je nevyhovujici a je nutné na tuto skntst dale
upozornit.

S vysledky vyzkumu bych rada seznamila sdrupem CF, nejen abych upozornila
na nedostatky, ale také proto, aby se lidem, coujirae sdruZenich, dostalo informaci,

jak moc prosgsna je jejich prace. Lékian a sestram, budougs sdruzeni poskytnuty



informace, které jim umozni nahled na celou situseistrany nemocnéhdj jeho
rodiny a budou upozoé&ni na nedostatky v komunikaci a nedostatal informovanost
rodin a @&tskych pacienit s CF.

Jsem pl& preswdéena, Ze fedloZzenim vysledk prace personalu CF ambulance
dojde k napra¥, cely systém pé& se propoji a ve vysledku bude spokojeny pacient,
rodina. Také si myslim, Ze ra@i si zaslouzi pochvalu a velké g&dvani, nebt jejich
odhodlani, pevnaile, vira a laska k diti je prenaSi pes gekazky, které jim toto
onemockni jejich ditte klade do cesty arimo profesionalé peuji o své nemocné
déti. A tim zaji¥uji nadji na jejich lepSi budoucnost a usiag i praci Iékaim a
sestram, ki se o dti s cystickou fibrozou staraji, kige 1&i a pomahaji jim dychat a
Zit.

Pediatrické konte budou pedlozeny podklady ke vzniku nového centra pro CF
v Ceskych Budjovicich.

Kli ¢ova slova:cysticka fibrozadité, poteby, komunikaceoSetovatelska pée



ABSTRACT

Home and outpatient nursing care about childrefesof cystic fibrosis

Cystic fibrosis is a serious autosomally reces disease in European population.
The disease affects lungs and the digestive systemmplex medical procedures have
started to develop recently which improve the posg;m Surrounding factors are also
very important — age, infection, nutrition, qualdf/medical and nursing care and above
all, quality of home nursing care. CF is treatabdelay, nevertheless even with
maximum care, using all available methods and @sE® which modern medicine
offers, it is unfortunately not curable. The task modern medicine is mainly to reduce
problems caused by this disease and to preventemiog the problems. Care about
breathing tubes is very important, as well as gowaiition, repression of infection and
inflammation and treating complications.

Nursing care about a child suffering cystibrdisis is a topic including many
problems it includes medicine, mental and socigleats. Parents and a team of
specialists from an ambulance of cystic fibrosie aery important and their role of
taking care about a diseased child is irreplaceablee specialists, using their
professional knowledge, help the parents to take ahout the child well and at the
same time react positively to the child’s need=ifTiole of educating the parents and
whole family is also irreplaceable. The mother argmts need someone to demonstrate
specialized care of the child and to be able tatttiiemselves. They need support. In
case the mother or parents and medical staff mattageoperate well, we can reach
requested results and satisfaction can be fourlmbtinsides.

The aims of this diploma thesis called “Hommd aoutpatient nursing care for
children suffering cystic fibrosis” focus on thevéd of home care — on observing
treatment advice, care about breathing tubes @tibal rehabilitation), nourishment,
hygienic rules and individual attitude to the chddffering cystic fibrosis. We have
been finding out what kind of care is provided tahald with cystic fibrosis at home

and also how much the parents know about the disaad about healthcare too. We



have also been interested whether parents aréieshtrgith outpatient examinations in
the CF centres.

Two research questions were set up to reaedethims. 1. What is the quality of
home healthcare? 2. To what extent are parentkilofren suffering CF satisfied with
outpatient examinations in CF centres?

Qualitative research was used to elaborated#ita. | used structured dialogue to
collect the data and | recorded the data into i f@hich | had worked out in advance.
The research group was set up out of members andyf and their children with CF.
We chose respondents according their willingnessdoperate. The questionnaires
were completed individually face to face or usingy@&. There were two
questionnaires. The first questionnaire focusetherievel and possibility of home care
about these children and the second focused omtgargatisfaction with outpatient
examination in the centres.

The target group of the first research wasipatut of 19 mothers. | got them using a
method of a snow ball. | addressed the first group discussion portal in a closed
group “Cystic fibrosis” for diseased people, thaimilies and friends, of which | am a
member too. 9 mothers answered me, they were rteaidyk to me and they contacted
their friends, who addressed me on their own, later

In an addition research, the target group sedsip out of 26 respondents, who | got
in a discussion portal in a closed group for fagsilivith cystic fibrosis. The questions
were published in advance. 26 parents — respondentsicted me after | addressed
them.

Research results analysis proved that the Gibuknces give insufficient
information. Mothers miss information in many driat areas of home nursing care. It
arises from the research that communication betwparents and specialised
CF ambulance staff is insufficient. So that citigeassociations and discussion portals
for CF patients and families are very important parents taking care about children
with CF, for their education and as sources ofrmition for them. It has also been

found that regular examinations in CF centre ingBeain Motol are very demanding



and stressful. It is very important not to ignohéstfact. The surroundings in waiting
areas are not satisfactory and we need to poirthaifact.

I would like to inform the CF association witte results of this research, not only to
point out the deficiencies, but also to inform peoporking in associations how
precious their work is. Doctors and nurses will gormation, which enable them to
see the situation from the patient’s or his or taenily’s point of view, from the
associations and they will be notified of the irigignt communication and information
given to the families and child patients with CF.

I'm confident that as soon as CF ambulance $afns the research results,
conditions will improve, the whole care system iotgnects and a satisfied patient, a
family will be the result. | also think that parerdeserve praise and thanks, because
their determination, strong will, belief and lovethe child carries them over obstacles,
which have been caused by this disease of theld.chhey professionally take care
about their diseased children and so they give thamance of better future. They help
nurses and doctors, who take care about childrém @F and who treat them and help
them to breathe and live.

Paediatric house will be given basis to set upva@E centre irCeské Budjovice.

Key words: cystic fibrosis, a child, needs, communicatiorrsing care
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Seznam pouzitych zkratek

CF cysticka fibrozigdicné onemocni postihujici Zlazy s jSi
sekreciryeny gen zjsobujici toto onemoeni byl nalezen

na sedmémopmozomu

CTFR gen lezici na sedmém chromozomu, kde je zakddovana
bilkoviml@TFR; ta umo#uje p‘enos chloridovych ioiit pies

bittimou membranu

CVsS vySeteni v Ehotenstvi, i némz je za ultrazvukové kontroly
odebran nedochoriovych klk (prescipek dlozni, nebo
ig® ¥isSni sénu); ziskané hiky jsou chromozomath
vyBeny, aby se zjistilo, zda jsodgifpmny abnormality u
plodu

DNA kyselina deoxyribonukleova; geneticky material skesech

Zivych ongami, je umisén v burééném jade

GIT gastrointestinélni trakt

CT typ rentgenového vyseni, i némz zdroj rentgenovych
papiisk detektor rotuje okolo vy§etvaného objektu, data

se vylEijpatitatovému zobrazertezi

RTG diagnosticka radiologie; zabyva se zobrazovaninijers/ch
casti ¢l
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1. Uvod

.Mama vzdyckysikala,

Ze zazraky seegfi kazdy den.
Nekdo tomu nedr,

Presto je to tak!"

Forrest Gump

Cysticka fibroza je né&gstjSim autozomal® recesivhim onemoénim. Ma
charakter multiorgdnového postizeni. Progndéza Fréavia Wasné diagnostice,
multioborovém léebném pistupu, v kombinaci nejn@jsich poznatik a hlubokych
zkuSenosti lekd@. Presto je vSeobeérznamo, Zze CF zkracuje Zivot.

V souasnosti je CF katelna, avSak i s maximalni §ié vyuzitim vSech dostupnych
metod a postup které sotiasnd medicina ma k dispozici, bohuzZel netitddna.

Ukolem nejmoder§3i mediciny je pedevsim zmen3eni obtizi, které toto onerocn
pusobi a zabrami jejich zhorSovani. Glezita je pée o dychaci cesty, dobry stav
vyZivy, potlaeni infekce a zaiu a l&ba komplikaci.

OSeatovatelska pé& o dit s cystickou fibrézou, to je téma zahrnujici mnoho
problémi, po strance medicinské, psychické a také sociBlilezité a nezagnitelné
postaveni v p@ o nemocné dét zastavaji rodie a také tym odbornikna ambulanci
cystické fibrozy, ktery se svymi odbornymi znalostppmahaji roditm sprave
petovat o dit a zarové reagovat pozitive na poteby ditte. Nezastupitelnou roli zde
hraje i jeji edukani ¢innost s rodinou dite. Matka (rodi) pofrebuje, aby jim #kdo
specializovanou @éo dit ukazal, a aby si ji mohli sami vyzkousSet. febuji podporu.
Podai-li se navazat tu spravnou spolupraci mezi zdraekym personalem a matkou
(rodici) ditéte, pak nizeme docilit poZadovanych vysléd& spokojenost Izecekavat
na obou stranach.

Pro rodie je velmi naréné gijeti, vyrovnani se s nemoci. Da se spiSe kbweatom,

Ze se rodina a nemocngiuzit s touto nemoci stale a kazdy denrestoZze rodina
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s maximalni snahou peaje o své di vysledek celého snazeni,cldy je velmi
frustrujici. Zdravotni stav je s lety stale vicenéns uspokojivy.

Prace sester a lékiss cktmi s cystickou fibrozou je nesmirmarana a zodposdna.
Individualizovand holisticka @@ o malé dtské pacienty a jejich rodiny je tim caize
vyrazré zlepSit celkovou Urove a kvalitu jejich prace a zvysit kvalitu Ziviotdéti

s cystickou fibrézou.
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1. Sowasny stav

Cysticka fibroza je nemoc chronicka, v &sné dob dosud nevylé&telna, ale
lécitelna. Je jiteba intenziva I&Cit cely Zivot. Nemocni péebuji trvalou p& a pomoc
nejen rodiny a zdravotnik ale i SirSiho okoli. Proto jégba, aby o podstahemoci a o
problémech, které jsou s ni spojenydato i okoli nemocného. Mala informovanost o
nemoci v nasi populaci v porovnani se Zemna zapad od nasich hranic, znesngel
Zivot nemocnym i jejich rodinam. Setkavaji se saudwpenim ve Skolach,
v zamestnani i na tadech. Zdravé @i u nas nejsou dostdt® vedeny k toleranci a
pochopeni dznych handicap u svych vrstevnik a dovedou jim Zzivot velmi
znegijemnit. Proto se pokladd za velmiilézité roz&tovani znalosti o CF a o
problémech nemocnych v Sirokéigmosti a to se povaZzuje za nesmiitlezitou
souwast pée o nemocne.

Cysticka fibr6za (CF) je znama jako Klinicle@inotka pes 60 let. Nemocny se s CF
narodi a ¥tSinou kEhem kratké doby (prvni &sice ¢i roky) se objevi jeji
piiznaky. (Rkna, 2011; Vavrova, 2009)

Diagnoza CF imnasi problémy, jak zdravotni, tak psychologick@ci&lni i
ekonomické. Bti s CF, trpi trvalymi dechovymi obtiZzemi a infekaiedychacich cest.
Zdravémucloveku nehrozi nebezpenakazy, nebdbacily kolonizujici nemocné plice
se ve zdravém organismu uplafi jen velmi obtiza. U zdravych lidi jsou hiky
dychaciho a zazivaciho traktu pokrytiglkym, tekutym hlenem, u lidi postizenych
cystickou fibrézou (CF) jsou pokryty hlenem velmistym a viskdéznim (iblizné 10x
vice nez u zdravych lidi). V travicim traktu tgobuje husty hlen ucpani vyvd
slinivky biisni, které za normalnich okolnosti, déest givadgjici latky, tzv. enzymy,
nezbytné pro traveni potravy. Pokud tyto enzymystevech chybigloveék neni dost
dolre schopen vitbavat Ziviny z potravy. Ty pak nestrdvené odchazejila
nevyuZzity. Nasledkem je celkové neprospivani ogani(Starkova, 2014)

U malokterého onemoémi dosSlo v relativa kratké dob, k tak velkému rozvoji
poznani a k z&nam nazirani na podstatu jejich prdjeako pra¥ u cystické fibrozy.
Vyzkumné Usili zejména v poslednich dvou dekad&aieglo obdivuhodné vysledky.
Zaginé se rozurt podstat nemoci i tomu, jak se zakladni defekt promita lioidkych
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projevi a co konény vysledek ovliviuje. Na podklad téchto znalosti se objevuji nové
lécebné postupy, které sice jEeSheznamenaji kauzalnicléu, ale jiz dnes mohou
piiznivé ovlivnit prabéh nemaoci.

Cysticka fibr6za je nemoc zavazna a jeji dopadnemocného a jeho okoli je
znany. Détem s cystickou fibrézou sika také ,slané &i“. Kvuli Spatné funkci
potnich Zlaz maji totiz v potu aZthrat vic soli nez zdravéét. Slana pokozka je ale
jen jeden z projey nemoci slanych&i. Dulezité jsou ale pravidelné kontroly, na
kterych léka musi hlidat stav plic, jater a slinivky, ale | fak ditsky pacient roste a

piibyva na vaze. (Vins, 2012)

1.1 Historie cystické fibrozy

Redpoklada se, ze CF se objevila asi 300Mlpv souvislosti se &hovanim
narodi, genovych mutaci a se Zmami ve vyzi¥. | kdyz celé klinické spektrum CF
nebylo uznané az od roku 193@které aspekty CF byly identifikovany mnohetiive.
Prvni zminky byly ze 17. stoleti, kdy se v lidovypfsnich zpiva o diti, jehoZ pot
chutna slag, je ctarované a brzy zefm. Literatura z Mmecka a Svycarska v 18. stoleti
uznava souvislost mezi ztratou soli a nemocid®tomu ditti, které chutna slanod
polibku nacelo, protoze je proklety a brzy musi zém'".

Pozdji prevliadalo racionalni vystleni vSech jelr a texty pisa se povazovaly za
poweru. Tvrdilo se, Ze&ce nemocnédti, které v té dob brzy umiraly, se hodnpoti a
malo myji, a proto Ze je slana ¢hjgjich potu, pochopitelna. U cystické fibrozy bylg
tiicatych letech 20. stoleti poprvé popsany a jakakzamemoci nejprve uznany cysty ve
slinivce dti (odtud cysticka) a sklon k jizveni slinivky (filza).(Rkna, 2011; Busch,
2015)

Prvni ¥decky popis nemoci vznikl v roce 1938 americkouaitk&u Dorothy
Hansine Andersen, kter4 publikova&lanek, "Cysticka fibr6za pankreatu a jeji vztah k
celiakii: Klinické a patologické studium,” asopise American Journal of Diseases of
children a jeji pozgSi vyzkum hodg objasnil klinické a patologické aspekty nemoci.
Byla prvni, kdo popsal charakteristiku cystickérdiby pankreatu a uvedla do spojitosti
s plicnim onemoamim, stevni obtize u CF. Byla také prvni, kdiegdpokladal, Ze CF
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byla recesivni choroba a nejprve pouzila substipemkreatickych enzyink lécbé
nemocnych é&ti.

V prvnich letech byla CF pokladana za vzacnénmocrni, diagnostikované na
z&kladt téZkych klinickych giznalki, na které ¥tSina dti zahy umirala. V roce 1952
Paul di Sant 'Agnese zjistila, abnormality elektrdlv potu u @ti, o kterych seikalo,
Ze maji cystickou fibrozu, a kter&asto utrgly Sok z horka. Ten byl Zsobeny
nedostatkem soli v ¢hu a v disledku toho rozvraten€lhiho metabolismu. Usoudilo
se, Ze ke ztratsoli v horku dochazi potem. Proto, séataySetovat u nemocnych pot
chemicky. Objev potni anomdlie a zavedeni pilokeopé iontoforézy v fStim
desetileti vedl k diagnostice i u ntémavaznych pibéht nemoci. Zaaly se rozvijet
komplexni |€ebné postupy, zlepSujici prognézu. (Busch, 2015)

Objev impermeability buginych membran pro chloridy a transepitelialniho dite
potencial v 80. letech byly p&atkem intenzivni vyzkumné&innosti, kterd vyvrcholila
v roce 1989 objevem genu CTFR a nastgehocetnych mutaci a variant.

V Ceské republice byli prvni nemocni s CF diagnostkoyo skogeni 2 sétové
valky. V roce 1960 byla zavedena spolehliva diagkaspotnim testem, rozvijel se
vyzkum a z#éaly se uplatovat nojSi I&ebné postupy. AvSak az po roce 1989 se
zlepSila dostupnost antibiotik,¢ianych forem substituce afipmym kontaktem se
zahrantnimi pracovisti, se zlepSily ¢&bné moznosti i u nas.

Vyskyt CF VCR se nelidi od vyskytu u jinych evropskych popul&ténoveno je na
1:2736 novorozeni coZz znamena, Ze se u nas kazdym rokem natiizpe 33 ckti
s CF.

Odborné znalosti o CF rostou t&#nkazdym dnem. Situace u nas byla do konce 80
let negrizniva, protoZze jsme netin piistup kiack modernich I1ék. To se projevovalo na
zdravotnim stavu naSich nemocnych. O S\ pokrok niizeme pozorovat po roce
1990. Se znalosti problematiky v SirSi [Edae véejnosti nelze byt zcela spokojeni
uvadi Vavrova, 2006. Stale se setkavame s pozagndezou i u typickych forem
nemoci a fi meére typickém pfibchu se na CFdbec nemysli. Bkde stéle pezivaji
néazory, o naprosto infaustnimip&hu nemaoci jiz v prvnich letech Zivota. Ve¢gv se
véii, Ze zahy bude jiz polovina nemocnych v dbdm wku. U nas je dnes 1/3
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nemocnych starSich 18 let gepto je nemocny dosly pokladan za vyjimku. (Vavrova,
2006)

1.2. Patogeneze

CF je zpsobena mutacemi v genu CTFR. Zavaznost mutaci v g&fFR Ize
hodnotit pouze z hlediska jejich dopadu na mirukpeatické dysfunkce. Fyziologickou
podstatou onemoéni je kombinovany sekretoricko - resonp defekt zpisobeny

dysfunkci proteinu CTFR.

Ficinou onemoc#éni je porucha transportu iantapikalni membranou bgk.
Nasledkem mutace CFTR je v potu velkd koncentréderidi a natria. V dychacich
cestach, GIT a reprodaikim systému vede zvySena koncentrace chloridovgmnt k
excesivni reabsorbci sodiku. Sodik je pasiwasledovan vodou a tim dochazi k
dehydrataci hlenu a tedy ke zvySeni jeho viskoZghus&nim hlenu Ize zjednodusén
vyswtlit vétSinu  klinickych projew CF. Pericilidrni tekutina ma byt normadlin
hypotonickd, u CF je izotonicka, coZz poruSuje sciogb baktericidie a ysobeni
antimikrobialnich peptiil Timto se vys#tluje inicialni bakterialni kolonizace. Infekce

stimuluje buiky k dalSi tvork hlenu, a tim zhorSuje obstrukci.

DalSi roli hraji mastné kyseliny — ¥l¢ je nepondr mezi kyselinou arachidonovou (je ji
vice) a docosahexanovou. Toto hraje roli htavmegulaci zaétu.(Dite, 2007; Vavrova,
2006)

Nemoc je geneticky podngima (autozomakhrecesivni typ &di¢nosti). Kazdy z nas
ma v €le duplikat genu CTFR, svym potoritk predavame jednu kopii. Druhy radi
druhou, takZze dit pak ma zase dvojici. Pokud ma jedinec ¢opie genu CTFR
.vadné“, trpi cystickou fibrozou. Pokud ma ,Spathgen jednu kopii a druhou
v porddku, klinicky je zdrav, s 50% pragabdobnosti tuto vadnou kopii dalemese na
své potomky. Zhruba kazdy 28ovék z evropské populace jednu chybnou vlohu nese a
dal ji prenasi. CF lze odhalit s velkou pré&pddobnosti, nikoli vSak s jistotou,
genetickymi testy ploduipd narozenim. Prois¢éh nemoci jednozrié plati, Ze lepsi

progndzu maji ti, u nichz byla diagnostikovana vnich tydnech Zivota. gRna, 2011)
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Cystickou fibrosou, starS§im nazvem mukoviss@g onemocni bez rozdilu jedinci
muzského i Zenského pohlavi. Je to onemoicnkteré jevi celozivotni progresi.
Kvili vadné genetické informaci se Spatmori bilkovina ve stné burgk potnich Zlaz,
slinivky biisni i dalSich orgdin Takto pozminénou sénou gestupuje Spatnchlor a
sodik do buik, tyto ionty Zistavaji vié burek, a to i ve fornd chloridu sodného - soli.

CF postihuje plice if@gemz podstatou obtizi je mikémwina hustota hlenu v dychacich
cestach. Ten se SpatrvykasSlava, hromadi, fpahuje infekci wetné nakazy meéé
typickymi patogeny. Po opakovanych infekcich sgennenit struktura plic, zmensuje
se prostor proienos kysliku, miZze se objevit i vysoky tlak krve v plicnim .

Travici problémy maji fvod ve vysoké hustétiravicich $av, hlavig slinivkovych, ale
také jaternich. Travicitavy nepracuji dostate¢, z potravy nejde vyuzit vSechny
vitaminy a Zziviny, které pakasem chybi. Stolice je objemna. Sekret ucpava wyvod
z jater i slinivky Hisni, vyskytuji se zauy slinivky i poSkozeni jater - cirhoza.
PoSkozend jatra pak nejsou schopna konat s¥stici funkci pro organismus. Ve
slinivce mize dojit i k poSkozeni bk tvoricich inzulin, nasledhse ghda i cukrovka.
V¢étSi cast mud a mensicast Zzen s CF ma také probléemy s plodnosiriR, 2011;
Starkova, 2014)

1.2.1 Exokrinni pankreas

U wtSiny pacieni s CF je pankreas patologicky &mny. TéZzké morfologické
zmeny na pankreatu se vyvijeji relativdlouho v ptibéhu onemoce#ni

Zasadnim Zjsobem l|éby pankreatické insuficience je substituce pankskath
enzymi, prestoZze sedast tuki prijatych stravou vsebava i bez by, zZejme¢ diky
aktivité lipazy slin a Zaludani ¥av, je malabsorpce tila proteiri bez substituce velmi
zavazna. Naproti tomu absorpce sachiajépankreatickou insuficienci ovligna jen
minimalné. Lé&ba &innou pankreatickou substituci a dieta bohata k§ wyznam
zlepSuji stav vyZivy a nasleéinprognézu nemocnych s CF. (Vin§, 2012)

U pacient pred stanovenim diagnézy zpravidla dochazi k chraniotalnutricii,

kterd mé za nasledekstovou retardaci.
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Hlavni diraz je kladen na @éo dobry stav vyZivy, monitorovani antropometricky
parametii a Wasnou intervenci. UdrZzeni dobrého stavu vyzivy zploe progresi

plicnich znén a gispiva k prodlouzeni Zivota a zvySeni jeho kvalfyavrova, 2006)

1.2.2 Komplikace cystické fibrozy.

Komplikace postihuji jak horni, tak dolni dych cesty nemocnych s CF. Sinusitidy
a nosni polypy se mohou objevit jiz u malyahi dnékdy dokonce jako prvni projev CF.
Opakované sinusitidy by tedy vzdyiy na moznost CF upozornit. Stéjtak by néla
vzdy vzbudit podezni na CF fitomnost patikovitych prsti. Ostatni komplikace —
bronchiektazie, atelektdzy, pneumotorax, hemoptyeapir&ni selhani a alergick&
bronchopulmonarni aspergiléza — byvaji projevemrgéilejSiho onemockni. Je teba
po nich patrat a intenzi¢rje I&it. (Vavrova, 2006)

Mezi nefastjSi komplikace spojené s cystickou fibrézouipatikrovka vazana na
CF. Ta se & porekud jinak nez v fipad bézné cukrovky, protoZe pacienti uzivaji
inzulin, ale sotasrt musi stale uzivat vysoko-kalorickou stravu. Dat&istou
komplikaci CF jsou jaterni onemagrn (ztwnéni az cirhdza jater). V tomtoripack
lécba spéiva v uzivani kyseliny ursodeoxycholové. Mezi dddmplikace cystické
fibrézy pati také osteopordza, ktera seil&klasickym zfisobem (podavani stravy
bohaté na vapnik a latek podporujicichieisavani vapniku do kosti). (Vilimovsky,
2013)

1.3 Mikrobiologie u pacienti s CF

Hlavni @i¢cinou zvySené mortality a morbidity paciéns CF jsou recidivujici a
chronické bakterialni infekce dychacich cest, ktpaSkozuji plicni parenchym a
postupr vedou k respirani insuficienci. V I€bé¢ CF je tedy zcela kibva prevence
infekci, jejich Wasna diagnostika, razantni terapie. Jen tak I|Zedghazet
ireverzibilnimu poskozeni pli@ alespadi tento nezadouci proces omezit.

Dosud neni zcela jasné, prpacienty s CF ohroZuje p@&mmé mald skupina
patogefi, kterd zahrnujedkteré velmi neobvyklé bakterie. Zmy v dychacich cestach,
které jsou podmimy zdékladnim onemoénim, vytvd&eji pfiznivé podminky pro
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osidleni respirniho traktu bakteriemi a pro nasledny rozvoj ba#ter infekce.
Zvysena viskozita hlenu oviiwje funkci mukociliarnihocisténi dychacich cest. Je
dulezité, ale zdraznit, Ze imunitni systém jako celek neni u paéienCF naruSen a
krome respir&niho traktu, pacienti nebyvaji vice vnimavi k irfek nez zdravéd.

Jako chronicka infekce u CF je definovan giaxzistence bakterie po dobu Sesti a
vice nesiai. A musi byt vertifikovana pozitivnim kulti¢aim nalezem alespiove tech
po sokk nasledujicich sputech. #d&snému zachytu infekce je vhodné pravidelné
mikrobiologické vySdeni, nejlépe 1x ®¥sicné (minimalné vSak jednou za 2-3 ¢gice),

a samorejme vySeteni i kazdé zhorSeni respiaich giznaki. Diagnostika infekci se
rutinné provadi mikroskopickym, kultivaim vySetenim vygrua ¢i sekrefi dychacich
cest. Vzorek sputa by sechzpracovat Bhem 2-3 hodin, aby bylo mozné identifikovat
celé spektrum patogénJen gkteré patogeny, jako Pseudomonas aeru. a Burihald
cepacia, jsou totiz ve sputu detekovatelné i&alik dni. V takovém fipact je ovSem
Z&douci sputum do doby zpracovani uchovavattgplo€ 4°C. Pacienty je vhodné
vybavit domi sterilni nddobkou na sputum, aby jiglmv piipad vykaSlani ihned
k dispozici a aby nevykaslavali inféak sputum v nemocnici. Hluboky Wtz krku po
zakaSlani nebo odséati z hornich cest dychacich mézenou vypaosdni hodnotu.
Pozitivni nalez sice dci i pro infekci dolnich cest dychacich, negativpsiedek vSak
takovou infekci v dolnich cestach nevilijle. Nejmensi finos ma z tohoto hlediska
prosty vyer z krku a nosu. Zvratky rpdevSim u malych &i mohou obsahovat
spolykané sputum a jsou tedy také potenéigluzitelné ke kultivaci.

Pravidelna mikrobiologicka diagnostika skr dychacich cest je nezbytni
k castému zachytu infekce dychacich cest.cism zahajena k&ba ma Sanci eradikovat
patogen a fedejit tak chronické infekci. K n&gsgjSim patogeaim u CF pati S.aureus,
H.influenzae a B.cepacia kompleXasté jsou i mykotické infekce. Nejzava@imi
patogeny dychacich cest jsou P.aeruginosa a Rieekamplex, které ip chronickém
pribéhu infekce jsobi vyznamné poskozovani dychacich cest. Pagesitronickou
infekci jsou pak podle typu infekce adlein¢é oSetovani jak na izku, tak i
ambulantnich kontrolach, aby se zabranildenpsu infekce mezi pacienty
s CF.(Vavrov4, 2006; Povysil, 2011)
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1.3.1 Bakterialni infekce, n&gstjSi patogeny
Pro respifi infekce CF pacienf jsou typické utité bakterialni druhy, které se
objevu;ji v fiznych vkovych obdobich.

Staphylococus aureus-i#e byt sodasti &zné fléry Kize a sliznic dychaciho traktu
Vykazuje vysokou odolnostii zevnim vlivim a, tak niZe dlouhodob prezivat (i
n¢kolik mésiai) v zevnim prosedi. Renos se ge vzdusSnou cestourimym stykem i
ne@imo. Zdrojem infekce tak byva zdravy nosiebo v pipad nozokomialnich infekci
nemocnéni prostedi. Byva prvnim zachycenym mikroorganizmem z magpiho
traktu malych dti.

Haemophilus influenzae —uke byt sowésti Ezné fléry hornich cest dychacich
(hltanu a dutiny Ustni). Nejzna@j8i je sérotyp B, proti émuz existuje dkovani. Tyto
infekce se objevugasre v pribéhu Zivota.

Pseudomonas aeruginosa - zdrave jedince nijakrokgie, ale zdvaznym infé&kim
agens se stava praw nemocnych CF. Vifrock se vyskytuje pedevsim ve vaf
v menSi mie pak v @idé kontaminované vykaly zkat ¢i lidi. Obecnym rizikem pro
ziskani infekce je pro pacienty s CF vihké pmedi Pacienta nelze trvale drzet
v prostedi, které je zcela prosté P.aeruginosa. V&titypnost této bakterie potvrzuji
ndlezy v nedostate¢ chorovanych bazénech, v hlavicich sprch, ve vodoiah
kohoutcich a odpadech, veivkach, na neadekvatrdezinfikovaném stomatologickém
n&ini, v nedostaté vysousSenych a dezinfikovanych respirech poniickach ¢i na
povrchucerstvého ovoce a zeleniny. Za zdroj infekce se pakéZuji nedezinfikované
ruce zdravotnického personalu. Infekce P. aerugimo®e u CF zp&atku probihat
asymptomaticky,casto vSak fechazi do chronicity, a z dlouhodobého pohledu je
jednoznéné zodpowdna za zhorSovani funkce plic, klinického stavu ragpozy
pacienti. Prevalence infekce P.aeruginosa stoupa u CFmadegkem a v dosgosti
je chronicky infikovdno az 80% nemocnych. Z klirétlo pohledu maji pacienti
infikovani epidemickym kmenertastjSi akutni exacerbace infekce, fadiuji cast;ji

antibiotika a jsokastji hospitalizovani.
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| bez jednoznmého ptikazu existenceipnosného kmene zavedl&sina CF center
piisna hygienicka op#ni etrg agregace pacieitpodle mikrobiologického nalezu.
Striktni izolace paciefitprineslaradé center prudké sniZeni incidence infekce.

Komplex mikroorganizrin Burkholderia cepacia - pro pacienty s Ciedstavuje od
pielomu 70. A 80. let 20. stoleti, kdy u nich bylappvé diagnostikovana, jeden
Z nejzavazgsSich patoget. Jeji gitomnost znatekh ovliviiuje progndézu pacieiita
kazdodenni provoz vSech zapadnich center. B. cmacizné vyskytuje v pirode.
Nachazi se ve stojatych vodach, atekach, jezerech a v feké vod. Zachycena byla
ve sklenicich, na zelenin vinhalatorech, v kosmetickych fipravcich,
v nepasterizovaném kravském mléku i v dezitégh roztocich. V fdé osidluje
koreny rostlin, s nimiZzc¢asto Zije v symbioze. Bakterie tmobuje plicni infekce
piedevsim u pacietit CF. Infekce jsou &Sinou chronického charakteru.élleré
kmenyBurkholderia cepaciayvolavaji tzv. cepacia syndrom (septicky s digpér
pneumonii), vede rychle k umrti na abscedujici pramii a sepsi. (Vavrova, 2006;
Benes, 2009; Macek, 1991)

1.3.2 Zaut

Zaret je definovan jako obranna reakce organizmu a jiddmi proti Skodlivym
podretam. Cilem reakce je poSkozeni odstranit neborijgepnensim lokalé ohrantit
a vyvolavajici picinu eliminovat.

U CF jeho zavaznost aijh neodpovida obvyklé stimulaci zdn bakteriemi, viry
aj. Molekularni defekt proteinu CTFR totiz modifjeuzartlivou odpowd. Tato
deregulace {sobi, Zze z&#t je ve vztahu k infednim stimubm neungrné invazivni
nebo prolongovany.

Za nejzava#isi dasledky, které zan vyvolava, se poklada poskozeni epitelu
dychacich cest. (Vavrova, 2006)
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1.3.3 Imunitni systém

Imunitni systém u paciénts CF je podle vSech znameki marozeni pla
kompetentni. Nasledrs pfibéhem onemoani se rozvingada sekundarnich zm. Ve
vétSing pripadi neni nutnd imunologicka terapeuticka intervence.

HestoZe, jednim z Kiovych klinickych giznaki CF je chronicka infekce acast
imunitniho systému je tedy zasadni, ukazuje sgelie poruchy jsou az sekundarni a
ovlivnéni imunitnich funkci i tomto onemocéni ma jenom pomocnou ulohu.
(Vavrova, 2006)

1.3.4 Dezinfekce, sterilizace

Dezinfekci rozumime soubor ofmti zneSkosujici mikroorganizmy pomoci
fyzikalnich, chemickych nebo kombinovanych postugeré maji perusit cestu nakazy
od zdroje ke vnimavé fyzické ospbDezinfekci nizeme také definovat jako gaini
nebo usmrcovani mikroorganifinve vrgjSim prostedi a na neZzivych ipdmetech.
Cilem dezinfekce je, aby nagamétech nebo v prostdi nebyly patogenni mikroby,
které by mohly zpsobit onemoctni vnimavého jedince. Dezinfikovat ieme
pondenim, otenim, pogdikem.

Sterilizace je soubor opahi, ktery zabezgaje usmrceni vSech Zivotaschopnych
mikroorganiznti, wvcetrg jejich spor. Provadi se fyzikalnimi nebo chemickym
zpasoby.(Kelnarova, 2009)

Procisteni a dezinfekci inhalatér se doportiuje pondgit vyplachnuty pistroj do
dezinfekniho roztoku na 30 minut nebo, pokud to vyrobcevobge, Ize od
mechanickych nastot «istény inhalator sterilizovat varem na 5minut, téz
v mikrovinné trouk na 5min .Po dezinfekci jégba aparat proplachnout vodou, nejlépe

tésne pred pouzitim pevaenou vodou. (Vavrova, 2006)

1.4 Riznaky cystickée fibrozy

Priznaky (klinické symptomy) nemoci a jejich zavaznase u jednotlivych
nemocnych velmi liSi. LiSi se podle stépm mista poSkozeni,éku nositele a
piidruzené infekce.
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K prvnim projeum CF dochazi pozvotn v dtstvi. Posléze se dostavuiji
dlouhotrvajici komplikace, které se vyr&zmhorSuji s fibyvajicim wkem. Zidka
dojde k rozvoji CF v dosibosti, gfiznaky i postizeni jsou pak méjsi.

CF se projevuje n&gstji opakovanymi infekcemi dychacich cest, neprospima
(Spatnym pibyvanim na vaze), dale vysokym obsahem soli v potu98 % dosfych
muZi i neplodnosti. Lidé postizeni cystickou fibrozoajirzcela normalni inteligenci.

K ptiznakiim CFfadime:

dychaci obtiZze:pretrvavajici kasel¢asté zadty, zrychlené, sipavé, povrchni dychani,
casté infekce plic, dychacich cest, chronické astmarty dutin (zejménaifp mirnych
projevech), postupujici poskozeni plic

travici obtize: nizké vstebavani Zivin z potravy¢asté nechutenstvi s minimalnim
vahovym pirastkem, pomaly irst, mastna, objemna stolice, chronicky &aslinivky
biiSni, nepichodna seva u novorozeric(mekonium illeus)

jiné: vyrazre slany pot €asto prvni znamka u malychktd

potize s plodnosti: piiblizne 98 % muz s CF se narodi s vrozenym chligbm
spermatickych vyvoilvarlat, tzn., Ze se spermie mohouiiyale nemohou byt pouzity
k oplozeni pi normélnim pohlavnim styku, Zeny postizené CF jslmané, avsak jejich
plodnost je snizen&Péknd, 2011; Starkovd, 2014)

Postizeni dychaciho Ustroji, projevujici dedevsim opakovanymi infekcemi, je
piitomno prakticky u vSech nemocnych s CRZzmse vSak projevit kdykoli v pio¢hu
Zivota. U kojené to byva kritické, s &ce probihajici bronchiolitidou, se vyskytuji
| atelektazy a pneumonie. V paggim wku je nefastjSim projevem kaSel (suchy,
drazdivy nebo produktivni, spojeny s hnisavou expeici). Je dan exacerbacemi
plicnich infekci. Malé &i sputum polykaji a zvraceji. dktefi kaSlou stéle, jini maji
obdobi bez kasSle. Jen vzécprovazi exacerbace zvySena teplota. Citlivy uledzat
horSiciho se posSkozeni dychacich cest je tachypr@eonickou bronchitidu
komplikuji bronchiektazie, atelektazy a emfyz&m chronickd pansinusitida, ¢asto

provazena nosni polyp6zaliasre se vyvijeji pakikovité prsty.
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Mezi  zavazné respitai komplikace CF  péitpneumotorax, hemoptyza,
globalni respiréni insuficience. Parcialni dechova nedostabst je jinak celkendasta,
vede Kk plicni hypertenzia vyvoji cor pulmonale. zZRoj globalni insuficience
s hyperkapnii je varovnym znamenim.

Postizeni GIT se manifestuje hldvmeprospivdnim a to nasleédmegiznivé
ovliviuje piabeh respirgnich infekci. Hlavni fi¢cinou je insuficience zevni
sekrece pankreatu, tedy Ze potrava neni ddstat8€pena. [@ti maji baldnovi¢
vzedmuté Ksko, které kontrastuje sialkovitymi koncetinami. Stolice jsou objemné,
mast® a napadé pachnou. Bti nepibyvaji, neangrné tomu, co sidi. Negastji to
vznikd i prechodu na uiou vyZivu, ale pankreaticka insuficience nemust by
piitomna a projevi se po&d nebo @i velké chuti k jidlu nize byt neprospivani
kompenzovano. Déle jsou deficity vitamiA, D, E, K, mineral a stopovych pruk

Prolaps rekta ize rekdy byt prvnim projevem choroby. Pagide piitomen hlavs
u diti se Spatnou tou nebo B Uporném kasliCasté bolesti ficha mohou mit mnoho
pricin, jako napiklad roztazeni kiiek obsahem, plynatosti, svalové bolesti od uporného
kasSle atd. Syndrom distalni intestinalni obstruktegy ucpani $eva zahusnhym
obsahem, tzv. ekvivalent mekoniového iletize probihat jako NPB, na niz se podili
dehydratace aj. Hepatobiliarni komplikace se pngjesizné zavazg. Jsou zpsobené
obstrukci Zldovych kanalk. Mohou vyustit v cirhdzu a portalni hypertenziékidy se
manifestuje jako cholestaticka Zloutenka.

Hiznaky poruchy traveni, #pobené nedostdteym vylutovanim enzym a
bikarbonatu ze slinivky #Bni, jsou pitomny pouze u 80 — 85 % nemocnych.
Nedostaténa tvorba enzyiin slinivky biisni nemusi vzdy bytiftomna od kojeneckého
obdobi, ale mize se rozvinout v poz@Eim wku. U 10 % novorozerics CF se projevi
onemocgni hned po porodu mekoniovym ileem, coz je ucpémeivshustym sekretem.
Projevi se brzy po porodu opakovanym zvracenimsoly obsah soli v potu m& 99 %
nemocnych.

Je dlezité wdet, Ze postizeni dychaciho a zazivaciho Ustrojilspate souviseji a
ovliviiuji se. Nemocny se zavaznymi respiviani projevy ma mensi chik jidlu, Spats
travi potravu a ndfbyva ¢i dokonce ubyva na vaze. Nemocny, ktery z jakéhokol
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divodu trpi Spatnym stavem vyzZivy, seif@d vyrovnava s infekci a jakymkoli
problémem, postihujicim dychaci Ustroji. Je tedpa dbat nejen na to, aby se &itCF
zbytein¢ nesetkavalo s infekci, aby debpe&ovalo o hygienu svych dychacich cest, a

aby bylo v co nejlepSim stavu vyzivy.(Vavrova, 20Racek, 1991)

1.4.1 Palekovité prsty

Palckovité prsty popsal Hippokrates v 5. StoletfedP Kristem. Jsou ffomny u
plicnich onemoc#ni (bronchiektazie, CF, plicni absces), karciipnn vrozenych
srdenich vad pravolevym zkratem, u intek endokarditidy a;.

Udava se, Ze pékovité prsty u nemocnych s chronickou obstnikchorobou plicni
by mely vzbudit podegeni. Inspekci zjiujeme z¥tSené zaobleni naht buldzni
rozS8iteni distalnihoclanku prsti, zménu Ghlu mezi nehtem aaki wtSim nez 180°,
houbovitou konzistenci nehtovéhitvka @i tlaku. RilozZi-li se k sol ukazovaky prst
tak, Ze se dotykaji dorzalni plochou terminalnitierifalangeélniho kloubu, je napadny
Uhel mezi distalnimi konci nelnea vymizeni normalniho okénka v néisizka nehi.

Negitomnost palikovitych prsti nevylwuje diagnozu CF. P&kovité prsty se u
nemocnych s CF vyvijeji na rozdil od jinych resgiigh onemoceni ¢asré, a to i u
déti, které maji jen mirné respra priznaky. (Vavrova, 2006)

1.5 Stanoveni diagnozy

Diagnosticka kritéria sgovaji v pritomnosti jednoho nebo vice charakteristickych
Klinickych priznalka, rodinné anamnézy, eventudlrpozitivniho novorozeneckého
pozitivniho screeningu plus, v laboratornimikazu abnormalni funkce proteinu/genu
CTFR nebo in vivo prokazanou poruchou transporitedlyth nosnim epitelem.

Klinické podeteni se vyslovuje na zakladpiitomnosti jednoho nebo vice
typickych projevi. Dnes se vSak obraci pozornost i k atypickymbggmim nemoci,
piitomnym asi u 2% nemocnych s projevy chronického-giulmonarniho onemoéni,
pankreatickou insueficienci a hr&ni nebo dokonce normalni koncentraci chlrid

v potu. Krong toho je teba na CF myslet i tehdy, chybi-li jakékoliv klik&priznaky, a
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to v rodinach, kde se jiz CF vyskytla (opirAme sdyto nemocnost v SirSi rodin
nejasna umrti v kojeneckénskw, neplodnost muw.

Z metabolickych poruch jéeba upozornit na slanou ahpotu (,kiss your baby*),
které sicasto vSimnou matky a upozniji na tvorbu solnych krystalna kKizi poticiho
se dikte. (Vavrova, 2006)

Obtize nemocnych cystickou fibrosou jsouisgbeny poruSenou vyinou ionfi
chloru, sodiku a vody mezi viritim a vréjSim prostedim buiky. Jednoznéné diagnosa
onemockni je proto zaloZena na zg#ii vysokého obsahu chlofid/ potu (potni test) a
na specialnim genetickém vy&ii, které odhali mutaci genu pro CF. (Starkova420

Neprospivani nenitijpomno u vSech nemocnych s CF a diagn6za nesnmikgy
odmitnuta, proto, Ze ditvypada piliS dokre. Je iteba, ¥dét, Ze insuficience pankreatu
se miZe vyvijet postuphia rekdy az v dosglosti.

Mekoniovy ileus se vyskytujeiplizné u 10-15% pacieits timto onemocmim. Je
zpisoben sevni obstrukci abnormainvazkou smolkou. Klinicky se projevuje po
porodu objemnym itt§kem, intoleranci stravy az zvracenim biliarninwarakteru,
absenci odchodu smolky

Na diagnozu cystické fibr6zy musi upozornipriotrahovana é&ska Zloutenka
vyvolana cholestazou a neschopnost dosahnout piovatig do jednoho #sice Zivota.
Jednim z prvnichffznaki mize byt hypoproteinémie s edémy.

Respirani priznaky se v tomto obdobi nemusdibec projevit. U kojent a batolat
jsou v popedi predevSim respitmi priznaky manifestujici tachypnoe, hvizdanim,
zvySenim dechové prace, hyperinflaci a kaslem.citédm obdobi Zivota zaou vSichni
nemocni s CF kaSlat a kaSel se stava hlavdiengkem nemoci. Jiz v tomta&ku se
projevuje steatorea a neprospivaniijpadré prolaps rekta. Matky dkdy spontané
upozonuji na zapach stolice nebo tukové skvrny na jejionrghu. U starSich i
pievladaji opakované zéy dychacich cest. P mirném ptibéhu nemoci kaSlou
nemocni jen P exacerbaci infekce,fpzavazijSim piibéhu je kaSel trvaly a je spojen
s expektoraci sputa. S postupujicim se zhorSovarémoci se objevuje namahava

dusnost.
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V adolescenci nebo dadpsti se diagnostikuje ifplizné 8-10% nemocnych, kdy
vzhledem Kk relativéh dobrému celkovému stavu a mirnémulghu se vSak na CF
v diferencialni diagnéze nemyslelo.

Zakladem diagnostiky je tedy klinické potkyd. Opira se oiffomnost gkterého z
charakteristickych klinickych respifaich nebo gastrointestinalnicliznalki, o vyskyt
nemoci v rodig nebo o pozitivni screening.

Diagnozu potvrdi laboratorni tfwaz abnormality genu. Ten spea ve zjiséni
vysoké koncentrace elektrolyt potu nebo v identifikaci dvou mutaci, o kterygdvi,
Ze msobi CF. Potni testustdva zakladem diagnostiky, ale jeho hkmhinebo i
normalni hodnoty u nemocného s fenotypickymi prpj@F a ptikazem dvou mutaci
CF genu nevyléuji diagndézu. Stejhtak nevyldujeme CF u nemocného, u kterého
jsme neprokazali Zzadnou znamou mutaci, ale ma wgsdoncentraci elektrolyt v
potu.

K pomocnym vySéenim, ktera mohou ve spornychiigadech pomoci
diagnostikovat CF, p#ttesty pankreatické funkce, tftaz Pseudomonas aeruginosa
nebo jiného, pro CF typického mikroba. Charaktexkst je rovrez nalez na RTG pilic,
znamky obstrukce dychacich cesti funkénim vySeteni a v neposlednfad® i
obstrukni azoospermie.

Je teba, aby stanoveni diagnézy nasledovalo ielolprovedené genetické
poradenstvi, podrobna informace rodiny o vSechepegh nemoci, jejim pbéhu a
lé¢ebnych postupech. |hned zahdjena intenzividbdévedend CF centrem podle
doporweni mezinarodnich studii skytd gacha lepSi vyhlidky nemocnych i na lepSi
kvalitu jejich Zivota. ((Vavrova, 2006; Starko)14)

1.5.1 Screening

U CF Ize provéét dvoji screening: novorozenecky, jehaZi@ém je co neépsrejsi
odkryti nemoci, a antenatalni, ktery ma odkrytkaozié pary dvou no&i a varovat je
pied moznosti narozeni nemocnéhoétdit Test u novorozeneckého screeningu se

provadi ze suché kapky krve, odebirané mezi 72-@finbu Zivota novorozerfim
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k vySeteni fenylketonurie, hypotytere6zy a dalSich vronényad.Od fijna 2009 se
novorozenci na CF plo8restuji

Diky novorozeneckému screeningu je mozngbuéwas specificky zagfit —
zejména udrzet furtki plice a co nejlepsi vyzivu do doby, nez budéskakici genova
terapie, ktera je velkou n&dpro vylé&eni nemoci. (Bkna, 2011; Starkova, 2014)

1.5.2 Vyse®eni plic

Ri narozeni je RTG obraz plic normalni. Patologi€KlyG nalez se objevi vizném
¢asovém odstupu (tydny, &sice, roky) po narozeni. Jeho rozsah zavisi nanstup
obstrukce dychacich cest vazkym hlenem a fitrmpnosti¢i nepfitomnosti infekce.
Mezi pouzivané zobrazovaci metody fpabativni snimek nitrohrudnich organ
pocitacova tomografie (CT), magneticka rezonance (MiR)komplikacichbronchialni
angiografie

VSechny radiologické metody do jisté miry ukaézpptologické zrmny az i
komplikacich. Proto je nutné korelovat RTGé&ny se skuténym postizenim plic.

Funkni vySeteni plicu cti s cystickou fibrozou p&Etmezi nepostradatelné postupy
vV p&i o pacienty stimto onemo&mim. Je jednim z rozhodujicich voditek &
téchto pacient. Nejvyznamgjsi funkeéni abnormalitou u pacieints CF je chronicka
obstrukce dychacich cest. Z ostatnich tumi&h abnormalit je dale zavazna hyperinflace
plic (nadngérnd vzdusnost plic). #Bstavba struktury plic vede ke ztrapruznych
vlastnosti plic, ktera se manifestuje rozvojem miho emfyzému, obvykle vedouci
k nadnérné velikosti plic.

Metoda zaznamu maximalni vydechouévky, ,pritok — objem* je velmi vhodna
k posouzeni obstrukce perifernich i centralnichhdgéch cest a rowi hyperinflace
plic. Dalezité je roveZz vySetovani nerespikai funkce plic, pedevSim oxidu
dusnatého a sloZzek kondenzatu ve vydechovaném kaduc

Bronchoskopieje vySetovaci metoda, ip které lze pomoci optického idaeni
prohlédnout pidusky nemocného. ity pohled do prduSek, umoiuje pesné
zhodnoceni jejich pichodnosti, odhaleni ffpadnych uz&rt, odstum bronchi

hlenovymi zétkami, zji§ni poruch pevnosti a stability bronchiélnérst a posouzeni
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stavu za#tu a produkce hleno-hnisavého sekretii.tlPonchoskopii je navic mozno z
praduSek odebrat cilénpod kontrolou zraku material k dalSi podrgjSn diagnostice
nebo odsati jinak odstranit hmoty, které whterych gipadech mohou pdusky

uzavirat nebo vyznamdromezovat jejich gichodnost. (Vavrova, 2006; 8jt2007))

1.5.3. Cysticka fibréza a planovani rodiny

Molekularg geneticka vyseéeni jsou v sotasnosti vCeské republice dena
rodinam nebo partnerskym @ém, které planuji rodovstvi a kde se vifbuzenstvu
cystickd fibréza vyskytla. (Vavrova, 2009)

Prenatalni diagnostiku je mozno provést velvgedinach se zvysenym rizikem CF,
bez ohledu na to, zda jsou znamy atebo jedna mutace. Je poskytovana i rodinam,
kdy pouze jeden z rotli je prokazanym no&m mutace genu pro CF. Na zakiaoho
jsou pak u plodu hledany specifické mutace, ktefdg predtim nalezeny u rogl. V
souwasné dobjsou dostupné dva apoby prenatalni diagnostiky:

a)Amniocentéza — vygeni se provadi uz od 15. tydne gravidilydtenstvi. Dlouhou
tenkou jehlou se provede agthmalého vzorku plodové vody, obklopujici plod. @db
je provaén za sotasné kontroly ultrazvukem,

b)CVS - odbr vzorku choriovych kIk -tento odbr je provagn mezi 10. - 12.
tydnem thotenstvi. Odebirana je matast placenty (tzv. choriové klky), ktera ma
stejnou genetickou vybavu jako plod. | tento @&dhe provadn za sodasné
ultrazvukové kontroly.

c)Geneticky test DNA plodu - odhali, zda se yiyité postizené¢i nepostizené CF.
V pripac, Ze se prokaze vyvoj postizenéha:tdit je mozno ferusit €hotenstvi do 24.
tydne nebo tato informace r@dm umozni pipravit se emocionak fyzicky i finantné

na narozeni handicapovanéhait (Starkova, 2014)

1.6 L&ba
Opravit Spatny gen, a tim bilkoviny veiséch bugk, zatim nejde. Léba cystické
fibr6zy musi byt velmi intenzivni, trvald a kompléx Je zardfena na odstigvani

hustych hlefi, prevenci poskozeni plicigdchazeni a &bu infekci, dodavani travicich
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enzymi, eventueld Ié¢bu cukrovky. Velmi vhodny je iiméieny pohyb a zvySovani
kondice, cilem je udrZeni kvality Zivota. Vyznamnpamoci jsou inhalace, dechové
rehabilitace, |&ba kyslikem, v fipact téZzkého poSkozeni plic jejich transplantace.
Nemocni s cystickou fibr6zou - zejménétid- jsou pravideld n¢kolikrat do roka
sledovany. Ukazuje se i problém z druhé strany,paki o takto nemocné dit
.neprehnat’, neznechutit mu nucenim jidlo, nebranit kéjakoli pohybu a riziku.
Pomoc psychologa pro pacienta i k&lje rekdy velmi vhodna. (Bkna, 2011)

Lé&eni respirdaniho onemockni je jednou z nejilezitéjSich sodasti I&ebného
programu u nemocnych s CF. Plicnédé ma za cil zejméniadre I&Cit ¢asté infekce
dychaciho traktu. To je prové&dbo pomoci velmi vysokych davek antibiotik. Ty se
nékdy musi podavat dlouhoddhbptimo do Zilniho systému. Veéisine pripadi je
nezbytné tuto terapii pravideéinopakovat. S tim také souvisi nezbytnost prevence
moznych infekci, tzn. omezeni styku s potencialnddrioji ndkazy. Hlen v dychacich
cestach sefed’uje inhalacemi. Po kazdé inhalaci paké gitovadi rehabiliténi dechoveé
cviceni, kterym napomaha odstéamn hlenu z dychacich cest. (Starkova, 2014)

Vyznam #d’ovani hlenu mukolytiky gpicimi strukturu muciin nebyl dosud
objektivre prokazan.
Bronchodilatancia - jsou indikovana u nemocnychkterych vySateni bronchiélni
hypereaktivity prokaze jeji pozitivitu. Vyhodné pedavat bronchodilatanciggaevsim
pied inhalaci antibiotik. Inhatai aplikaci davameipdnost, vyhodou je t&fivyhradni
lokalni pisobeni v dychacich cestach.

Jednou z nejvyznarg8ich sloZzek satasné léby CF, je Iéba infekce. Infekci je
nutno, intenziva Ié&Cit antibiotiky ve vysokych davkach minim&lri0-14 dni., pokud
mozno podle vysledk citlivosti mikrobi. Vzhledem k tomu, Ze chronicka infekce
P.aeruginosa arpdevsim B. cepacia komplexem zhorSujebph CF, je teba ped ni
nemocné chranit. Je nezbytné, aby nemocni byltedotformovani o tom, kterymi
mikroby jsou infikovani, a dodrZzovali vSechna dag@na hygienicka op#ni. Ve
zdravotnickych z#izenich se kroh hygieny musi dodrZzovat iifsna separace
nemocnych infikovanych jednotlivymi typy mikrolfVavrova, 2006; Prochazkova,
2005)
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Substitdni terapie enzymy slinivkyifni se nasazuje u pankreatické insuficience.
Pro vSechny fipravky je spoléné, Ze je podavamesrem jidla. Tablety nebo tobolky
nesngji byt rozkousany. Maji tzv. acidorezistentni Uprawktera umoduje projit
pankreatinu neporusé&rzaludénim prostedim, do tenkého igva, kde se enzymy z
piipravku uvohuji (Kreon, Pancreolan aj.). (Prochazkova, 2005)

Velkou nadji do budoucna je genova terapie. Snaha vede cestistit spravnou
genetickou informaci CTFR do poskozenych dunv/ysledky jsou slibné, ale zavedeni
genové terapie doébné l€by je jeSt daleko. Cilem v satasnosti dostupné dBy je
proto oddaleni rozvoje komplikaci a udrZzeni femko stavu plic a co nejlepsi vyzZivy
do doby, nez bude genova terapie k dispoziekiiR, 2011)

1.6.1 Rezistence antibiotik

Indikace antibiotika a strategie jeho davkdvgnv rukou |ékéskych povolani ve
spolupraci s mikrobiologickymi laboratmi. (Prochazkova, 2005)
Rezistence antibiotik, je jev,fipkterém antibiotika festavaji byt d&inné, na Iébu
puvodai infekénich onemockni, bakterie jsou odolnéiwi antibiotikim. Problematika
rezistence antibiotik je pro CF velmiildzita, protoZze ovlivni celkovou prognézu CF
lécby.
Staphylococcus aureus (SA) mimdadre nebezpénym kmenem je Meticilin —
rezistentni SA (MRSA)Casto se $i jako nemocnrini nakaza.
Pseudomonas aeruginosa (RAkmeny roz§ené v nemocnicich byvaji vice rezistentni
mnozZstvi antibiotik a jeji resistence se rychté §Gallagher, 2015)
Burkholderia cenocepacia patdo B. cepacia komplexwskupina Uzce souvisejicich
environmentalnich bakterii, které se objevuji oponi patogeny pacieints cystickou
fibr6zou a jinych imuno-kompromitovanych jedinclsou vysoce odolnéisi vétsSing
klinicky uzitetnych antimikrobialnich latek a také odolnost pratitibiotikim, i v
koncentracich, které zabijeji jiné bakterie.(Or{e2§#7)
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Bude zapdtebi zlepSeni antibiotickych progréna kontrolnich opa&éni k zabréaéni
vzniku nebo zpomaleni i®&hi multirezistentni, nefermentujicich gram-negdtk

bacili ve zdravotnictvi. (Gowan, 2006)

1.6.2 Inhal@ni lé&cha

V dychacich cestach nemocnych s CF se hrohledj ktery zuzZuje fisvit bronctii,
poruSuje mukociliarni clearence, ushag tak vznik infekce a fimo vede k
hyperinflaci a poruSe potru ventilace/perfuze.

Cilem inhaléni l&by je dopravit dinné Iéky gimo na sliznici dychacich cest
pomoci nebulizénich gFistroji — inhalatoéi. Tyto pistroje néni tekuty Iék na velmi
jemnou suspenzi malyatastic, které jsou pak deponovanyizmychcastech dychacich
cest a plic. Nemocni s CF inhaldadu Iéki, jako jsou antibiotika, bronchodilata
léky, mukolytika, DN&za, amilorid, hypertonickél ssteroidy, antiproteazy.

Kkinnost inhalace je ovlivma dechovym vzorem pacienta. Proto bl provadni
inhalace s nemocnym nacitizkuseny fyzioterapeut, ktery takéegreé vyswtli prabéh
a aekavany vysledek kazdé inhalace. Spravnou technigomalého hlubokého
dychani Ize docilit toho, Zze az 85%astic se deponuje v plicich. Jélekité, aby
nemocny napojeny k nebulizatoru naustkem dychalesk& Gsty a nikoli nosem a aby
rty pevre sviraly lehce skousnuty naustek. Inltaiatechniku dychani jereba s dtmi
nacviovat nejprve pes masku aifblizné ve wku 2 let i s naustkem.

Edukace &i je zakladem dobré aplikace inhaia &by po cely Zivot. Vlastni
inhalace by negly ovliviovat negativni subjektivni faktory, ndklad to, Ze nemocny
poklada Iéba za nezazivnou, za ztratasu, v dennim programu, nevidi jeji okamzity
efekt a ma k &innosti inhalace osobni négtru. Spravny nacvik inhalace i kontrola
jejiho provadni jsou nesmird dilezité uz proto, Zze genova terapie, pokud se jafiod
do CF I&by zavést, bude podavana inhalacemi vektoru nesguaieny gen.

Uginnost (istroju zalezi na velikosttastic a na hustétmlhy. Mensi¢astice jsou
vydychavany, aniz by dychaci cesty ovlivnily¢t8i se usazuji v hornich cestach
dychacich. Pro inhatai I&bu jsou k dispozici tryskoveé inhalatory, rozpradujnlihu

pomoci kompresdr Jejich provoz je patkud hlwny.
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Vhodné tipy vyraji mlhu o spravné velikosttastic, snadno se udrZuji a nejsou
poruchové. Vyhodné je jejich spojenitgmymi nastavci, které umadji, aby se 1ék do
dychacich cest dostaval jen vipéhu vdechu. Nenuti tak nemocného k rychlému
dychani. Nezahlcuji jeho cesty drazdici mlhou @nagitzuji spotebu Iéku.

Novy tip inhalatoru e-Flow, ktery ma nejen iddaloznér a hmotnost, ale vyrabi i
relativneé monodisperzni spektrurdastic s velmi rychlou depozici inhalované latky,
¢imz dobu inhalace zkracuje na miérez polovinu.

Ultrazvukové  pistroje  transformuji  pomoci  piezoelektrického  kayst
vysokofrekverini oscilace v mechanické. Vyrgb vétSinou velmi hustou mlhu, jsou
porucho¥jsi, jejich vrapované hadice se SgatlysouSeji a navic poruSuijékteré 1éky.

Inhalatory je ftieba den& myt, dezinfikovat a fedevsSim dokonale vysusit, nejlépe
proudem vzduchu (vysouSe/lasi), tak, aby v Zzadné jeho st@asti nesstala vihkost
usnadiujici nist mikrohi, predevsim P.aeruginosa. Kazdy nemocny (i sourozenesj
mit vlastni inhalator.

Inhal&ni 1&ba umoiuje Zedovani hlenu nebo lokalniipobeni antibiotik. Ja¢ba
ji podavat vykonnymi inhalatory, jejichz dokonalaiistotu musi pacienti @évé
dodrZovat. ZasaddileZity je i nacvik spravné inhalai techniky.

Inhalétor je Zivoth dilezitym pristrojem kazdého pacienta s CF. Inhalovat je nutné
pravidelrg, nékolikrat denr. (Vavrova, 2006; Vilimovsky, 2013)

1.6.3 L&ebna rehabilitace

L&ebna rehabilitace je zakladni¢ébnou metodou, ktera udrzujetphodnost
dychacich cest, je nedilnou sasti klasické l&y a bez ni nejsoucinné ani ostatni
lé¢ebné postupy. L&bna habilitace je kazdodenni &ast komplexni p& o jedince
s CF. Nové léebné postupy fyzioterapie mnohem vice aktivtahuiji jiz samotné dit
a celou jeho rodinu do débného procesu. Pouze Uzka spoluprace pacientaosniily
dava opravénou nadji na kvalitne prozity zivot, by s CF. Nemoc neni ugod
k inaktivit¢, ale naopak.

Komplexni rehabilitace zahrnuje respirafyzioterapii a pohybovou terapii.
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Respirani fyzioterapie provazi pacienty s CF po cely Zivot. Drenazni mndch
respir&gni fyzioterapie jsou za#éieny na sniZeni bronchialni obstrukce a zlepSeni
praichodnosti dychacich cest, na zlepSeni vemtith parametr a k prevenci
zhorSovani funkce plic.

Pohybova terapieobnovuje spravné pohybové navyky spojené s dyomakieré se
musi budovat od nejrgj$iho wku nemocného dite. Cilem je zvySovaniipdevsim
télesné zdatnosti. Sportovani je prétidptirozenou pohybovou aktivitou. Erdiae
pozitivni vztah k pohybu, ktery si nemocni osv@iyj raném dtstvi, ve &tSin¢ pripadi
pietrvava az do dosfosti. ZlepSovani kondice doslgch paciend uvoliuje nastadané
napti a stres.

Dalezitou sodasti komplexni &by CF je, kterd ma za ukol okysti organizmus,
aby mohl probihat v celéndlé metabolizmus, udrzetlo v co nejlepSi kondici a tim i
co nejlepSi kvalitu Zivota. Cilem dechové fyziofea je zlepSit dechovy objem,
prohloubit vydechovy objem, ¥istit a odhlenit dychaci cesty, zpevnit nadechové a
vydechové svalstvo, upravit a fixovat spravné driéa, zvysit nebo udrzet optimalni
kapacitu plic, udrzet, ffpadre zlepsSit celkovou kondici. Do dal$asti rehabilitace
zarazujeme posilovaci cviky konkrétnich svalbfiSnich, kegnich, hlaé mezi-
lopatkovych, prvky jégy, pohybové hry s vydrzi, klAi na trampoli® aj. (Hagova,
2012; Vavrova, 2006; Kota2014)

1.6.4 Transplantace

HestoZze v poslednich letech doslo ke zpomaleni esegrCF § zlepSeni
konzervativni |€by, respiréni selhani je stale ngsgjSi pricinou predcasného umrti a
transplantace plic takigtava jedinou kebnou moznosti pro pacienty s CF v terminalni
fazi plicniho onemocmi. Pacienti s CF jsou velmi dobrou indikéd skupinou pro
bilateralni transplantace plic s nizkou ogefamortalitou a dobrym dlouhodobym
piezivanim, jehoz limitem je pouze kolonizace Burkleoia cepacia genomovar Il
s vysokym rizikem infeénich komplikaci po transplantaci. Vzhledem k nedlibst
vhodnych dant plic a delSimcéekacim dobam jeieba dbat natasnou indikaci

k transplantaci adasné zgazeni naekaci listinu pro transplantace plic.
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Hesto transplantace plic je krajnfesenim u pacieat ktefi nemaji nadji, Ze budou
Zit vic jak 2 roky. Indikovana jeifpnemoznosti ovlivnit pkbéh klasickou Iébou,
poklesu FEV pod 30 a naff@dni nemocneho. &Sinou se provadi bilateralni seké¢an
transplantace plic. £in& se transplantovat plicni laloky od Zijicidlibpiznych (2 darci
— vzdy pil plice od kazdého). 70-80 %gZiva prvni rok po transplantaci, 50-55 %
pieziva 5 let. ¥tSine pacient se po transplantaci vyrazmlepsi kvalita Zivota. (Macek,
2011; Vavrova, 2006)

1.7 VyZziva nemocnych s CF

Stav vyzivy nemocnych s CF je zakladnim faktorektery ovliviiuje progndzu
nemoci. Na stavu vyzivy zalezi nejeist a vyvoj nemocneho jedince, ale vyzngmn
s nim souvisi i stav plicni funkce, rozvoj inéelich komplikaci a tedy postupny rozvoj
plicni nemoci. V &chto souvislostech nutni status zasadrpodmiuje kvalitu Zivota a
dlouhodobé feziti nemocného.

Hlavni gicinou malnutricie u cystické fibrézy je pankreatidk&uficience, ktera se
vyskytuje u vice nez 90% nemocnych. Proto, paceff, ped kazdym jidlem uzivaji
specialni kapsle s travicimi enzymy. Pankreaticiguficientni pacienti trpi steatoreou a
S ni souvisejici malabsorpci tula vitamimi rozpustnych v tucich. Charakteristickou
znamkou malabsorpce jsou objemné, pachnouci, mastkdy az napnéné stolice.
Kompenzace nuithich ztrat zavisi na pacientoehuti k jidlu a na mnozstvi a kvalit
stravy. Nekteré d@ti jsou velmi dobrymi jedliky. AvSak jiné trpi naal nechutenstvim,
které se zhorSuje opakovanym zvracenitingporném kasli, a kasSlem se navic ¢est
zhorSi ¢asto jiz primara pritomny gastroezofagealni reflux. Malnutricie téZcéiz
souvisi s chronickou plicni infekci, zvld&tpisobenou P.aeruginosa. Chronicka plicni
infekce vede na jedné steak anorexii, pitom, ale zvySuje metabolicko - energetické
naroky g zvySené praci dychacich sugiti nedostaténé pxichodnosti dychacich cest.
Pt hypoxii se zvySuje permeabilitaigtva, ¢imz dochazi k dalsim ztratam. Navic se
energie ztraci s bilkovinami v hnisu, vznikajicirdychacich cestach.

Obousnirny vztah mezi stavem vyzivy a plicnim postizeniml mpakovag
prokdzan. UdrZeni dobrého stavu vyzivy, safep& pri soulEzné |€bé respir&niho
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onemocgni, mize oddalit vznikcastych zmin, totiz obstrukce perifernich dychacich
cest. Spatny stav vyzivyig@dstavuje naopak rizikovy faktor pro chronickouekdi.

V pokrctilejSim stadiu onemoeni, zlepSeni vyzivy jiz nefize zvratit ireverzibilni
zmeény plic, nicmér maze zpomalit jejich dalSi progresi a dat nemocnyrdémaze
budou schopni podstoupit transplantaci plic.

VyZziva nemocnych s CF musi byt energetickyatéhs obsahem kalorii a bilkovin
na urovni 130-150% davek dopdavanych pro BZznou populaci. Tuky se ve vy&v
neomezuji, fi sowasnych moznostech pankreatické substituce se pauilelO - 45%
kalorické dodavky. Ve vyzivje nutné substituovat vitaminy rozpustné v tuckstést
vitamin E, A ,D. Vzhledem ke ztiéatsoli potem a mi#, je dilezitd substituce
kuchynské soli, sodiku, ideatnv mineralkach a vapniku. (Vilimovsky, 2013; Vavéo
2006)

Pacient, ktery iffjima nedostatné mnoZstvi stravy, igemz peroralni fijem je
mozny, je jako stvieeny pro podavani peroralnich natich dophka k popijeni —
sippingu. Velmi vhodny je sipping, pokud petbujeme dodat kompletni slozeni vyzivy
nebo dokonce dkteré slozky navysené podle konkrétni situace. di&sae jedna o
vyZivu, kterd je podavéana navic, tedy nad to, cdguaovi z jakého divodu nestai.
Pipravka k popijeni je dnes jiz skute¢ velké mnozstvi, s velkym mnoZstvinighuti.

V okamziku, kdy m&lovek pozivat tyto dopiky (Nutridrink, Fresubin aj.) pravidein

neni nic lepSiho nez velky vib Bohuzel se rive takzvaan prepit. (Grofova, 2007)

1.7.1 Hodnoceni stavu vyZivy

Hodnoceni stavu vyZivy se&muje nutréni screening. Je to jednoduchy nastroj pro
zhodnoceni nut¢niho stavu pacienta. Obvykle obsahuje Udaj o hnsbtrBMI, casovy
interval, omezeni ifimu potravy. U sledovani iffmu stravy je dlezita jeho
kvantifikace, pijem celkového jidla za den. Pokud nechceme, almjepahubnul a
miril k podvyzive, meli bychom mu tu chygici ¢ast denni porce dodat.tie to byt ¥
nebo Y2, niZe to byt i vic.

Pacient by ¥ byt antropometricky pogten pravideld kazdé 3-4 rssice a
v mezidobi kdykoliv pi podezeni na jakékoliv zhorSeni stavu.
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Ve vyziw pacient s CF je dlezitd spravna hydratace organizmu, davky odpovidaj
béZnym dopordenim pro zdravou populaci. Je vSak nutné dbat jiehj@a jejich
dodrzovani, jinak hrozi komplikace ze zakuns$tstevniho obsahu a Zlua zhorSeni
odstraovani sputa z dychacich cest.

U pacienta s CF, ktery ma podvahu nebo zaznawderpropad sledovanych
parametit stavu vyzivy, je indikovana nu#ni podpora. Prvnim krokem v numi
intervenci je zvySeni @tu jidel v ptibéhu dne a navySeni jejich energetické hodnoty. A
samozejme kontrola, zda ma nemocny dostateu substituci pankreatickych enzgm
Pokud nelze stravu obohatit wWkem kalorttéjSich potravin, fichazi naradu nutréni
obohaceni modularnimi dietetiky nebo kalorickydpvek ve formy popijeni preparét
tekuté vyzivy. To je vhodnéippodvaze, i malnutricii, ale také ip stagnaci obvodu
paze u ¢ti po dobu delSi nez 1 rok. (Grofova, 2007; VaviRE06)

1.7.2. Vylr potravin

Vybér potravin odpovida poZzadauk na velky obsah energie a proteiZakladem
je mléko a mléné vyrobky plnotdné a smetanové.fidavaji se podle moznosti do
vétSiny pokrmii. Smetana a syr se pouzivaji k zalw&ni pokrni, do oméek, salét,
Sleh&ka k ochuceni sladkych pokfmJako dobry zdroj kalorii a protéirse hodi vejce,
a to jak do pokrm, tak jako samotny pokrm. Strava ma obsahovat kévehnozstvi
masa upraveného na vSechnyisgby nebo viE#né maso mixované do ouek.
Dulezité jsou i ryby, zvlagt moiské, alespv 1x tydreé jako zdroj nenasycenych
mastnych kyselin. Tin4 jidla a tuky se obeé&énnezakazuji, naopak slouzi ke
kalorickému obohaceni pokfmpridavaji se rostlinné oleje a maslo.fi(Ronzumaci
jsou i lustniny, nejen jako samotné jidlo, aléidavaji se do omiek, polévek apod.
Otrechy se hodi do jidel podavanych kecava Brambory, ryZe,&stoviny se podavaji
nejen jako piloha, ale i jako satast salal, které se navic obohacuji majonézou.
Neomezujeme sladkosti podavané po hlavnich chodkxya&inam se hodi pudingy a
kalorické tyinky. Ani ceredlie, ovoce a zelenina jako zdropwmiini, vidkniny nesnyji
v jidelnicku chykt. Zeleninové salaty se vybarrhodi jako pedkrmy, zvlast pred
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sladkymi hlavnimi jidly. Velmi dleZity je i dostatény pfijem tekutin, kolem 2-3 litr
denrg, protoZze p nedostatku tekutin jsou zakotibhustsi i sekrety Zlaz, coz primérn

zhorSuje zakladni projevy nemoci. (Vavrova, 2006)

1.7.3 Psychologické aspekt§i prijmu stravy

Velkym problémem CF &i je vSak jejich chronické nechutenstvi. V radutitéte
by mela byt stanovena spalenska pravidla, ktera u stolu dodrzuji vSichidietws déti
zdravych i ditte s CF. H jidle pak rodée digte wnuji ditti nalezitou pozornost a
neSeti chvalou nad snahou di¢ potebnou porci snist. Pokud &iji pomalu a dlouho,
nema astavat samo u stolu poté, co jiz ostatienoveé rodiny od stolu odesli. Vyplati
se ditti vymezit porci, kterou je nezbytné, abydto, a teba mu utit ¢asovy limit, ve
kterém ma dané mnozstvi snist. A safepe respektovat chiove preference dite.
U ditéte s CF se bohuzel, igs vSechnuigslednost a zasadovost kigiupu k vyzi¥ a
stravovacim navykm maze stat, Ze ditneni schopno pozadovanou enormni davku
kalorii peroralg prijmout, veSkera nuttni strategie selze a ditneprospiva. Pocit
selhanic¢i viny ze strany rodiny a pacienta v tomigact neni namist a je poteba

hledat alternativni moZnosti nutni intervence. (Vavrova, 2006; Starkova, 2014)

1.8 Komplexni p&e o pacienty s CF

OsSetovani bylo vzdy povazovano za moralni anh OSetovani je kultura, je
integralni sovasti kulturni vybavy lidstva, protoZze laskacl&@veéku je zakladnim
moralnim principem. # oSefovani pacienta, bychom & vzdy respektovat jeho
dustojnost. (Kutnohorska, 2013)

CF je onemocami, jehoz Iéba je multidisciplinarni. Podili se na ni léka
mikrobiologové, antropologové, fyzioterapeuti, dlegové, socialni pracovnici,
psychologové. R& o pacienty s CF je tedy @étymovou. Vzajemné propojeni
jednotlivych arovni je nezbytnou podminkou pro opini chod celého tymu a prav
psychologicky a psychosoci&lnorientované profese vtomto ohledu sehravaji

vyznamnou scelujici roli.
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Nemoc samotna jes¢im, co je pod ,drobnohledem“t8iny z(tastrénych profesi
natolik, Ze by snadno mohl uniknout pozornosti fakt jejim nositelem jélovek. A to
nejenclovek jako individualita, ale jako jis&ik bohatého fediva socialnich vztaha
vazeb, ¥etné rodinnych. Pdeba zachazet s kazdym pacientem jako s jedme
bytosti v jeho firozeném vztahovém poli se z tohoto pohledu jekd jaezbytna, nelto
je tim do znané miry ovliviena kvalita a usggnost I€by. Lze fici, Zze prozivani
kvalitniho Zivota se v nemocidni a posouva. To, co by zdra¢jovek neozndil za
kvalitni, dostava v nemoci zcela novy vyznam.

Kvalita Zivota souvisi s uspokojovanim iedit A protoze kazdylovek, kazda
rodina ma pdtby trochu jiné, je i kvalita Zivota velice individini pojem.

Pro zajiséni kvality Zivota je nutné ddb rozpoznavat pgby v rodig s nemocnym
¢lovékem a adekvathna ré reagovat. (Markova, 2010)

Pokud respektujemeistojnostélovéka, musime mu projevit tctu. Ucta znamena
uznani, ocegni nebo i obdiv ke kvalitam druhého, kjeho velikkospripadre
k nadazenému postaveni, které &esto projevuje i navenek, slovy nebo gesty.¢um
s druhym zachazet s Uctouabe byt v praxi velmi obtizné. Nein bychom klienta
dezinformovat, vystavovat zbyieému riziku, chovat se kmu lhostej@ ani jej
poniZzovat. Nutno je také mysleti péi na jeho ¥k a na to co prozil. Hodnota lidského
Zivota se newti jen blahobytem a zdravim. Ma hlubSiagddnéni a odviji se mj. od
toho, jaké ucty seéloveku dostava, zda je této ucty hoden. (KutnohorsRd3p

Setkame-li se s dfem, jehoz chovani se nam zda pozoruhodné, je meéné
zamyslet nad tim, kde se toto chovani zrodilo. dosglého ¢lovéka do ukité miry
plati, Ze ,co ses v mladi nél ve st&i jako kdyz najdes”.

Nemoc je pr@lovéka nico, co ho ohroZuje, je to pr@&jméco nového, &o, s¢im
nepcital a co mu zkZilo plany. Samozjm¢ se to kromd jeho somatického stavu
odrazi v jeho psychice a v jeho chovani.

Na obranu nas zdravotfikychom mohliici, Ze i my jsme také jenom lidé a mame
své nalady, starosti, radosti. Ale i tak bychommedi snazit je potléit a nezabyvat se
starostmi v praci a chovat se jako profesionaldeéto &zké, stoji to spoustu namahy a
vnitini sily, ale naSi pacienti nas pettuji milé, usmvavé, chépajici, protoze my jsme
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jim nejblize v jejich &Zkych chvilich, oni pdebuji podporu. Pro nastie byt odngnou

lepSici se stav, spokojeny a usmivajici se padigiizohlavy, 2004)

1.8.1 Holisticky pistup

Psychika ado jsou v neustalé interakci. Jsou vzajeénspojeny a ne odteny.
Porozundni tomu, Ze psychika neexistuje ¢thh¢ od tla a naopak, je zakladem
holistické pée. Sestry maji vyjim@mé postaveni mezi ostatnimi zdravotnickymi
profesionaly, maji prioritu v poskytovani holistelp&e. Zakladem oSaivatelstvi je
p&e o celéhoclovéka tim, Ze jsou brany v Gvahu vSechny jehocaeti: €lesné,
socialni, emocionalni, intelektualni a duchovni.

Usgsna holisticka o3stvatelska p& bere v Gvahu interakci psychofyziologickych
potreb. Kazdy zdravglovék ma zkuSenost se stavem psycho- fyziologické reahp
nebo homeostazy. Kazdy nemoaiigvek ma zkuSenost se stavem psycho-fyziologické
nerovnovahy nebo poruchy homeostazy.

Holisticka oSébvatelska p& vyZaduje orientaci nalb i psychiku. To znamena, ze
bere v Gvahu jakétesné, tak psychosocialni peby cloveka. Je dlezité, aby sestry
chapaly podstatu psycho-socialni interakce &ypay o celéhatlovéka, wetré jeho
nejblizSich ve zdravi i nemoci.

Sestra, kterd poskytuje holistickou édettelskou pé, pohlizi naclovéka jako na
jedingnou celostni bytost, nikoli na jeji pouli@sti. Takova sestra je odhodlana
pomahat lidem, aby dosahli a udrzeli si optimathexi, pomahaip prevenci a redukci
chorob nebo poskytuje podporu newiélné nemocnym.

Jako sotast psychosocialniho ogevatelskeho zhodnoceni je velmialeiité
identifikovat stresory, které o$etaného ohroZovaly nebo ohroZuji. ProtoZze choroba
obecrt zahrnuje jak psychologické, tak fyziologické fagtoUginna pomoc klientovi
musi zahrnovat jak psychologicky, tak somatickytimdatelsky zasah. (Mastiliakov4,
2010)

Fitznerova, 2012 uvadi ze své zkuSenostigkdilv nekterych gipadech nevnimaji
naSe dti jako celistvé bytosti, obdané nejendem, ale i dusi, @#Si pouze zalezitosti
svého Uzce vymezeného oboru. Necitlivé chovani dikillo nas mnohdy zbyieé
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prohlubuje vnitni bolest maminekdi s handicapem, nemoci. Situace, kdy se mamince
narodi do ,zdravé“rodiny ditse zdravotnim handicapem, je jednou z Kodbtizre
zvladnutelnych situaci. Pak hledame lg&kétery bude koordinovat gieo nase dit a
divat se na¢j jako na celistvou bytost.

A Mare§, 1997, podotyka, Ze na¢dse vskutku pohlizi jako na mi§dktere, kdyz
jeS€ nema rozum a nevnima naplna@tskolem sebe, asi toho ani nic moc neciti, takze
je mozno je léebnymi praktikami obelstit nebo uchlacholit. Jenema kazdém stupni
vyvoje di€ ma rozum, vnima naplno &kolem, pamatuje si (a jak!) a je samostatnou,
svébytnou lidskou bytosti. Neztraci se v jeho osadiuto dobré, ani to zIé, co do jeho
vyvoje vlioZzime.

Détska bolest se podle mého nazoru tak€mhpodcdiuje, piSe Fitznerova, 2012 a
Rokyta, 2009 uvadi, Ze sama bolest je i prozitetty tikaz duSevni, je to ,subjektivni
realita“. Proto se na jejim vzniku, trvani a&rach, zn&nou merou podileji i dalSi vlivy
a to také dusevni povahy.

To, co di& proziva, vztahuje se vzdy klidem, nikoli k nemodrazu ¢i jiné
objektivni skuténosti. Neni proto Ihostejné, kdo mu bolessgbi. Nejde vSak jen o
jednotlivého ¢loveka, & uz |ékde, sestru, rehabilitaiho pracovnikagi kohokoliv
jiného — jde o dvéru ¢i nedivéru v lidi. Zvlase tizivé je, kdyZz se o tutotdéru hraje
v osobach vlastnich radli ¢i jinych blizkych lidi, tj. kdyZz se od rodli Zada, aby oni
provadli bolestivé |€ebné praktiky, a todkdy dlouhodoBb. (Fitznerova, 2012)

Praktéti 1ékai dnes hovéi o l&bé“celého ¢lovéka“, avSak sotasna pedstava
¢lovécenstvi je omezena. Kdyby léistivi wnovalo \&tSi pozornost dusi, uvitb by, jak
dulezité jsou pro pacienta krasnécy druzi lidé v jeho Zivata jakou ztratu asi proziva,
kdyz je u¥zrén v mist tolik zameteném na l&bu. Lékdska praxe vice sodstEna na

dusi by respektovala citova pouta figmjSiho druhu. (Moore, 2010)

1.8.2 Rodina a nemoc
Zakladni spolensky vztah, rozhodujici pro kazdécédite vztah rodie — diti a
v nejrargjSim obdobi pak vztah matka —&iPra¢ fakt, Ze v rodig proZzivame velkou

Cast Zivota, Ze se kni vztahujeme, z rodinnych aglélse radujeme a rodinnymi
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problémy se trapime, jsme jeji sasti, dodava v rodinv zZivo kazdého z nas
nenahraditelny vyznam. (S&k, 2011; Dunovsky, 1999)

Matka je pro dé& zakladnim zdrojem jistoty a bezfpeOdloweni od matky (rodiny)
je pro dit vétSim zdrojem stresu neZz sama nemoc nez bolést.niaji byt I&eny v
prostedi, které je fizpusobeno jejich péebam. (Sedkdva, 2008)

Profesionalni zdravotnicka @ o nemocné dii klade nyni zvySeny idaz na
spolupraci rodit se zdravotniky, zejména u velmi malyahic cti vazre nemocnych.
Pokud roditim neni umozéno dit v nemocnici doprovazet, poskytovat mu trvale
lasku a pé&, konejSit je a ochi@vat, pocfuji vinu a selhani ve své r@divské roli.
Situaci, kdy se museji vzdat g o nemocné dita s¢fit je odbornému personalu,
prozivajic¢asto jako vysoce stresujici aibe mit vazné psychické nasledky. Redisou
pro di¢ zakladnim nenahraditelnym zdrojem jistoty a bégpeejlépe je znaji, a mohou
tedy nejlépe reagovat na jeh@mici se paeby. Neni tedy mozné vyléil je z procesu
uzdravovani jako nekompetentni laiky. Naopak seagtévitanymi spolupracovniky
zdravotniki, predevsim sester.

Sestra pracujici nattdkém oddleni nemusi hospitalizovanému diitnahrazovat
matku. Naopak, jeji role spiva ve spoléné praci, v praci po boku rodiny, kterd ma
nemocné dé& P&e se pestava soustdovat pouze na dita v centru jejiho zajmu se
ocitd cela rodina. Jefeba si u¢domit, Ze dobra spoluprace srodinou je nutnym
predpokladem pro nagbvani Umluvy o pravech diie a Charty pravai v nemocnici.

U ckti, zejména malych (kojeidg¢ batolat, dti predSkolniho ¥ku) pomaha uz jen
fyzickd piitomnost rodia pii hospitalizaci a i negrijemnych¢i bolestivych vykonech
zaji¥uje potebu bezpd a jistoty, usnauje zvladani z&ovych situaci. Je-li matka
prijata s di¢tem, dit se obvykle @ve uklidni, I€eni mize probihat |épe a rychlejiip
lepSim psychickém stavuriBbmnosti matky se upgéuje vzajemny citovy vztah mezi
ni a digtem, pod vedenim sestry a |é&asi matka mize osvojit které dovednosti
k dalSimu oSdbvani ditte doma, mize byt ovliviovano jeji chovani k nemocnému
diteti.

Nemoc déte je pro rodie samotné zé&tovou situaci. Jde-li 0 vaznou nemoc, sami

rodice by potebovali pomoc. Rode, kt¢i se doma staraji o dits chronickym
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onemocgnim, by n&li byt podporovani v tom, aby stejnoudaépokud to Ize s ohledem
na stav ditte, mohli poskytovat i v dabhospitalizace.

Nemoc nepostihuje jenom jednotlivé organg,iatelou osobnosiioveka. | dit si
svou nemoc wdomuje a prozZziva. Nemoc znamena pre¢ #fome zagZze organizmu i
zmeénénou Zzivotni situaci, s niz se musi vyrovnat. Nejsta Uzkost rodii a dalSich
blizkych lidi v prostedi ditte, jejich nalady a postoje, jejich projevy, &g v chovani
vaci ditéti, to vSe se niize neobyejne siln¢ ditéte dotykat. Jeréba gipomenout, Ze &i
jsou vici takovym zménam ve svem prosdi individualg razné ,vnimavé“ a
nasledkem toho se jejich reakce mohimnit.

(Plevova, 2010; Henanova, 2012)

Moderni Iékestvi ma sklony fifazovat nemoc ke konkrétnimtiu. Predpoklada, ze

sice rodina ma samigm¢ o nemocnéhdlovéka starost, ale rodinniiglusnici stoji na

okraji, nejsou satasti problému. (Moore, 2010)

1.9. Psychologicka a psychosocialni problematika

CF je dlouhodabnarana zivotni situace. Psychologicka a psychoterageaipé&e
vénovanda pacieftm s chronickym onemo¢nim, jako je CF, je vZdy také zaravp&si
0 ostatni¢leny rodiny, o cely rodinny systém. &@né prakticky prvnim setkdnim
s digtem a rodii ve chvili, kdy je dikti diagnostikovano onemoeni a pokréuje pak
v podolg vice ¢i mére pravidelnych setkani po cely Zivot pacienta — @tbtdi do
dosglosti. Pfibézneé je tak budovana verbalni podoba rodinnéltbghu, ktera je
dovytv&ena a pojmenovavana ve svych péadch pi kazdém dalSim setkani.

Hlavnim cilem psychologického vedeni ¥ip® nemocné s CF je zvySovani
adaptace ve vztahu k onemeoi zlepSovani kvality Zivota argkonavani problém

spojenych s onemo&nim. (Vavrova, 2006)

K praci zdravotnika neodmyslitéInpati profesionalni empatie. Empatie je
schopnost vcitit se do potita jednani druhé osoby, paprimarre mezi slozky
efektivni komunikace a také je spolu s opravdovestifelosti jednou ziezitych
podminek usgsné prace s klientem. (Kelnarova, 2014; Kutnohqraka1)
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To, Ze sé&mi, obzvla®% nemocnymi mame zachazet staktem a porémimm
vyplyva i z toho, Ze uznavame jejichigdojnost, ktera je zakotvena v v listinach
lidskych prav.(Hé&manova, 2012)

Fitznerov4, 2012 vystluje, Ze kazdda, rodinou nebo léken necitlié pronesena

véta se zadird mamince nemocnéhétditio hloubi nitra.

1.9.1 Coping

Pro ¥tSinu lidi nemoc znamena problémy - v radim zangstnani. Déle trvajici
nemoc podstathmeni i Zivotni perspektivu. Bkdo pijim& nemoc jako vlastni selhani,
vinu, trest, obwiuje z ni sebe i své okoli. (Linhartova, 2007)

Nemoc a zvlastchronickd nemoc, je velkourgkazkou v naSem Zivot v Zivog
toho, kdo je nemocny a také vSech jeho blizkychstiCia fibroza je navicipkazkou
zaludnou a nevypitatelnou.

Slovo coping pochéazi z anginy a ¢esky znamena ,vyrovnat se“ ssdim.
ZjednoduSe#a feceno to jsou pocity, mysSlenky a chovaing), které pouzivame, aby
nas tzké a stresove situacéls nezranily.

Copingova strategie optimistickéhdijgti charakterizuje fistup na jednom konci
Skaly - aktivni, optimisticky fistup k onemoaini a utitd bojovnost v dobrém smyslu
toho slova. Na zcela op@ém konci stoji vyhybani se, které znamena pasani
bezmocny fistup k onemoaini. Nadje reflektuje nadji, Zze se vSe v dobré obrati. A
odvadni pozornosti ukazuje na snahu zcela zapomenout fakt CF.
Nelze vSakici, Ze by¢lovek pouzival jen jeden jediny apob copingu.

Pr@ je coping u chronického onemdaen tak dilezity? Kron¢ vySe uvedeného
vyrovnani se, se stresovou situaci, s chronickyenmmténim, ma coping vliv i na
dalSi aspekty Zivota nemocného i jeho blizkych. ddge, Ze coping ovliwje kvalitu
Zivota. A kvalita Zivota se @p posuzuje podle toho, jak sam nemocnyj stivot
hodnoti. Coping je také davan do souvislosti @grem nemoci a &kem doziti. S
copingem souvisi také problematika ,compliancek, pacient spolupracuje s |ékemn,
jak dodrzuje jeho pokyny, jak provadi¢cébné ukony atd. V neposlediad je
zjistovani copingu u jedinceatkzité z divodu psychologické intervence. M&-li coping
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(a vSe tomu nasgdcuje) vliv na dodrZzovani t&ebného rezimu, gbéh choroby, atd., je
velmi dilezité wnovat usili zminé nevhodného - maladaptivnihotgobu copingu na
adaptivni.(Hodkova, 2015)

Vyrovnat se stak tizivymi Zivotnimi dkoly, kia je €Zk4 nemoc, handicap, je
swdectvim o velkém hrdinstvi. UmozZnit &iti soke za €chto okolnosti uspokojivy ba
Stastny Zivot je dilo mimiadné hodnoty osobni i spoénské. (Fitznerova , 2012)

Je nutné si, ale ggomit, Ze di ¢asto nedokaze své pocityeétirodicam, protoze i
oni byli tou udalosti zasazeni a ono marebtl je chranit. Nechce jim #gobit vice
bolesti a zarmutku. Pokud jsou rdglischopni mluvit o svych pocitech ofex, je to
pak snad#si i pro dig. (Oaklander, 2010)

1.10 Poteby

Déti nemocné, &i s handicapem maji stejné pehy jako dti zdravé. Pdebuji
dostatek vhodnych podti z okoli v giméteném mnoZstvi, kvalita ve spravnyas.
Pa‘ddnou davku citu, aby si mohly vytiopevny, intimni vztah ke svym ragim a
prarodtum. Potebuji také pocit Zivotni jistoty. (Fitznerova , 2)1

Univerzalitu lidskych paeb vystihl A.Maslow. Nejen pigby popsal, ale zarokge
strukturoval do hierarchicky uspmlaného Zeftku z hlediska toho, kjak slozité
strukture lidské bytosti se vazou — finaje potebami, které se vazou k organizmu, a
konce potebami realizace osobnosti. Podstatné ale jajst@zat pouze u uspokojovani
potreb nizSihofadu, ale uspokojovatiiéiers i potieby vysSi. Vysostné postaveni
mezi potebami ma pdeba bezp#d jistoty a lasky, které fte dit prozivat jen
Vv pripact, Ze @i uspokojovani dalSich p@b (krmeni, pebalovani, koupéani, hrani si
atd.) jsou tyto provaghy s laskou.

V pripad, Ze rékterd poteba, pipadré vice poteb, neni uspokojovana kratkodob
v intenzivni mfe nebo i mie mensi, ale zato dlouhodglveaguje na tento staslpvek
prozitky nedostatku, nouze a omezovani. Stav jeadogmn, jako frustrace. Uit a
nazvat picinu své frustrace, ditvétSinou nedokaze, a proto Ize na frustraci usowalit z
zmeén v oblasti emocionalni, komuni&ai, v oblasti socialnich vztéhi poznavacich

proces. VazrgjSim pipadem dsledlka nerespektovani pihb ditte je deprivace.
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Deprivaci Ize definovat jako vysledek Zivotni siteakdy digti nejsou uspokojovany
jeho zakladni psychické peby v nalezité nté a po witou, dosti dlouhou dobu, coz
zpasobuje ohrozeni jeho duSevniho zdravi a duSevnihgje. (Sikorova, 2011)

Poteby ditte se viiznych fazich vyvoje #ni. Nicmeér nekolik zakladnich pdeb je
trvalych a ty vyZaduji své plné uspokojeni, nemiaytivyvoj digte zcela naruSen.

Za uvodni pdebu ditte shods s J.A.Komenskym lze povazovat s jistou linearni
nadsazkou péebu dole se narodit. Ptgba, aby se kazdé éibarodilo zdrave, chhé
a vitané, nadané vSemieglpoklady a schopnostmi dobrého a vSestrannéhgetyVvo
piedpoklada nélezité peti, optimalni genetickou vybavu ziskanou od obodicf,
zabezpéeni optimalnich podminek celého intrauterinnihmtavzbaveného negativnich
vliva jakéhokoliv fivodu a povahy. Dit ma obecné, ale i zvlastni pelby. Vztah:
potieby — pozadavky (prava) — sluzby (pie), se stava, hlavnim kritériem v p& o
déti.

Po narozeni novorozence, se stava prvitepot, pateba kysliku a péeba tepla.
Postup® navazuji dalSi biologické pety, poteby psychické a socialni, které se
prolinaji. Pateby ditte zabezp&ije predevsim rodina.

K zakladnim biologickym pt#gbam pai predevSim uhrazeni vSech naioka
nélezitou vyndnu latek a plyd (metabolizmu), a to z hlediska aktualniho i vywabo,
tedyradna vyziva déte. Dale uspokojeni zakladnich hygienickych pozadasiostatek
tepla,cistoty i ochrany ped negativnimi vliivy bezprosdniho Zivotniho progdi. Pati
sem i poteba rozvoje obranyschopnosti. Vyznamnou biologickotiebou je dostatek
adekvatnich stimdl podrécujicich a rozvijejicich funkce organizmujgegdevsim
v oblasti nervové soustavy, lokosroch aktivit a na & bezprostdre navazujicich
aktivit psychickych.

Uspokojovani p&eb psychickych umaditije digti se nejenom ffiméiens rozvijet
v oblasti intelektu, cit a Mile, ale i v chovani, interakci s okolim, chaparbesa lidi
spole&enskych hodnot i celého prestli, jehoz satasti, ale i samotnym plnopravnym
jedincem se stava. DalSildZitou potebou, je pdeba jistoty. Uspokojuje segdevsim
v citovych vztazich déte k dosplym vychovateim. Ctvrtou zakladni pdebou je
védomi vlastni identity, vlastniho ,ja“, vlastni spéénské hodnoty. Ditsi vytv&i

48



predstavu o své osélpodle toho, jak ho jeho nejblizsi lidéijpmaji, jak hodnoti jeho
projevy, co ocguji a co odmitaji, takto utvé@né sebesdomi (identita) dalekosahle
ovliviiuje jeho prozivani spaienskych vztalh a vyvoj jeho spolk&enskych postdj
v dalSich vyvojovych fazi.

Poteba ,Zivotni perspektivy”, nebo-li oteané budoucnosti je specificky lidska. Jeji
uspokojeni dava lidskému Zivotdasové rozgti mezi minulosti, satasnosti a
budoucnosti. V psychologickém smyslu jde o gzmezi nadji a beznadji. Otewena
budoucnost udrzuje naSi Zivotni aktivitu — uzma budoucnost vede k ochabnuti,
rezignaci, apatii, zoufalstvi.

Socialni paeby ditte jsou spjaty s psychickymi. Jsou nezbytné, wtalitvSak
nabyvaji na dlezitosti a souvislosti s poZzadavkem optimalni aliwace, jez pravbez
uspokojeni zakladnich socialnich fedt je neuskutmitelna. NejvyznamjSi socialni
pottebou je padeba lasky a bezpe poskytovana jeho ,vlastnim glovékem.
Bezprostedre na ni je vazana pigba gijeti dittte, takového jaké je. Déle peba
identifikace s nim, zabezpeni vSech moznosti k rozvinuti vSech jeho sil apobsti a
umeét prekonavat nejrznéjSi potize, zabrany, poruchy v jeho Zika@ bezprosednim
okoli. (Sikorova, 2011; Dunovsky, 1999)

Zmisob napiovani poteb, je ovliviovan nasledujicimi faktory: individualni
vlastnosti jedince, socialnim préstiim, pocitem zdravi nebo nemoci, kdy dochazi
posunu kvality i kvantity pdeb, Wetn® jejich plreni a okolnostmi vzniku, zjishi

nemoci. (Samankova, 2011)

1.10.1 Pateby v nemoci

Protoze &stvi je v naSich fedstavach oliyejné spojeno s radosti, vitalitou, elanem,
nemoc se zda bytdim, co by do séta cti vibec nendlo patit. NatoZ nemoc vazna,
piipadré takova, ktera rize Zivot gedasré ukortit. Navzdory vSem naSimi@nim
jsou rekteré cti chronicky nemocné, zdravatnpostizené, velice vagnnemocné i
takové, které umiraji.

V ©zké a vazné nemoci — vl i oSetovani vSech nemocnycleéti] zejména pak

t¢Zce a vaz& nemocnych, se snazime uspokojit ipby, které jsou limitovany
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onemocgnim samotnym, ndpzména Zivotniho stylu, socialni a ekonomické problémy
a poteby, které no¥ vznikaji, nap. pomoc od bolesti, ztrata pocitu be&ipd&oteby se
meéni s paibchem onemoaini, nekteré mizi, jiné se zase nalélasbjevuji. Hierarchie
potreb, se vdZké nemoci, réni.

V dok& nemoci di¢ negestava mit stejné peby, jaké milo v doke plného zdravi,
ale meni se jejich naléhavost ailézitost jejich uspokojeni. Do pogi Fichazi pocit
ohrozeni. Neiddka se stava, ze malétdve skuté€nosti ohrozené vaznou nemoci se
citi vice ohroZenyémi, kdo usiluji o jeho zdravi, I€éka sestickami, nepijemnymi
z&kroky, a nedobrymi léky. ¥tbyva zandfené na fitomnost a jenéfko chape, Ze
docasné nefljemnosti mu pomohou v budoucnosti. ichodem dospivani se tento
pohled ngni. Vyhled do budoucna ziskava na naléhavostiptoge dostava do pigai
potreba ote¥ené budoucnosti a perspektivy. (Samankova, 201hpisky, 1999)

Di ma potebu utittho mnozstvi prognlivosti a kvality vigjSich podwta. Jeji
uspokojeni umaluje naladit organizmus na Zadouci umovektivity. V ramci
oSetovatelské p& se proto snazime, aby sectlidostalo piméireného mnozstvi,
kvality a prongnlivosti vrejSich smyslovych podii. PomySlime na stimulaci vSech
smysli, v¢etrg taktilni stimulace.

Nemér vyznamnd je poeba utité stalosti,fadu a smyslu v podtech, tj. poteba
smysluplného sita. Uspokojeni této pidby mize byt v dob vazné nemoci vyrazn
naruseno. Nemoc sama je obyx obtizré predvidatelna. K tomu jeSpiipojme obavy
mnoha dosglych sctlovat ditem pravdivé zavazné skdtesti. Ri oSetovatelské pé
vénujeme pozornost tomu, jestli pacient projevujgkym zpisobem zajem o to, co se
s nim dje. Snazime se muirgdem, pimérens véku, vyswtlit jednotlivé ukony, které
budeme fi oSetovani provadt. Vénujeme pozornost vsem jeho otazkam ipack, Ze
na rekteré nenmizeme nebo nedovedeme odpdit. Nikdy neutSujeme faledh
neslibujeme, Ze bolestivy zakrok bolet nebude.

Dit ma potebu podiovat napléni vztahi k osol matky a k osobam dalSich
primarnich vychovatél Dobré uspokojovani této geby @inasi ditti pocit Zivotni
jistoty a je podminkou pro dobry vyvoj jeho osolindsemoc je vyznamnym zdrojem
pocitu ohrozeni, kdy se ditmiZe obavat i o ztratu nejvyznagjsich vztati. Také
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pocatky strachu ze smrti ve vyvojiétl obyejré souvisi se strachem ze ztraty
nejblizSich vztath. U t€Zce nemocnych tedy plati dvojnasobleZitost, projevovani
téchto vztali a v iznych formach opakované uj@/ani o jejich trvalosti. U starSich
déti nabyvaji na vyznamu také vztahy SirSi,éamjici mimo rodinu. Vztahy mezi
pacienty maji zvlastni hodnotu. Mohou byt zdrojeponry, pedavani zkuSenosti a
prilezitosti k &tSimu vzajemnému pochopeni Zivotni situace. Jscak akymsi
specifickym mikroklimatem, které se odamého socialniho prastdi odliSuje.

OsSelovatelskad p& neniize zajistit bez spoluprace s blizkymi nemocnéhorélob
uspokojeni této pééby naplgni primarnich citovych vztah MuZe vSak vyrazh
napomoci v pipact, kdy dit vtomto snéru strdda. Podle moznosti napomahame
chvilkam soukromi pacieats rodti. Povzbuzujeme rode, je-li to mozné, ve fyzickém
kontaktu s ¢tmi. Nikdy pred dittem nekritizujeme jeho blizké.

Z uspokojeni poeb identity a spolenské hodnoty vychazi zdravé édemeni
vlastniho j4, vlastni identity. V nemoci je pozosh@tSinou zanifena na negativa, dit
tedy miZe spiSe &novat pozornost svym lintim a omezenim, vidi Iépe, co nedokaze,
nez to, co dokaze. O$evatelska p& mize velmi vyraza napomoci k fiklonéni
pozornosti ke zdravym schopnosteméiit k jeho moZnostem. dviujeme pozornost
zdjmam ditéte, jeho Uspchim v dolk# pred onemocEénim. Povzbuzujeme ho k zapojeni
do ¢innosti, které dosud neflo prilezitost vyzkouSet. Odeijeme kvality digte v
raznych situacich.

Uspokojeni pdeby ukité perspektivy do budoucna je vyznamnym zdrojenothii
aktivity. Na dobu nemoci nelze Zivot & a jeho vyvoj zastavit a pkat na uzdraveni.
Ani tam kde je #ejmé, Ze se nemocny nejen neuzdravi, ale Ze jei yebmdipodobné,
Ze jeho Zivot pectasre skorti, neni mozné pétbu otevené budoucnosti opomijet,
ackoliv nevime, jak dlouh& Zivotni cesta jgegd nim, zda bude trvat dnyggiceci roky.
| détem je teba otevirat realné perspektivy, nikoliv klamné &@adDit potrebuje mit
jistotu, Ze budou brany vaZnpeho stesky a bolesti (poslouchejte &iter mi). Zejména
Skolaci maji zvySenou citlivost na ,partnerské”nédi. Velmi €Zce nesou, kdyz se
zdravotnici u Zzka bavi o nich, ndfklad s rod¢i, ale nehovti k nim (nemoc se i

tyka, paitejte se mnou).
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Nemocné &i maji potebu utité miry osobni tistojnosti. Patbuji ged sebou i
okolim obstat, pat sem také paeba respektu titého soukromi.

Strach ze samoty je jednim z nejtéich v lidském zZivat bez ohledu na &k.
V nemoci je hrozba samoty oimjné jeSE vétSi. Osamini ma nejen podobu fyzické
negitomnosti druhych, ale také podobu samoty v mysehk Nejvyraz§si pomoci
v takoveé situaci je naslouchat, dat najevo zajerasadi nebagatelizovat ani zdantiv
malo zavazné stesky (nenechte mne samotného, maach,ske #stanu sam se svym
utrpenim).

Psychické pofeby nemocnych dti se @iliS neliSi od pofeb jejich zdravych

vrstevniki. Nemoc vSak niZe vyrazné komplikovat moznost jejich uspokojeni,

proto je vnemoci tak vyznamné ¥novat jim pozornost. (Samankova, 2011;
Sikorova, 2011)

1.10.2 Prava dite
DosaZzené poznani vyznamu o zakladnickepath ditte a d@tstvi, pohled na dit

jako na nositele lidskych prav, ktera byla formuoa v Umlu¥ o pravech déte:
Dit¢ ma pravo naiZziti, tzn. na napkni svych zakladnich existencialnich f&dt, jako
jsou vyZiva, bydleni aifstup k Iék#ske péi.
Dit¢ ma pravo na rozvoj, aby se mohlo optintauyvijet, ma byt tedy respektovano
jako jedinec s moznosti tohoto rozvoje, kteryipbtije najit a potvrzovat svou identitu.
K tomu potebuje pravo na vzthni, na svobodu mysSleni a nabozenského vyznani,
ema:ni kladné prosedi, porozuréni a lasku, respektivi jeho individualig, ktera stéle
vice sama utwé swij Zivot.
Dit¢ ma pravo na spolutwvani, které zahrnuje pravo respektovaného jediree
spol&nosti na svobodné vyjéeni nazoru a spolutmvani zalezitosti, jez se tykaji
Zivota ditte.

K obsahovym akceintn Umluvy pati prednostni zajem dite jako zakladni ®titko,
jako nejvyssi hledisko vSech ofeti, ktera se tykajiati. (Milfait, 2008)
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1.11 Komunikace
Znalost komunikace je pro &§mou komunikaci s ditem, které je v obdobi nemaoci
zvlase citlivé, nezbytna. Pravspravna komunikace namuie pomoci v navazani

vzajemného vztahu a tim dosazenig@sig spoluprace. (Vengtiva, 2006)

Komunikaci obecnrozumime zpisob, kterym lidé navazuji vzajemny kontakt a
oznamuji si své myslenky, citové zazitky, postdfmunikace ve zdravotnictvi
neznamena pouze mluvit, ale i¢kilat a ziskavat informace, na nichz zavisi naSe
zdravi a mnohdy i Zivot. Sestra pouzivd dovednasthunikovat s pacientem jako
souwast profesionalniho vybaveni. Schopnost komunikowsbuzi k navazani a
rozvijeni kontaktu s pacientem.

Fi komunikaci s nemocnym diem nuze byt zdravotnicky asistent nejblizsi
kontaktni osobou, f¥e byt nahradou ro¢li, kamarad. Komunikace s rodinnymi
piislusniky musi probihat ve zdWé roviné a se vSemi vSeobecnymi zasadami.
ZkuSeni zdravotnici se néwsledovat signaly, které nemocny vysila, a nalseliha jeho
vinu. Pokud je zajem &oveka a ochota mu porozui) mizeme dekavat usgch.

V komunikaci s pacienty a jejich blizkymi sedoporduje pouzivat fliS odborné
terminologie. Hovéime-li vSak o konkrétnim onemaini, [&ebném postupdi 1éCivu,
musime pouzit spravny vyraz. Velmitimosné je poskytnout rodininformace
v pisemné podal) negastji formou brozury. S pomoci pisemnych material také
|épe ipravi otdzky pro zdravotniky. BroZura vSak nesatimadit komunikaci, pouze ji
zkvalitnit! (Vengl&ova, 2006; Kelnarova, 2009; Plevova, 2010)

Kazdyclen zdravotnického tymu musi znat své kompetents&lét, jaké informace
muze rodit podavat. NejasgjSi chybou byva podavani rozdilnych a neuplnych

informaci. (Plevova, 2010)

1.11.1 Druhy zdravotnické komunikace

Ve zdravotnické praxi rozliSujem# tdruhy profesionélni komunikace:
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Socialni komunikacge naplanovan&asto se odehravaltmem neformalnich setkani.
Jedna se odiny hovor, kontakt s nemocnym.

Specificka (strukturovana) komunikagea utitou naplanovanou nafl Jde o oblast
komunikace, kdy sdujeme dilezitd fakta, motivujeme nemocného k daldébké
pusobime edukm¢ atd.

Terapeuticka (léebna) komunikacese v oSébvatelstvi vyuzivatasto. Odehrava se
vétSinou formou rozhovoru s nemocnynii Bennim kontaktu s nemocnydiovékem
poskytujeme oporu a pomoc&kych chvilich rozhodovani figmani negijemnychgi
velmi zavaznych skut@osti, pomoc P adaptaci na zenu apod. Podjny
terapeuticky rozhovor s nemocnym ma za uUkol zvyginnost jinych Iéebnych

piistupl u somatickyi psychosomaticky nemocnych.(Plevova, 2010)

1.11.2 Role é&ské sestry v komunikaci

Dtské sestry jsou zapojeny do vSech asp@i&e o dit a jeho rodinu. Cilem je
podporovat st a zdravy vyvoj déte. Steji jako diti prichazeji z rozliného zazemi,
tak kazda sestrafipasi soubor individualnich pramnych, které ovliiuji vztah sestra
— pacient (di#¥/rodina). Bez ohledu na to, kdeétska sestra (sobi, je jejim hlavnim
zdjmem blaho déte a rodiny.

Nezbytnym zakladem pro kvalitni o%etatelskou pé& je vytvoreni vztahu sestra-
dit¢/rodina. CE¥tské sestry musi mit ktkm a jejich rodinam smysluplny vztah, musi
umeét mapovat jejich pdeby a pocity, aleifitom rozliSovat své vlastni pocity a peby,
udrZzovat si hranice profesionality. Sestra vitvdptimalni podminky pro oténou
komunikaci mezi rodinou, ditem, ji. Rodina by neéfa mit obavy sest se swiit a
dotazat se na nejasné otazky tykajici sa'ghota podpory zdravi die. Otewena
komunikace a sawasré profesionalni odstup umbije seste Wasny zachyt signal
poukazujicich na deficitni p@by ditte a rodiny.

Jako kvalitni oS&wvatelskou p& hodnoti rodte p&i sestrami, které poziti¥n
oceauji pritomnost rodie u ditte, naslouchaji rodiim i diteti, zapojuji rodte do pée
o di€, maji zdjem o starost a blaho&tkt i rodiny, @i oSefovani ditte jsou citlivé,

komunikuji s nim i srodinou a vykonavaji individizavanou oSébvatelskou pé&.
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Jako nedilnou sa@ast kvalitni oSé¢bvatelské p& povaZuji rodie zejména pozitivni
vztah mezi sestrou a di¢m/rodinouV nasi pomahajici profesi jeil@zité, abychom si
ujasnili své vlastni pocity, Zigob gijeti nasi socialni role. Poznani naSichigbti
potteb €ch, kté&i od nas o®ekavaji pomoc, dale poznani a pochopeni sam sebe
napomaha k pochopeni pelb druhych lidi, nateni tolerance k nazoru druhého
¢loveka, orientaci ve svizelné situaci. Pokud chcemg,mdtim nemocni a jejich rodinni
prislusnici rozundli a meli k nam kladny vztah, #i bychom &dét, Ze, bez kvalitni

komunikace se opravdu neobejdeme. (Samankova, Sdrova, 2011)

1.11.3 Komunikace tskym pacientem

Komunikace sd&skym pacientem je vzdy velmi specifickd. Aby ¢&dit
spolupracovalo, je nutna efektivni komunikace zarst zdravotnického personélu. Z
pohledu oSdbvatelstvi jeiteba znat zvlastnosti a okolnosti, které komunikatitskym
pacientem modifikuji, Ppadré podporuji nebo omezuji. Prvniniggpokladem us§$né
komunikace sestry s diem je dikladna znalost vyvojovych charakteristik a zvlastno
kazdého vyvojového obdobi od narozenétditaz do obdobi adolescence&k\aietové
predispozice jsou determinanty, které préotmcuji charakter komunikace ve vztahu
sestry a dite.

Komunikace je bezpragidré podmirgna zdravotnim stavem, charakterem a typem
onemockni a intenzitou Klinickych ifiznaki. Ovliviiuje ji i momentalni prozivani a
psychicky stav déte.

Komunikace s ditem a jeho rodi vyZaduje velkou davku tglivosti, dislednosti,
uptimnosti, lidskosti a schopnosti naslouchat, aleofgsionalni vystupovani. Je nutné,
aby sestra ziskavala a ustad zdokonalovala své komunikai schopnosti. Je
nezbytné, aby kazdy zdravotnicky pracovnilél mejen dikladné ¥domosti, ale i Zivy
zajem o dti, trvalou snahu porozuhjim a laskavé, citoy vielé a klidné chovani, jez
prameni z vlastni povahové vyrovnanosti. Chovamaastnika bude mit nejen vliv na
chovani digte, ale také bude mit velky vliv i na jeho celkquystoj k |ék&im, sestram
a ostatnim zdravotnickym pracovifk, k vlastnimu zdravi a ke zdravi lidi v jeho
blizkosti. (Plevova, 2010)
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Dilezita je pozitivni komunikace a zdjem |lékanejen o d& i kdyZ o to samaejmeé
jde predevsim, ale i o situaci maminky. Rozhd&drkdy neskodi slovo povzbuzeni, ze
strany |ék#&e snérem k mamince nebo ragim ditte. (Fitznerova, 2012)

My jako zdravotnici neseme zodgdmost wic¢i klientam, lidem snimiz a
v kongném disledku, pro 82 pracujeme. Jsme zodgaWwi za zfisob prace s nimi,
zpasob poskytovani informac¢i komunikace ubec.(Weiss, 2011)

Pomahajici povolani dnes maji stejako jiné profese svou odbornost a zaroysou
vystawna na lidském vztahu mezi pomahajicim a tim, kompamaha. Jejich hlavni
néplni je poméhat lidem, Kiese ocitli v Zivotnich situacich #pobujicich jim ¥tSi ¢i
mensi obtiZze.(BaSteckd, 2009)

1.11.4 Edukace

Nejen sdovani fakti a konkrétnich skut@osti kolem onemoe¢ni, ale zvlast
pravidla a poZzadavky na @gob pée vyplyvajicich z nich a tykajici se nakladanim ni
— to jsou témata opakujici se neustale v komunikaodi.

Edukace probiha paralé€lma vSech urovnich pé (Iékaskeé, rehabilitani, dietologicke
atd.), vzajema se prolina a dopuje. Nejasnosti, nepochopeni, obavy dotazovat se
|ékari — to vSe je rodi ¢asto ventilovano v ramci rozhovoru s psychologem.

Forma a zjsob komunikace o nakladani s onemwdém by nEly byt jasné,
piehledné, srozumitelné, vyjagici jistotu, Ze rodie se budou pokyny skut@ fidit,
neobviujici. Optimalni je dialog, kdy $tené je zopakovanoifemcem — rodiem tak,
jak mu porozurdl, k ¢emuz je vyzvan. To na zakkadpstné vazby zajiuje co nej¢tsi
moznou miru shody gtbvaného, s fedstavou a porozunim obsahu fjjemcem.

Stresové situace vznikl&anim ve zdravotnickém prdetli odstranime tak, Ze
potlaéiime memorovani, budeme podporovat vlastnirmhinotivaci jediné a holisticky
eduka&ni pristup k celé osobnosti.(Kuberova, 2010; Weiss, 2011

Vikendova edukai setkani, utena obzvlastrodicaim now diagnostikovanychdi,
vhodre propojujici edukaci odbornou s edukagirgzenou, zaloZzenou na spéhe&m
ema:nim prozitku zdastrénych rodti, se velmi osdéila. ZkuSenosti, které si mohou

rodice sdlit, jsou skuténg Zité, autentické, a tak v jistém smyslu nenahediit
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S informacemi, které ragh ziskavaji z nejiznéjSich zdroji (internet, zahragni
stati, fizné odborné i neodborné publikace) a které se veélmio tykaji novych
moznosti v |8b¢ (nag. genova terapie), jédba nakladat velmi uvazbva s rozmyslem.
Predstavuji pedevSim natji na zmenu nepiznivé Zivotni perspektivy dite a
otekdvani co nejoptimigti¢jSi prognézy z ast odbornika, potvrzujici ziskanou
informaci, ktera nemusi byt zcela v souladu s teali(Vavrova, 2006)

Vychovre vzdklavaci gisobeni ma v oS&ivatelstvi nezastupitelny vyznam, protoze
Zivot a zdravi se pravemadi mezi zakladni a nejvyznawp$i hodnoty clovéka.
Skutenosti v3ak je, Ze prostsinu lidi se staly uz jen frazemi. Zivot a zdraabyvaji
skut&ného vyznamu az v situacich, kdy dochazi k jejibhobeni. Pra¥ v takovych

téZkych situacich ma prélovéka velky vyznam oS&bvatelstvi. (Kuberova, 2010)

1.11.4.1 Piprava ditte na zakroki vySeteni

Dit by melo byt na z&krok ppraveno a informovano oém. Ne vzdy, ale rode
s touto pipravou souhlasi. &ktefi odmitnou a neigji si, aby diti bylo predem cokoliv
sclovano. Voli radji strategii gekvapeni a femozeni dite, teba i silou. Neni
spravné jit proti ndzoru ags\wdceni rodéa, nedbat na jejichiiani. Vhodné je v klidu
vyslechnout jejich argumenty, slibit, Ze n&lddne nic, £im nebudou fedem souhlasit,
a pozadat je aby také oni vyslechli nas&iti a tusi, Ze segpk néco nezvyklého, vidi
strach a rozruSeni radi. Fakt, Ze mu nikdo nic nevy&l, jeS€ posiluje jeho
podezeni, Ze se chystaoo dsivého. Rodie nakonec &Sinou giznaji, Ze vnimaji
potrebu ditte rozumgt situaci, a jsou radi, kdyz jim informovanim zdo#wvici
pomohou.

Druhou moznosti je nejprve podrélptipravit rodice a pak jim dat navod, jak maji
oni sami informovat d& Ze rodée maji pravo odmitnout nasi snahudfiformovat
piedem a musimegiit, Ze znaji své détnejlépe a ¥di, co je pro & dobré.(Plevova,
2010)
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1.12 Progno6za CF

Na progndze CF se podileji genetické faktggnbtyp, pohlavi, modifikujici geny),
které ovliviuji hlavre funkci pankreatu a tim i stav vyzivy. Zavaznou hohji i faktory
okoli. Za dilezity se poklada &k, infekce P.aeruginosa. Roli hraje i urovékarskeé
p&e — gedevSim dostupnost a podavani moderni¢bbigéych pipravki. Nemér se
uplatiuji socialrt ekonomické podminky a spoluprace nemocného argdiay. Nelze
pochybovat o vlivu koteni, a to i pasivniho.

Prognéza CF se v posledniciti plesetiletich dramaticky znila. Je& koncem 50
let minulého stoleti, umirala¢i&ina nemocnych v prvnich letech Zivota. Moderni
|é¢ebné postupy vyraznprodlouzily Zivot nemocnych, alergdevSim zlepSily jeho
kvalitu. Je nesporné, Ze nejlepsSich vystetditby dosahuji specializovana centra pro
lécbu CF, kam se stalaigledrji sousted’'uje p&e. Median peziti se dnes udava 32-34
let. Fiznivy trend se sice v poslednich letech§aml oplo$uje, Ize vSak fedpokladat,
Ze by se sedni ¥k doziti dnes narozenychketil a adolescefitprodlouzil na 40-50let.
Predpokladem je ovSemtasna diagndza a intenzivni moderrdield. V sodasné dob
se zhruba 50% pacientloziva 20-30 let. V posledni dofe velkou nadji pro nemocné
s CF transplantace plic. (Starkova, 2014; Vavr@@de)

Rozvoj novych l&bnych postup je fascinujici. Na celém & pracuji ¥dci na
vyvoji a experimentalnim fkazu velkého mnoZstvi prepatats nejfizn€jSim
zaneienim. Probihaji zkouSky na dobrovolnicich i klilickokusy na nemocnych,
zpatatku dosplych, pozdji i na détech. Vyvoj kazdého nového Iéku vSak trva léta.
Nicmére nadje na to, Ze bude mozZnotas zahajenou #ou, zabranit trvalému
poSkozeni plicni tkaf) je velkd. Do doby, nez to bude mozné, iigh maximala
intenzivre 1&it nemocné dostupnymi metodami.

Vzhledem k zavaznosti a mnozstvi postizenyadingt CF se |ék a wdci na
celém s¥té snazi objevit takovou #u cystické fibrosy, kterd by nemocné zcela
zbavila obtizi a napravila geneticky defektigmbujici projevy onemo¢ni. Vyzkum a
Vyvoj genove terapie ale dosud nardzi na mnohoieéenych problétha pekazek.
Bude je&t delSi dobu trvat, nez se tatah@ stane dostupnouckbnou metodou v
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kazdodenni praxi. V s@asnosti je CF na celém &y |&itelna, ale ne vylkdtelna.
Cilem nejmodergSich postup je zpomaleni progrese oneméoha zmenseni obtiZzi,

které s sebou tato nemotinasi. (Starkova, 201%avrova, 2006))

Spolanost Vertex zvdejnila 24. ¥ijna 2014 vysledky feti faze klinickych studii
kombinované terapie ivacaftoru (Kalydeco) a lumacabru (VX-809) u pacienti
se d¥ma kopiemi negastjSi CF mutace - F508del. Vysledky prokézaly statigtky,
vyznamné zlepSeni plicnich funkci a dalSich sledowgch parametria. Primérné
relativni zlepSeni plicnich funkci bylo o 4,3 az 8,%. Potet exacerbaci se snizil o
30% az 39 % a I€ba téz vedla k mirnému zvySeni body mass indexu. &ga byla
vSeobec® dobie tolerovana. Studie probihala na piblizné 200 klinickych
pracovistich v Severni Americe, Evrop a Australii, pii¢emz bylo do ni zapojenych
vice jak 1100 pacieni, s mutacemi F508del/ F508del. (Gallagher, 2014)

Vyzkumnici piznavaji, ze vysledky byly mirné a nekonzistentlgé ukazuji, ze
lécba je bezpgnd a @inna pro pouziti uclovéka. Pokud vse jde podle planu,
vyzkumnici si mysli, Ze je mozné, Ze najdodblé ktera porize SirSimu spektru
pacienti do roku 2020.

To také znamena, Ze jsou mnohem blize k nalezexpieh@® kombinace, ktera pomaha
minimalizovat poskozeni plic. To je to co peliujeme pro zhruba 90,000 lidi s

diagndzou cysticka fibr6za po celéngsyv (MacDonald, 2015)

Veédci ve Velké Britanii vyvinuli trojrozrarné klyzma budk, s pouzitim kmenovych

burgk od pacient s cystickou fibrozou (CF), kterd@gobi steji jako dvojice mini plic.
UZ ted’ se vyuZivaji k testovani novych dfuléki na tlumeni této choroby.
"V jistém smyslu, to, co jsme vyt¥ti, jsou mini-plice ", vedouci vyzkumnik Nick
Hannan z Wellcome Trust-Medical Research Counailiyérsity of Cambridge, uved|
zvirecich moddl. Muzeme, se dozdét vice, o kléovych aspektech zavaznych
onemockni., v naSem i)pack, o cystické fibroze. " (Bec Crew, 2015)

59



Na 38. Evropské konferenci Cystické fibrozypotBlix BioTherapeutics odhalil
velmi slibna data o nové inh&la latce AIR DNase (vylepSeném Pulmozyme)ené
pro I&bu cystické fibrozy.

Jde o inhatmi formu chemicky upravené rekombinantni lidské BYNA rezistentni
na inhibitor (latka zpomalujici nebo zastavujiciké a proces) Dnazy aktin, ktery je ve
vysokych koncentracich ffppomen v plicich CF nemocnych. édfecka skupina v
preklinickych testech zjistila, Ze koncentrace mkta DNazy #stavaji u paciefits CF
po l&bé AIR DNazou nadale vysokeé, inhdnmi efekt je pouze 15%, oproti srovnani s
CF pacieni - n¢la by pisobit déle a také by &a mit vysSi dinnost na Sfpeni
mimoburééné DNA, ktera zahu$ije hlen u CF. AIR DNasa redukovala hustotu hlenu o
70%, ve srovnani s 30% u Pulmozyme. Spudst planuje zdt s klinickymi testy na
konci roku 2015, prvni vysledky odhaduje @gvence 2016. (Carmiel, 2015)

1.13 Organizace pro CF u nas

P&e o nemocné s CF se u nas siamala do fakultnich &Sich nemocnic, i kdyz
nekteri jednotlivi nemocni byli vyhradnléceni v mist¢ bydlis€. V roce 1997 bylo
formalné ustanoveno Centrum pro diagnostiku élé CF v Praze Motole a regionalni
centra ve fakultnich nemocnicich. Ministerstvo xdtaictvi omezilo v roce 2000 pet
téchto regionalnich center na 4 (V Hradci Kralov& | Brné, a Olomouci). Tym pro
lécbu CF centra ve FN Motole se sklada z petljapneumologa, fyzioterapeyt
psychologa, dietni sestry, socialni pracovnice rafilologi a genetik.

V roce 1992 byl zaloZzen Klub r@di a pgatel dti nemocnych cystickou fibrézou,
dnes Klub nemocnych cystickou fibr6zou. Hlavnim tawot a cilem jeh@innosti bylo
od paéatku trvalé zlepSovani zdravotnich a socialnichnpioek nemocnych CF. Za tim
Ucelem Klub vyvijitadu aktivit.

Cinnost klubu zahrnuje osobni asistenci u dlouhéddiospitalizovanych,
psychologickou poradnu pro nemocné a jejich roduygavani klubového zpravodaje,
poradani eduké&nich program pro rodte, gispivani na fimorské a vysokohorské
|é¢ebné pobyty pro postizenétd provozuje webové stranky.
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Klub shroma@'uje finartni prostedky prostedky na nakup t&ebnych a rehabilitanich
pomicek, také financuje svou vlastinnost, gispiva na vybaveni ambulantnich i
lazkovych oddleni, na nakup zdravotnickychiigtroji, ale i na nevyhnutelné
transplantace plic v zahra&hi Proto se provagi verejné sbirky, oslovuji se sporiz@
poradaji benetini akce (plesy, vystavy, aukce).

Jeho naplni je rowZ informovat véejnost prosednictvim médii o této dosud malo
znameé, ddicné podmirné nemoci. Spolupracuje s podobnymi neziskovymi
organizacemi a je&lenem Mezinarodni spaleosti pro cystickou fibrosu — CFW.
(Starkova, 2014; Vavrova, 2006)
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2. Cile prace a vyzkumné otazky

2.1 Cile prace

1. Zjistit drover domaci oSébvatelské pé& v oblasti — dodrZzovani débnych
doporieni, pée o dychaci cesty (inhalace, rehabilitace), stramgvhygienicky
rezim a individualni fistup k di&ti s cystickou fibrozou.

2. Zjistit jak je zajiSéna oSabvatelska p& o di€ s cystickou fibrézou
v domacnosti.

3. Jaka je informovanost ras ditte s cystickou fibr6zou o onemagrn CF a o
oSébvatelské pé.

4. Zjistit jakad je spokojenost ro&li déti s cystickou fibrozou, s ambulantnimi

vySetenimi v centrech pro CF.

2.2 Vyzkumné otazky
1. Jaka je uroviedomaci oSé¢bvatelské p&e?
2. Jaka je spokojenost réiddéti s cystickou fibrézou s ambulantnimi vy&atimi

v centrech pro CF?
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3. Metodika

Fedmétem vyzkumu bylo zjistit Growe a moznosti domaci o3evatelské pé&e a
spokojenost rodii déti s cystickou fibrézou s ambulantnimi vy&atimi v centrech pro
CF. Objektem byly rodiny s&timi, které trpi cystickou fibrézou.

Soubor je sloZzen &deni rodiny, jejichz dti trpi CF. Vyker responderit sefidil ochotou
spolupracovat. Jednalo se o dva dotazniky. \&pldotaznik probihalo individualé a
to piimym kontaktem, nebo kontaktenies Skype. Prvni dotaznik byl z&t@®n na
arover a moznosti domaci pé o tyto d@ti, druhy se tykal spokojenosti radi

s ambulantnimi vyS&nimi v centrech.

3.1 Pouzitd metodika
Ke zpracovani vyzkumni@sti diplomové préace, byly pouzity dotazniky ( pfloha
¢.1, 2), které byly sestaveny na zaklathstnich zkuSenosti, kterych jsem nabyla jako
détska sestra a matka &t s cystickou fibrozou zaroire
Dotazniké.1, obsahoval 34 otadzek, a byl pouzit k struktungwa rozhovoiim,
které byly naprosto dobrovolné a pisemny zaznaazlkzavofi zcela anonymni. Otazky
byly uzavené, polootetené a otetené. Otazky 1 - 7 se tykaly tematického bloku -
identifikacni daje. Otazky 8 - 14 se tykaly tematického bleknformovanost. Otazky
15 — 29 byly zaiené na tematicky blok doméaci a®efatelské p& — tykajici se
dodrzovani léebného rezimu v domécim priedi i mimo domov v kazdodennim
Zivote. Zawrecna cast, kam spadaji otazky 30 — 33, i€ postoj nemocného die
s CF a jeho rode (pe&ovatele) k onemoemi a I&b¢. Otazka 34, byla vloZzena, aby
mohli dotazovani vyjéit sva [Fani, stiznosti, pochvaly, vSe co v dotazniku nebylo
Dotaznilké.2, obsahoval 8 otazek a cilovy soubofited26 respondeiit které jsem
ziskala v diskusnim portalu v uzané skupit, pro rodiny s cystickou fibrézou, kde
otazky byly gedem zveéejrény. Na vyzvu mne kontaktovalo 26 rédi— responderit
Zodpowzeni otazek bylo zcela dobrovolné a anonymni jagovaiho Seteni.
Tématem dotazniku, byly ambulantni kontroBtsikych pacienit s cystickou fibrézou
v centrech pro CF. Otazky byly zarané na: dopravu pacienta do CF centra, fedst

ambulance CF centra a profesionalitu odbornéhoopéls v centru CF z pohledu
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rodiny, pacienta s CF. Posledni otazkou jsme §ienak o dopad onemoeni CF

v rodirg, na jejich psychické zdravi

1.2Charakteristika vyzkumného souboru
Objektem vyzkumu, jsou rodiny €tthi, které trpi cystickou fibr6zou. Soubor je slnze
z ¢lena rodiny, jejichz dti trpi CF. Vyker responderit sefidil ochotou spolupracovat.
Jednalo se o dva dotazniky. Vyghh dotaznik probihalo individualéd a to gimym
kontaktem, nebo kontaktenigs Skype.

Cilovy soubor z prvniho deni tvdilo 19 matek. Ziskdvala jsem je metodou
snéhové koule. Prvni skupinu respondenjsem oslovila pes diskusni portal,
v uzavené skupit ,Cysticka fibr6za" pro nemocné, jejich rodiny &tele, kde jsem
samaclenem. Na mou vyzvu se mi ozvalo 9 matek, jez bythotné poskytnout
rozhovor, a které poz{l kontaktovali své patele, kt& se mi jiz ozvali sami. VSechny
matky peujici o dit//déti s cystickou fibrézou sec¢astnily strukturovaného rozhovoru
zcela dobrovola Se 3 matkami jsem se oseébseSla, po fedchozi telefonické
domluw a zaznamenavala rozhovor piséndo pedem pipraveného dotazniku. S
dalSimi 16 matkami jsem pagrichozi domlu¥, e-mailovou poStou nebo telefonicky,
provadla rozhovor po Skypu. Snazila jsem se respektoyalkremi rodin nemocnych
déti s CF a umoznila jim zvolit si #igob komunikace a to osobni setkani nebo Skype.
Rozhovory probihaly ve velmiratelské a dojemné atmosdée Bchem strukturovaného
rozhovoru doslo mnohdy i na velmi emotivni okamZzikjova vzajemné podpory a
doslo i k vynén¢ osobnich zkuSenosti. Pisetrmaznamenané vysledky strukturovanych
rozhovoi byly nasleds zpracovany pro diplomovou praci.

V dophujicim Seteni, cilovy soubor ti@lo 26 respondefit které jsem ziskala
v diskusnim portélu v uzéené skupi, pro rodiny s cystickou fibr6zou. Otazky byly
piedem zvéejrény. Na vyzvu mne kontaktovalo 26 rétli— respondefit Zodpowzeni
otazek bylo zcela dobrovolné a anonymni jako u imv$eteni. Po pedchozi domluy
s jednotlivymi respondenty jsem jim nabidlaigpb provedeni rozhovoru. Variantou
bylo osobni setkani nebo rozhovdep Skype. VSichni respondenti volili Skype.

Vysledky vSech ziskanych dat jsou vygy, pro lepSifehlednost v procentech.
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4. Vysledky dotaznikového Sdteni
4.1 Dotaznik’. 1
Tematicky oddil — identifika¢ni udaje

Tabulka €. 1: (k otazceé. 1)

1. St&i responderit
20 letaméd |21 - 30 let 31-40 let 41 - 50 let 50 let a vic

0% 26% 74% 0% 0%

D

74%, matek, které poskytlo rozhovor, bylo vkw 31 — 40 let. Ve &u 21-30let bylo

26% matek.

Tabulka €. 2: (k otazced. 2)

2. Celkovy paet jejich diti
jedno dw tii Ctyri
42% 42% 16% 0%

Matky, které maji doma jedn& dvé déti odpovidaly ve stejném ptu a to v 42%

v obou giipadech. 16% matek ma doma&did

Tabulka €. 3: (k otazceé. 3)

3. Kolik dgti, které, mate v p& ma diagnostikovanp
CF?

jedno di¢ dve deti tri déti

84% 16% 0%

V 84% pe&uji rodice o jedno di s cystickou fibrézou, v 16% peji rodice o d déti

s cystickou fibrézou.
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Tabulka ¢. 4: (k otazceg. 4)

4. Kolik let je nyni VaSemu diti s CF?

0-1 rok

2-3roky

4-6 let

7-10 let

11-14 let

15-

18

26%

21%

17%

32%

5%

0%

V 32%, peuji rodice o dti s CF ve ¥ku v rozmezi 7 — 10 let, 26%tdl s CF je ve

véku 0 — 1 rok, 21% je ve¢ku 2 — 3 roky, ve &ku 4 — 6 let je 17%

11 — 14let.

Tabulka €. 5: (k otazceé. 5)

a 5% je veéku

5. Kdy bylo onemoa#ni cystickou fibrézou u vaSeho & diagnostikovano?

jiz v novor.
jiz v novor. obdobi . od 6 — dgod 11 — dg
obdobi 4 komplikace do 1 rokyod 1 -do 510 let| 15 let od 16
screening znap. mek.| zivota let Zzivota zivota Zivota let a
paticky illeus dite ditéte ditéte ditéte vice
53% 31% 11% 5% 0% 0% 0%

V 53% bylo onemoaini diagnostikovano na zaklkadchovorozeneckého screeningu

Z patitky, v 31% bylo onemocmi diagnostikovano na zaklk#omplikaci v souvislosti

se zakladnim onemoénim jako napiklad mekoniovy illeus, nebo zapal plic. Do 1

roku Zivota ditte v 11%, v 5% bylo onemoéni diagnostikovano od 1 — do 5 let Zivota

ditste.

Tabulka ¢. 6: (k otazcel. 6)

6. M4 VaSe dé pridruzené gjaké jiné onemoai k CF, jaké?

diabetes | astma Zlu¢nikové| onemocgni nema
alergie mellitus | bronchiadle| kameny |jater jiné Zzadné
21% 4% 4% 0% 4% 13% 54%

V 54% matky odpo¥déli na otazku, Ze jejich dit nem& Zadné jiné fglruZzené

onemockni, v 21% byla zvolena odp&¥ alergie (potravinové, kozni, pyloveé ), ve

13% to byla jina onemo&ni mimo vykEr a ve 4% maji &i jeS€ diabetes mellitus,

taktéZ astma bronchiale a onem@dnater byla volena v 4%.
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Tabulka €. 7: (k otazceg. 7)

7. VaSe dit je ¢i neni kolonizovano (Pseudomonas aeru.,
B.cepacia)?

ne ano

95% 5%

95% dti neni kolonizovano Pseudomonadou aerugings&8urkholderia cepacia.
Kolonizovani jsou &i v 5%, jejichz rodie se dastnili Seteni.

Tematicky oddil — A) informovanost

Tabulka ¢. 8: (k otazcet. 8)

8. Je Vam, vzdy poskytnuto dostatek informaci, gbtg porozurdli
tomu co se po Vas a VaSemetlithce?(vySéeni, piibéh &by aj..)
ano ne

95% 5%

95%, matek je spokojeno s informacemi, které jsmuposkytnuty a dostataé rozumi
jejich obsahu. 5% matek ma vyhrady k poskytovanyformacim.

Tabulka €. 9: (k otazced. 9)

9. Jaké informace postradate?

0 lé&heé-jak

podavat jak

léky, jak cestovat —+

inhalovat, p&e 0

jak nemocnéh| vys\étleni | priprava nepostrada
rehabilitovat| jak ¢erpat o na davoda | pred m

, jiné pomicky |cestach |vySeteni |vySetenim|jiné informace
14% 8% 4% 14% 14% 8% 38%

Na dophujici otdzku 38% matek odpovida, Ze nepostradd&adarmace. 14% matek
by, uvitalo vice informaci jak inhalovat, rehalmliat apod. 14% matek by uvitalo
vyswtleni divoda vySeteni, které &ti maji naordinovaneg, a stejny @ 14% matek

postrada informace o samotném vySei a pipraw na vyseateni. V 8% byla volena
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odpowvd jak cerpat ponicky, jak a kdy je narok a jaké jsou doplatky, poalkyi
k jejich ziskani. V 8% je volena odpal jiné (nag. dalSi ¢hotenstvi) a 4% matek, by
byly rady vice informované o omezenich a moZnostpiihcestovani s ditem

s cystickou fibrézou.

Tabulka ¢. 10: (k otazcet. 10)

10. Od koho postradéate informace?

jiného
od Iékde od sestry |personalu nepostradam
26% 22% 13% 39%

39% matek nepostrada informace od nikoho, 26% miayelvitalo vice informaci od
lekare, 22% matek ma pi@bu byt vice informovano od sester a v 13% byl wgiey

personal.

Tabulka ¢. 11: (k otazcet. 11)

11. Jak vniméat&as vyhrazeny pro vaSi konzultaci u @8gtiho
lekare?

dosta&ujici nedostéujici uvitali bychom o trochu via&asu
84% 0% 16%

84% matek vnim&as vyhrazeny v ambulanci CF jako ddsiéci a 16% by uvitalo o

trochu vicetasu, jako nedostajici nevnimaas v CF ambulanci nikdo z respondent

Tabulka ¢. 12: (k otazcet. 12)

12. Jsou vam stené informace také poskytovany v pisemné
forme?

ano, pisema i Ustrg, pisems obdrzime
astre ne, pouze Ustn | zpravu postou
79% 16% 5%

79% dotdzanych matek uvadi, Ze informace jsou joskptovany jak ust) tak i
v pisemné for, 16% uvadi pouze ustnposkytnuté informace a v 5% jsou

informované Ustha dalSi informace dostavaji ve zpt@lorutené postou.
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Tabulka ¢. 13: (k otazcet. 13)

13. Snazite s&erpat informace z jinych zdropez od Iékge?

ne | ano, internet ano, knihy ano, z diskusniatafio ano, od patel

0% | 36% 9% 34% 21%

36%, dotazovanych matekrpa informace z internetu, 34% z diskusnich hinr21%

od patel a v 9% matky hledaji informace v knihach.

Tabulka ¢. 14: (k otdzcet. 14)

14. Jak konzultujetejeSite problémy a ffpadné dotazy v obdobi mezi
kontrolami?

neesSim je| kontaktuji hledam

cekam datelefonicky CHodpowd na|snazime sgkontaktu;ji
dalsi ambulanci- diskusnich zvladnout sveho
navstvy |ékare, sestru portalech situaci sami | pediatra

0% 39% 24% 18% 19%

39% dotazanych mateileSi potize aifpadné dotazy telefonicky s |&lean ¢i sestrou
ambulance CF, 24% matek hleda informace na disknspbrtalech, 19% matek
kontaktuje svého pediatra, v 18% byla zvolena odgipkdy se snazi zvladnout situaci

sami.

Tematicky oddil — B) Domaci oSdovatelska p&e — dodrzovani I€ebného rezimu v

domacim prostedi i mimo domov v kazdodennim zivat

Tabulka ¢. 15: (k otazcet. 15)

15. Jaky tip inhalatoru mate?

PARI boy PARI master e-flow rapid

62% 17% 21%

62% nemocnych inhaluje pomoci inhaldtoru PARI b2¥% nemocnych ma doma
inhalator e-flow rapid a 17% pouZiva inhalator RAvkaster.
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Tabulka ¢. 16: (k otazcet. 16)

16. Jste s inhalatorem spokojeni

?
ano ne ano, ale...
65% 0% 35%

65% matek je s inhalatorem spokojeno, a v 35% mdjrady (hl&nost, objemnost

piistroje a vysoka cena membran).

Tabulka ¢. 17: (k otazcet. 17)

17. Jalkcasto inhalujete?

rano a veéer

aveer

rano, odpoledngoodle doportieni Iékde a K

tomu dle zdravotniho stavu

21%

74%

5%

74% matek odpasdélo, Ze di¢ inhaluje rano, odpoledne ades, 21% inhaluj rano a

vecer a 5% matek volilo odpéd’, Ze inhaluji podle dopoteni Iékae a zdravotniho

stavu ditte.

Tabulka ¢. 18: (k otazcet. 18)

18. Kde inhalujete?
pievazime méame dva inhalatory, wieme
inhalator dleinhalovat i v aut, feSime, tak lépe
pouze doma|potieby aktivrejSi dny, cestovani
26% 53% 21%

53% matek uvadi, Ze inhalatofepazi dle pdaeby, 26% matek odpeéuclo, Ze inhaluji

pouze doma a 21% maji dva a vice inhatgtaby mohli Iépé&esit aktivigjSi dny.
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Tabulka ¢. 19: (k otdzcet. 19)

19. Jak kaZzdodewrprobiha inhalace?

inhalujeme | dit¢  inhaluje
spolg&né s|samo, pouzekazdy den
ditétem dohlizime je jiny.....

47% 47% 6%

47% matek inhaluje spale¢ s dittem, dalSich 47%, matek pouze dohlizi na, diteré

inhaluje samo a 6% uvadi, Ze kazdy den je jiny.

Tabulka ¢. 20: (k otazcet. 20)

20. PouZivéate &gjaké poniicky k rehabilitaci?

kontaktni
flutter | cornet | e-flow| mi |trampolina| jiné| cviceni
29% 11% 13% | 13%| 20% 4% 10%

29%, matek uvedlo jako paroku k rehabilitaci flutter, 20% trampolinu, 13%lew a
mi¢, 11% cornet, 10% pouze kontaktni &@ni a v 4% byla volena varianta jiné

pomicky.

Tabulka ¢. 21: (k otazcet. 21)

21. Jakcasto rehabilitujete?

rano a veer|po kazdé moc spise
po inhalaci inhalaci dle paeby |necviime |nepravidels
32% 63% 5% 0% 0%

63% matek uvadi, Ze ditehabilituje po kazdé inhalaci, 32%, rano &erepo inhalaci a

5%, zvolilo odpo¥d’ dle poteby.
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Tabulka ¢. 22: (k otdzcet. 22)

22. Jak se starate o pooky k inhalaci, rehabilitaci, odsavani?

kazdé pouziti je | nedezinf,

vymyvame,1x | |ale steriliz{vymyvam akazdé inhalaai
denr®é dezinf.,| | (vyvaiujeme| dezinfikuji | vymyvame a hnef
Ci steril. aj.) jednou zaas| steril.

78% 0% 11% 11%

78% matek uvadi, Ze po kazdém pouziti inhalatonstatnich poriccek je vymyji a
jednou dené dezinfikuji ¢i sterilizuji, 11% uvadi, Ze poiwky po kazdém pouZiti
vymyvaji, ale dezinfikuji jednou z#&as a 11% matek paroky po kazdém pouZiti
vymyva a hned sterilizuje.

Tabulka ¢. 23: (k otazcet. 23)

23. Jak peéujete o domaci prasidi a hygienu dite i mimo
domov?

prolévame zalevame

odpady kvétiny  bez| varujeme se stojaté vody
kazdy dencasto |ptitomnosti |a vlhka v domacnosti |i
chlérem uklizim |ditéte jinde

38% 13% 18% 31%

V 38% udavaji matky, Ze prolévaji odpady kazdy deldérem, v 31% se varuji stojaté
vody a vlhka v domécnosti i jinde, 18% matek zalkvétiny bez gitomnosti di¢te a
13%casto uklizi.

Tabulka ¢. 24: (k otazcet. 24)

24. Co uziva vaSe dirza léky?

pankreatické

substituce vitaminy| inzulin| ursosan,ursofgiké leky
38% 38% 0% 8% 16%
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38%, diti s CF, dotazovanych matek uziva pankreatickostgubi a stejny péet uziva
I vitaminy, v 16% jsou to jiné léky (napactobacillus, omega3) a 8%, uziva ursasan

ursofalk.

Tabulka ¢. 25: (k otazcet. 25)

25. Jak a kdy podavate Iéky?

vzdy

piesré dle dit¢ je uzivdditt se snazi je
doporieni|vyjimeéné¢ |samo, obas|uzivat samo, ale
lékare zapomenemese zeptame |stale dohlizime
58% 16% 0% 26%

58% matek uvadi, Ze vzdyigsré, dle dopordeni |ékd&e podava Iléky, 26%
dotazovanych matek uvadi, Ze se dihazi uzivat Iéky samo, ale stale gadohlizi a

16% vyjime&n¢ zapomene.

Tabulka ¢. 26: (k otazcet. 26)

26. Myslite si, Ze jsteislednic¢i naopak benevolentni |k
dodrzovani |8by?

snazime se byt
urciteé jsme| dasledni, ale
dusledni, Iébu|nékdy to nevyjde
dodrzujeme obcas

presré opomeneme nejsmedisledni

63% 37% 0%

63% matek vnima svou §ieo ditt jako dislednou, lébu dodrzuji pesrg, v 37% se

matky (p&ujici), snazi byt dsledni, s tim, Zedkdy opomenou.

Tabulka €. 27: (k otazcet. 27)

27. Na co dohliZite v oblasti stravovani u vaSeihsie?

na to aby jidlg aby jedlo aby u jidla
na velikost porcebylo  vysoko- aby dit | pravidelrt aspad |uzivalo
kterou dit sni | kalorické dojidalo porce 5x denr leky
20% 22% 5% 24% 29%
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V 29% byla volena odp@d’ , Ze matky dohlizi , aby diuzivalo |éky k jidlu, ve 24%
se snazi matky aby dijedlo pravideld, aspa 5x deng, ve 22%, aby jidlo bylo
vysoko-kalorické, v 20% dohlizi na velikost por&erou sni a v 5% se snazi matky ,

aby dit dojidalo porce.

Tabulka ¢. 28: (k otazcet. 28)

28. Kde se stravuje vaSe it

pouze doma, na cesty mawe Skolni
piipravené doméci jidlo jidelne doma i jinde
47% 6% 47%

47% cti se dle matek stravuje pouze doma, na cesty ndomov maji pipravené

domaci jidlo, doma i jinde se stravuje také 47%b a ve Skolni jidel&6% dtti.

Tabulka ¢. 29: (k otazcet. 29)
29. Uziva wjaké potravinové dopky? (Nutridrink, Fresubin,

Fantomal ap)

ano, pravidel& ne ano, otas
47% 37% 16%

Potravinové dopilky pravideld uziva 47% ¢&ti s CF, dotazovanych matek, 37%

neuziva Zadné potravinové doky a 16% uziva, ale éhs.

Tematicky oddil — C) Postoj nemocného déte CF a rodiée (peovatele) k

onemocréni a |&bé
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Tabulka €. 30: (k otazcet. 30)

30. Spolupracuje vase dipri Iécbe? V ¢em je Sikovn&i naopak vzdoruje?

petuje o vzdoruje
ano své zdravjvzdoruje |vzdoruje u vzdoruje uyvzdoruje u
spoluprac| hodre u u vzdoruje U stravoval uzivani uzivani p
uje samo odsavani | inhalace| rehabilitace ni leka doplhika
44% 3% 13% 15% 22% 3% 0% 0%

Matek uvadjicich, Zze di¢ pii 1é¢bé spolupracuje je 44%, zbylych 56% uvadi obtize a

to 22% dti vzoruje a lite spolupracuje ip rehabilitaci, 15% u inhalovani, 13% u

odsavani a 3%ati vzdoruji u stravovani.

Tabulka ¢. 31: (k otazcet. 31)

31. Mluvite spolu s ditem, s rodinou o jeho onemaan,
léche?

ano ne ano s rodinou

74% 5% 21%

74% matek uvadi, ze se snazi stdih o I&bg, onemocani mluvit, 21% hové na toto

téma pedevSim a s rodinou a v 5% nemluiibec na toto téma.

Tabulka ¢. 32: (k otazcet. 32)

32. Kdo vSechno seastnici pomaha pi p&i o nemocného?

matka

otec

matka a oteag

matka, otec a préed

rodina a patelé, ostatn
gitibuzni

—_—

16%

0% | 32%

42%

11%

42% dotazovanych matek uvadi, Ze n& pénemocné déts CF se podili matka, otec a
prarodte, 32% matka a otec, 16% pouze matka a 11% ponodivéar gatelé a ostatni

piibuzni.
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Tabulka €. 33: (k otazcet. 33)

33. Jak se vam daskloubit I&bu v kEZném kazdodennim Ziw Cestovani, Skolka,
Skolni dochazka, zajmowédnnost, pée o jiné @ti v roding, zangstnani?

zatim nemamegnemame |je to nar@né stale je to staly
problémy, problémy, |pifedevSim |je to|narazime |kazdodenni stres
zatim nikamdati se namz casoveho |velmi na a frustrujici
nechodime to skloubit |hlediska narané |problémy |situace

37% 26% 32% 0% 0% 5%

Na otazku, jak zvladaji rodiny skloubittlgu v béZném Zivot odpovida 37% matek, Ze

nemaji problémy, protoZze zatim nikam nechodi, p&%03matek

je to natmé

piedevsim zasoveho hlediska. 26% matek vnima situaci bezpmodléu, dai se jim

vSe skloubit a v 5% matky uvadi, Ze je to stalgdalenni stres a frustrujici situace.

Tabulka €. 34: (k otazcet. 34)

34. Rali by, jste si Bco vzkézat |Iékam, sestram nebo st€gmemocnym a jejich

rodinam?

podtkovani | podtkovan

lékaram  a|i lékaram a vzkazy podékovan
sestram sestram ypodékovan|stiznost |pro ostatn i sestram a
Brn¢ Plzni i CF clubu | Motol rodiny nic lékaim
15% 5% 5% 5% 15% 45% 10%

45% matek na tuto otazku nedlot odpovdét, v 15% vyjadily matky podkovani

lekartam a sestram v B#) 15% se rozhodlo vzkazat rodinam se stapemocnymi

détmi povzbuzeni, dopoteni, 10% poegkovani |ékd@im a sestram, 5% péklovani CF

klubu a 5% matek zminilo stiznost na CF ambularidiotole.
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4.2 Dotaznil®. 2

Tabulka ¢. 1b: (k otazceg. 1b)
1b. Uvel'te vzdalenost do Prahy, kterou absolvujete ppavidelnych kontrolach v CF
ambulanci Motol.

do 20km| do 50km| do 70km| do100km| do 150km| do 170km| do200km| nad 200km
4% 4% 15% 23% 15% 12% 4% 23%

Pouhé 4% dotazovanych rédiuvadi vzdalenost do ambulance CF centra v Pra2®do
km, dalSi 4% uvadi do 50km, do 70km 15%., nad 7@kmM00km je to 23%, do 150km
dojizdi 15% rodin, do 170km 12% rodin a do 200koujso 4 % dotazovanych, nad
200km dojizdi do centra ke kontrolam 23% roditi d CF dotazovanych matek. Pokud
toto shrneme KZemetici, Ze do 100km dojizdi 46% rodin &whi s CF, a 54%
rodici, kteri odpovidali, dojizdi do CF ambulance v Praze yake 100km, picemz

23% vice jak 200km.

Tabulka €. 2b: (k otazcet. 2b)

2b. Jak nartna je pro Vas cesta z mista bydiidt
¢asovém limitu do objednanékiasu? (oznde ¢islem od
1 do 5, picemz 1 je snadna, négobi nam stres a 5 |je
nara:na, velmi stresujici

1 2 3 4 5
12% 15% 57% 12% 4%

Na otazku¢.2b, rodte odpovidali takto: nejvice a to 57 % radipovazuje cestu na

kontrolu do CF centra za obtiznou, 12% za velmo&du a 4% za velmi stresujici,

dalSich 12% za snadnou, a 15% za &idjSi.

77



Tabulka €. 3b: (k otadzceg. 3b)

3b. Stalo se Vam jizakdy, Ze jste se nestihli dostavit do ambulancebjadnanytas?

ne, ano, sestraano, sestra i lékamgéli |ano, sestra neb@ano, sestra a Iék
zatim senebo  lék&| pochopeni a zajimalo jdekar byli | nekomentovali pozdr
tak byli nervézni|zda cesta praila v|negijemni piichod, ani nedali najev
nestalo poradku nic svym chovanim

42% 8% 27% 4% 19%

V tabulce¢.3b jsou uvedeny odpédi na otdzkuw.3b. Na otazku, zda seékdy stalo, Ze
nestihli dostavit na kontrolu v CF centru v Prazetlé na objednanyas, 42% rodii
odpowdélo, Ze se zatim tak nestalo, 8% kaduvedlo, Ze se jim to stalo a sestra i féka
nekomentovali pozdniifthod, ani nedali najevo nic svym chovanim, v 28tak stalo

a sestra i Iékameli pochopeni a zajimalo je, zda cesta gtda v pdadku, 8% rodit
odpovdélo, Zze ano, a , Ze sestra nebo iékgli nervozni a 4% rodh uvadi , ze

personal byl nefjemny.

Tabulka €. 4b: (k otadzcet. 4b)

4b. Komunikuje léka pii navstvé ambulance i s VaSim dfem nebo hov pouze s
Vami?

ano, lekéka|ano, lékéka hovdi s|ne, lekdka je|ne, rozhovor s ditem je
hovai s dittem,|ditétem, pta se ho, jgk/ casove tisni,pouze formalni, jinak v3e
pta se ho, jakzvlada inhalace, lékyjeSi pouzeostatni  ohleddr &by,
zvladad inhalacejak ji a jak se mu vedeyplnény rezimu, vySeteni ieSi pouze
léky, jak ji a jakvhodre k wveku ditte,|dotaznik, nas rodgi

se mu vedezajima ji i EZny Zivot g ostatni se

vhodre k wvéku|zajmy ditte nepta

ditéte

16% 42% 4% 38%

V otazce 4b na otdzku, zda komunikuje EkaCF ambulanci i s ditem a nejen
s rodti 42% rodtu uvedlo, Ze |ékika hovdi i s digtem, pta se ho jak zvlada inhalace,
leky, jak se stravuje a jak se mu vede, viokineku ditte, zajima ji i Bzny Zivot a
zajmy ditte, 16%, rodiu zvolilo odpowd’, ano, Iék&a hovdi s dittem, pta se ho jak
zvlada inhalace, léky, jak se stravuje a jak sevede vhodd k véku ditte, 38% uvadi,

78

—_



Ze rozhovor s ditem je pouze formdlni, jinak vSe ostatni ohkedécby, rezimu,
vySeteni ieSi pouze s rodii a 4% rodéa uvedlo: ne, |ekika je vcasove tisnijfeSi

pouze vyplgny dotaznik, na ostatni se nepta.

Tabulka €. 5b: (k otadzceg. 5b)

5b. Jak vnimé VasSe dihavstvu v Motole v ambulanci CF?

snasi |nerado jezdi nge ve stresyma strach, co ho
dolie, |navstvy do|cestou i zvracicteka (. boji se
nijak se ambulance, algma jiné| odbiru, vyseteni)
netrapi |chape nutnost | neurotické

projevy
61% 31% 0% 8%

V otazce 5b jsem se ptala na to, jak vnima r&ust Motole v ambulanci CF nemocné
dité. 61% rodéu uvadi, Ze doke, nijak se netrapi, 31% ra@di uvedlo, Ze d& nerado
jezdi na tyto kontroly, ale chape nutnost, v 8%idedzvolili odpo¥d’, Zze ma dit
strach, boji se toho, co kteka.

Tabulka €. 6b: (k otazcet. 6b)

6b. Je wekarre CF ambulanceigtojny prostor kd
nakrmit, nakojit di¢?

117

ano ne
31% 69%

Otazkou 6b jsem zji®vala, zda prostor &ekarrg, je podle rodit vhodny a dstojny
pro nakrmenic¢i nakojeni digte. 31% rodit uvedlo, Zze ano, a 69% radi zvolilo

odpovd ne.
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Tabulka ¢. 7b: (k otazceg. 7b)
7b. Jak na Vasisobi prostedicekarny CF ambulance?

chladré | nevhodné prosedi|jako ,prichod’ak teplé veselé privétivé | dostaujici
pro ckti
12% 15% 34% 5%| 7% 15% 12%

Na otazku 7b, jak na rodiny,¢tl pasobi prostdi ¢ekarny CF ambulance, 34%
dotazovanych rodii volilo odpowd ,prachaddk®, 15% rodéa volilo odpowd
nevhodné prostdi pro dti, 12% chladné, 12% dosigici, 15% rodia oznailo
prostedicekarny CF ambulance jakoipstiveé, 7% jako veselé a 5% teplé.

Tabulka ¢. 8b: (k otazcet. 8b)

8b.Trpite depresemi v souvislosti s onemimém ditte

CF?

ne | ano, ale neuzivdmno, uzivam
antidepresiva antidepresiva

50% | 38% 12%

Na otazku, zda dotazovani roditrpi depresemi v souvislosti s onemadnditte CF,

pouze 50% volilo odpasd’ ne, 38% rodia trpi depresemi, ale neuziva antidepresiva a v

12%, rodée uzivaji antidepresiva.

80



5. Diskuse

Jako dtska sestra a studentka jsem se s cystickou fibrdmoohokrat setkala.
Pribéhy nekterych rodin a &i se mi doslova vryly podti. Mnohdy bylo &Zké tu
bolest a trapeni s nimi neprozivat a udrZzovat sfgsionalni odstup. Jde tailvec?
Mnohdy jsem obdivovala, jak seitd s CF zvladaji stouto nemoci poprat, jak umi
realisticky posuzovat a hodnotit tgvzdravotni stav, jak rozuméwysglé jsou dti
s touto nemoci. Ale to, Ze budu s touto nemoci\mij@ kazdoderinse s ni potykat,
jsem netuSila ani v nejmensim. Jak bolestna je raspkusSenost, jaké to je z druhé
strany, kdyz se Vas ,to" tyk4? Tato otdzka mneivooala a stala seiastodem, pro
jsem se rozhodlaénovat svou diplomovou praci pré&wétem s cystickou fibrézou a
jejich rodinam. Pomoci lidem, rodinam &teim s CF, pomoci |ékdm a sestram a
nabidnout jim informace z druhé strany. Jak nemoenyjeho rodina proziva
nedorozunini, jaké to je mit pocit @@vat o nemocné dits nejistotou a s deficitem
informaci, jak ¥Zké je s touto nemoci préstit.

Cilem prace tedy bylo usnadnit zZivot nemocngétem, najit slabiny a chyby,
kterych se dopoustime my sestry jako pomahajicifepey 1ék& a odbornici
s pidruzenych obat, jejichz ambulance pacienti s CF pravidetravstvuji. Upozornit
na skuténosti, které jako zdravotnici nevnimamegeldizime, zapominame nebo si
myslime, Ze jsou nepodstatné. Nabidnout ales@sténe pohled z druhé strany, ze
strany nemocného dfe s CF a jeho rodiny, o$aficimu personalu. Najit odpédi na
otazky: Jak vnimaji &i s CF a jejich rodie pravidelné navéty v Motole? Co by si
piali, co jim chybi, Ize &které &ci zmenit?

Abych respektovala soukromi a neustaly béasem rodin s CF, rozhodla jsem se
oslovit Iékaky CF centra, zda by mi umoznily a pomohlyitSdotaznik k rodinam,
které CF ambulanci naw$tuji. M4 Zzadost spovala v postupném rozdani dotazniku
rodindm, spoléené s ofrankovanou obalkou a zp&té adresou. Tato varianta se
personalu CF ambulance nezdala tsktld, festoze proti dotazniku neémzadné
namitky ani vyhrady. Byla jsem odkazana na pomes |CF klub a dostala jsem i od
lékara z ambulance CF dopafeni. Podala jsem tedy Zadost k CF klubu wersi
dotazniku elektronickou cestou, néhmaw CF klub disponuje s databazi e-mailovych
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adres rodin s CF. Dotaznik byl celyepracovan do elektronické podoby. Pro &edi
velmi jednoduSe zpracovany s velkou nabidkou odioa moznou volbou vlastni
odpowdi. V zawru st&ilo odeslat dotaznik jednim kliknutim a vSechnaaday se mi
zpracovavala naprosto anonyiriJkolem pro CF klub bylo schvéleni této zadosti a
rozeslani hromadného e-mailu. Bohuzel ma zZadost bgimitnuta. Po opakovaném
odvolani jsem ani tak neusp. V obdobi neustalych Zadosti a odvolani do$fted&nu
2014 ke zmin¢ legislativy a dotaznik nemohl byt takto dakesi

Spoléné s vedoucim prace jsme se rozhodli pro f@rsidiplomové prace a zmu
metodiky. Postuph jsem vypracovala nové dotazniky, které bylycemé ke
strukturovanym rozhovém. Rozhodla jsem se pozadat o pomoc, vyzvou v disku
portalu v uzaiené skupiy, ktery sdruzuje nemocné s CF, jejich rodinyratge, kde
jsem samalenem. Tato cesta k ziskani dat se ukazala vhodrmodte mne postupgh
kontaktovali. Okruh dotazovanych, se kterymi jseostppré délala rozhovory, se
rozsfil, predevsim pomoci metody&rové koule.

V diskusi hodnotim vysledky vyzkumu ziskagmiéstrukturovanych rozhovorech,
které byly vedeny na podklagripravenych dotaznik urcenych roditm nemocnych
déti s cystickou fibrézou.

Prvni Seteni:

Vek matek, které byly ochotné zodpakt moje otazky, se pohyboval v rozmezi
mezi 21 — 40 lety.

V otazcec.2 jsem se zajimala o kolikéd v domacnosti rode pe&uji. Touto
otazkou jsem ckita upozornit na to, Ze matky, se kterymi jsem usinita rozhovor, se
doma staraji celkem v 58% j&dt dalSi dig, deéti. Pro kazdou maminku, ktera se snazi
zhostit své role matky zodp&dre, je p&€e a vychova zdravého dié velmi narona.
Paklize péuje o malé a nemocné é&itmusi swj denni rezim zrénit, chod domacnosti
prizptsobit a velmi nelehka uloha §ieka pra¥ ve chvili, kdy je rodina viggenna.
Urcite obtizrgjsi je situace, kdy se ke starSim souroaemcnarodi di¢ s CF. Kdy je

nahle nutné zgmit, pro celou rodinu stavajici rezim, ktery fungbwez omezeni,
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natizeni a hygienickych opani. Vavrova (2006) vystiuje, Ze onemocami CF, velmi
zatzuje nejen samotného nemocného, ale i celou rodmezeni a rigeni, |€ba,
p&e o nemocného, hygienicka ofeati, rezim, neustaly nedostatéksu, to vSe musi
prozivat cela rodina, ¢etne zdravych sourozefic A proto psychologicka a
psychoterapeutickd pé wnovana paciedtm s chronickym onemoeénim, jako je CF,
je vzdy také zarowep&i o ostatntleny rodiny, o cely rodinny systém.

Domnivam se, Zze mnohdy si person@dec neugdomuje, Ze rodina je pod velkym
tlakem, jenz se zvySuje pozadavky na fusettelskou domaci pedoporwované na CF
ambulancich, kde se po nich také Zada mnaiwd wad ramec d&né pée a vychovy
ditéte.

Otazkouwt.3 jsem zjistila, Ze 16% dotazovanych matek dontajpeo dw déti s CF.
P&e o jedno nemocné dife ponerné narana a myslim si, Ze pé o d déti zatZuje
rodinu mnohem vice jakaso, tak psychicky, ale i finameé. Narainost pée o dw
déti s cystickou fibrézou je mnohonasawyssi. O tom jsem naprostégg\wdcena.

V otazcec.4 jsem zji§ovala, kolik let je dtem s CF dotazovanych matek. Kazdé
vékové obdobi nese sva Uskali a rozhodemizemetici, Ze v rkterém obdobi je pé
o dit snazSi, u nemocného toto myslim plati dvojnasdbstBze p& o dti do
jednoho roku je velmi natoa, je dilezité si uedomit, Ze péovat o kojence jediné.
OvSem krmit a neustale dohlizet naéditagiklad devitileté, tedy v dah kdy se
otekava, Ze jiz bude petsSinou samostatné, jsemfegwdcena, Ze je natmgjsi.
Obzvlas¢ pokud nardzi rode, na vzdor a vzpurnost, ktera se objevuje s pucite
nespravedlnosti a odliSnosti a tou je Eré&F.

V otazce:.5 jsem zjigovala, kdy bylo onemoeni diagnostikovano. dkna (2011)
zduraziuje, Ze stanovenicasné diagnézy onemasm je pro l€bu zasadni. Diky
novorozeneckému screeningu je mozrdlewas specificky zagfit — zejména udrzet
funkéni plice a co nejlepsi vyzivu do doby, nez budéskakici genova terapie, ktera je
velkou nadji pro vyl&eni nemoci. Zvysledk Seteni vyplyva, Ze 53% i
dotazovanych matek bylo diagnostikovano prama zaklad novorozeneckého
screeningu z patky, coz si myslim, Ze jsou velmékné vysledky. Pomoci screeningu,
je mozné odhalit i typy CF, které se manifestujpamad nebo atypicky. Vavrova
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(2006) upesiuje, Ze diagnosticka kritéria spigaji v pritomnosti jednoho nebo vice
charakteristickych klinickych ffznaki, rodinné anamnézy, eventudlmpozitivnino
novorozeneckého screeningu plus Vv laboratornimikgau abnormalni funkce
proteinu/genu CTFR nebo in vivo prokdzanou poructnansportu elektrolyit nosnim
epitelem.

Praw screening z paiky je nadje pro dti rozené po roce 2009.

V otadzcet.6 mne zajimalo, zda ma é&is CF dotazované matkygjaké gidruzené
onemockni. Vice jak polovina matek odpékla na otazku, Ze jejich dinema zadné
jiné pridruzené onemoa@mi, coZ je velmi pozitivni. OvSem toto musime zaolnié i
k véku ditte a pré¢ predevSim matky &i do 1 roku tuto moznost volily. DalSi volbou
byly alergie, diabetes mellitus, taktéZz astma bincdle a onemoaini jater. V otazce
jsem uamyslg rozliSila alergie a bronchialni astma, protoZze dereéda onemocmi
vyZaduji v jisttm ohledu jiné naroky nacpé rizika pra¢ pro stavajici onemoéni
CF. Boledovtova (2010) velmi gkné vyswtluje tento rozdil: Alergie je imunologicky
zprostedkovana nezadouci reakce na alergen. Alergenerourimft potraviny jako je:
vejce, pSerina mouka, exotické ovoceckieré druhy zeleniny, lékyésto antibiotika),
roztate, plisg, pyl aj. OvSem bronchialni astma je chronickéédég onemocgni
dychacich cest.

Myslim si, Ze na rode nemocného dite s CF, se s kazdym dalSim onenimém,
byt ,jen* s alergii, kladou dalSi naroky nagnéA to znamena vyssSi zét pro rodinu,
samotného nemocného, aliegevsim pro pwvatele. Ke stavajicimu rezimdilpyvaji
dalSi omezeni, dopatani a néizeni a pibyvaji Iéky. Nagiklad |&ba diabetes mellitus
vyZaduje odliSny zgsob |€by, predevsim kili nutnosti vysoko-kalorické diety nutné u
déti s CF.

V otazce. 7 jsem zjistila, Zze 95%etl s CF dotazovanych matek, neni kolonizovano
Pseudomonédou aeruginoga Burkholderia cepacia. CoZz je fakt, ktery jecitg
ovlivnén vékem, ale také to jistvypovida o dobré oSetvatelské p& rodicu déti s CF.
Matky pii polozeni otazky rozho@dnnevahaly s odpadi, o této problematice jsou
velice dolse informované a znaji rizika a uskali kolonizackteaemi. Déle si myslim,

Ze systém v centrech pro CF, kdy ambulance majnhadi dny pro nekolonizované a
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jiné dny pro kolonizované, napomah&kto vysledkim, protoZze pr&¥, nemocni pro
sebe navzajem mohou byt zdrojem nakazy. VavrovdgR@otvrzuje, ze i bez
jednoznéného ptikazu existenceipnosného kmene zavedlétSina CF centerifsna
hygienicka opaeni Wetné agregace pacieinfpodle mikrobiologického nélezu. Striktni
izolace pacierit piineslaradé center prudké snizeni incidence infekce. Macel©1)9
piipomind, Ze obecnym rizikem pro ziskani infekcprjepacienty s CF vihké prastli.
Pacienta ovSem nelze trvale drzet v pexdit které je zcela prosté P.aeruginosa.
Z vlastni zkuSenosti mohiici, Ze vSudypitomnost této bakterie prakticky neunaje
Zivot bez rizika, pro rode se toto stava ,moi marou“. Presto vSechno si musime
uvédomit my peovatelé, sestry, 1€k Zze tu jde pedevSim o d& které touzi byt
Stastné. Je na kazdém réida pe&ovateli, jak strikt®, se bude vyvarovat rizika nakazy.
Myslim si, Ze na prvnim misty méla byt ¢istota ponicek k inhalaci a rehabilitaci,
dale zakladni hygienické navyky a gagtnit seiinnosti, kde je velka pra¢dodobnost
nakazy, jako nagklad myti tabule ve Skole mokrou houbou, myti rf@dooubékami
apod.

V tematickém okruhu #formovanost jsem v otazee8 zji¥'ovala, jak jsou matky
spokojeny s poskytovanim informaci v CF ambulancitprekvapive 95% matek je
spokojeno s informacemi, které jsou jim poskytnui@F centrech a dost&t@ rozumi
jejich obsahu. S ohledem na dalSi vysledkyfeset v souvisejicich otazkach, jsem
pieswdéena, ze matky sexiiS nezamyslely. #Zejme¢ i proto, Ze nepoc€uji nedostatek
informaci, protoZe jsou schopné si informace dadtled

Na dopiujici otazku¢.9 38% matek odpovida, Ze nepostrada zZadné infermac
OvSem, ostatni matky jiz maji vyhrady,fagiuji, které informace postradajit’ iz
Z oblasti oSébvatelské p&, denniho rezimu nebo rfdgad o planovani rodovstvi.
Maji potrebu se dozdét vice a patebuji, aby jim vice &do naslouchal. Také si
myslim, Ze pdebuji povzbudit, aby se ,nebali” zeptat se na cekol

Rodina by negla mit obavy se sast s\wiit a dotazat se na nejasné otazky tykajici
se poteb a podpory zdravi dte, uvadi Sikorova (2011). OvSem velky problém
vhimam i ze strany persondlu - sester, iiék@dato dopiujici otazka odhalila nesoulad
s pedchozi otédzkou, coZ je nevyvratitelné. Matky byitaly informace a jsem
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pieswdcena, Ze na informovanosti jde zajisté pracovat aoh@énzlepSit. ProtoZze
informovanost je velmi slaba, je velmildzité se na tuto oblast zaiit. Jsem naprosto
pieswdéena, Ze opakované a srozumitelné informace jsoypactenta a jeho rodinu
zékladni patebou.Cim lépe se lidé v situaci orientuji a rozumi jmtlépe se na ni
mohou pipravit a nasled®ji reSit. Mij ndzor se ztotauje s textem, ktery jsekterpala
od Plevové (2010). PiSe, z& pomunikaci s rodinou jeg'¢ba stale myslet na to, Ze jde o
laiky. Mohou byt v nemoctnim prostedi poprvé a nemuseji znat pro zdravotniky
bézné terminy. V pibéhu rozhovoru je nutné &kovat, zda mluvime srozumitelna
nabizet dalSi vysileni. Mnoho lidi patebuje o problému hovid opakovag, mit
moznost se kdmu vratit, ujistit se, Ze vSe spravpochopili. Na zaklag vyzkumu se
uvadi, Ze pacient si po odchodu z ordinace pamgene asi 60% poskytnutych
informaci tykajicich se charakteru onem@&dn ordinovanych lék dalSich kontrol
apod. Myslenkovy blok z ohromeni diagnézou je p@itetny a u zavaznych seni
muze byt vyvolan i prostymigkvapenim. Jindy klient ulpiva na prvnicv kladouci
organiza&ni naroky, pemysli o jejimieSeni a ostatni udaje mu unikaji. A pokud jde o
dit¢ hafe spolupracujici, které takzwapudélalo ostudu®, coz sednem oSdbvanicasto
stava, objevuje se j&Sstud, pocit zahanbeni &tginou i vztek na dét V kazdém
piipadt je pozornost omezena, vStipivost gtimklesa. Vzhledem k uvedenym
skute&nostem musi byt informace zdravotnického persomélmi jasné, pesné.casto

je nutno vyswtlit i véci, které se osatjicimu tymu zdaji byt naprosto saniegneé.
Informace maji byt stitné, v komplikovagjSich gipadech je ieba je opakovat a
vyslovre se ptat, zda je vSe jasné, zda sec¢rodichce je§tna réco zeptat. Myslim si,
Ze k tomu neni co dodat.

V otadzcet. 10 jsem se snazila doplnit informaci o tom, oth&ke@ventuelté matky
déti s CF. Matky postradaji informace od l&ka sester. Vysledky Sini z této otazky
plné koresponduji s otdzkow.9 a potvrzuji zdjem matek o vice informaci. Sestra
zustava dlezitym zdrojem informaci a sami@jme i [éka je divéryhodnou osobou pro
matku nemocného dfe. Myslim, si, Ze jednim z problémje Spatné rozdeni
kompetenci, v tom kdo kohoim a jak dalece bude informovat. Také vnimam problé
v komunikaci mezi sestrou a lé&kan. Informace o pacientovi by sighhsetry a lék#
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tlumatit, obzvlas¢, pokud v ordinaci i navskvé pacienta, sestra v mistnosti neni!
Kelnarova (2014) podotykd, Ze zdravotnické povojargro zdravotnika velmi n&oé,
protoZe jeho prace se odehrava ve zdravotnickémerd. Je to prace s lidmi. V tymu,
méa kazdy zdravotnik svoji roli.tPpé&i o nemocné je wezita tymovéa prace. Ukoly
jednotlivych¢lena v tymu jsou dany, igdem smluvéy, kazdyclen je zéazen na uitou
pozici a podle ni ma kompetence, povinnosti a ze&aost. Nelze podcenit praci
Zzadnéhoclena vtymu. Mezi jednotlivymicleny musi panovat tvéra, loajalita a
piedevsim efektivni komunikace. VSich&lenové tymu musi sledovat dany cil a je
nutné, aby byli pro praci motivovani.

Myslim, si, Ze ktomu vSemu je také za&pbt nezbytnych znalosti a vhodného
profesionalniho chovani zdravotnika, které se takgiji od jeho charakterovych
vlastnosti.

V otazcei.11 jsem po rozhovoru zjistila, Ze matkiepazre vnimajicas vyhrazeny
v ambulanci CF jako dostajici. Pokud se zastavime nad vysledky posledniataZek,
mohu konstatovat, Ze na ambulanci CF — v centqghrodite neni zasadriias, ktery
je jim vénovan, ale co a jak je jim &@no. Naopak jsemipswdcena, Ze navévu v CF
centru se snazi rodiny s pacienty s CF zkratitonaejkratSi dobu. A zde se nabizi dalSi
mozny divod, pr@ se dale rodie nesnazi vyptavat a dazkt se Zddané informace, ale
rackji je pak dohledavaji ndjklad na internetu.

V otazces.12 jsem se dotazovala matek, jak jsou jim infaenposkytovany, zda
v Ustnic¢i v pisemné for Fri rozhovorech a konkrégsich otazkach jsem zjistila, ze
informace, které rode ditte s CF obdrzi v ambulanci, nejsou kompletni, fetgest
nejsou dostupné vysledky z vy&ati apod. Ve zpr@v zaslané postou jsou tyto
informace doplany, ovSem bez vystleni, v odbornych terminech, kterym
matky/rodte nerozumi. Takto podané informace, jsou dle mémonu nedpiné a
naprosto tu schazi &ma vazba. Myslim si, Ze tyto inforkré nedostatky mohou byt
piicinou potizi s dodrzovanim dBy a zvySuji stres ip poskytovani d@inné
oSetovatelske pée.

Druh komunikace o, které havd’levova (2010) by ne#ta na ambulancich pro CF
rozhod chybst. Mluvi o specifické (strukturované) komunikaci arcitou
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naplanovanou naplni. Jde o oblast komunikace, kd§lujpme dilezita fakta,
motivujeme nemocného k dalSi¢hé, pisobime eduka¢ atd. Kelnarova (2009)
vyswtluje jak hovdit o konkrétnim onemoda@ni, I&ebném postupdi IéCivu. Je nutné
pouzit spravny vyraz a dopa@uje poskytnout rodi informace v pisemné podéb
negasgji formou brozury. S pomoci pisemnych materi&i také lépe matka/radli
pripravi otdzky pro zdravotniky. Brozura vSak nesmahmadit komunikaci, pouze ji
zkvalitnit! A Slatter (2004) dodava, jéeba zlepSit zapojeni zdravotnickych odboiinik
v podpde rodtu ve vSech aspektech.

Otazkow.13 jsem zjistila, Ze vSechny matkgrpaji informace i mimo ambulanci a
to zinternetu, z diskusnich poftalod gatel, v knihach. Vysledky této otazky
vypovidaji jistou ,patebnost” informaci. Rode hledaji informace ve vSech moznych
dostupnych zdrojich. Pokud se znovu vratime k odgiow na otazky 8,9,10,11,12,
zjistime, Ze vysledky prokazuji nedostatek informafktivita CF klubu a diskusni
skupina na Facebooku je rozheédmiinosem pro rode a jejich patbu byt
informovani. Samazjme tyto portaly nejsou pouze zdrojem informaci, nelo&konce
nevhodnych informaci a mylnych, jak jsoéktei zdravotnéti pracovnici peswdceni.

Z vlastni zkuSenosti vim, Ze pro nemocné a jejitlzkb jsou zdrojem podpory,
pochopeni a lidstvi. O tom jsem skiné& pireswdcena.

Jednoznmé uréend diagndza dite sice rodia zpaiatku zpisobi velky Sok, ale
alespa je tu Sance popovidat si s lékavyhledat si k danému problému informace v
literature nebo na internetu. deme se také poradit s lidmi, KteaZzivali totéz a jsou
uz o kus dél, napsala z vlastni zkuSenosti Fitarée(@010).

Starkova (2014) vysluje, Ze pra¥ ve snaze maximadnzkvalitnit Zivot nemocnym
détem vzniklo v roce 1992 @hanské sdruzeni Klub nemocnych cystickou fibrosou
Také Vavrova (2006) piSe, zgnnost klubu zahrnuje psychologickou poradnu pro
nemocné a jejich rodiny, zékladni socialni poratlénsa osobni asistenci u
hospitalizovanych nemocnych. Klub #aoa edukéni programy pro rode, vydava
klubovy Zpravodaj, provozuje webové stranky.

Klub a diskusni portaly jsou pro nemocné nephojem informaci, ale také
povzbuzeni a podpory. Kontakt s rodinami, kteréimstgjné nebo podobné starosti,
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prozivaji podobné obavy a mu&Sit podobné situace, mohou inspirovat nemocné a
rodiny s CFiteba i v tom jak s nemoci spokogetit.

Otazkouw:.14 jsem se zajimala, jak radiieSi fipadné obtize mezi kontrolami v CF
centrech. Rode jsou velmi zodpasdni a situacereSi gevazr s lékaem z CF
ambulance telefonicky nebo kontaktuji svého pedidifestoze, rodie vyuzivajicasto
diskusni portaly aj., |lékaa sestra istavaji i nadale Wezitym zdrojem procerpani
informaci a podpory. Proto je nutné sestram i iéka neustale fijpominat, Ze
nezbytnym zakladem pro kvalitni ofmtatelskou pé je vytvoreni vztahu sestra, léka
— dit/rodina.

Détské sestry musi mit ktem a jejich rodinam smysluplny vztah, musiéim
mapovat jejich pdeby a pocity, ale ffitom rozliSovat své vlastni pocity a peby,
udrZzovat si hranice profesionality. Sestra bglanvytvd&et optimalni podminky pro
otewenou komunikaci mezi rodinou, &ém, ji. Otevend komunikace a stasré
profesiondlni odstup umadije seste Wasny zachyt signélpoukazujicich na deficitni
potreby ditte a rodiny, zfraziuje Sikorova (2011)

Moore (2010) uvadi, Ze lékadnes hové o I&b¢ “celého ¢loveéka®, avSak sotasna
piedstavalovécenstvi je stale omezena.

Myslim, si Ze je dleZité, aby i IékH akceptovali svou roli, jako nepostradatelnou
souwast k navazanitaéryhodného vztahu s pacientem a jeho matkou/rodiNmhou
ovlivnit celkovou atmosféru ip 1échbé ditéte, obzvladt chronicky nemocného s
piedpokladem celozivotnihodéni.

V tematickém oddilu domaci o&mtatelska p& — dodrzovani tiebného rezimu v
domacim prosgedi i mimo domov v kazdodennim zig¢gsem konkréta v otazces. 15
zjistila, jaky inhalator nemocni pouZzivaji. Volbahalatoru je samdejme limitovana
pozadavky |ékal a finartnimi moznostmi kazdé konkrétni rodiny. R&alijsou si pla
védomi, Ze inhalétor je Zivotndulezitym pro jejich dti s CF. VSichni dotazovani maji
shahu ditti a solg co nejvice uletit domaci I€bu a maji inhalatdr vice, pro snazsi
pievoz apod. CoZz povaZzuji za idealni. K&lad proto, aby k babce kamcéastji jezdi,

nemuseli neustalefgvazet objemné inhalatory, nebo uz jen proto, e mebulizatar
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jim usnadiuje ciSténi a vysouSeni. Wvodem niize byt i nezvislost ifstroje na
elektrické energii a s tim souvisejici sngdhcestovani.

Je dlezité si uedomit co je cilem inhatai I&by. Cilem je dopravit &inné Iéky
piimo na sliznici dychacich cest pomoci nebuieh gistroja — inhalatoé. Tyto
pristroje néni tekuty I€k na velmi jemnou suspenzi maly&stic, které jsou pak
deponovany virznychéastech dychacich cest a plic. Nemocni s CF inh&ddji |€Ki,
jako jsou antibiotika, bronchodilatai Iéky, mukolytika, DNaza, amilorid, hypertonicka
sul, steroidy, piSe Vavrova (2006)

Otazkowt.16 jsem navazala naquchozi¢.15 a zjistila jsem , Zeé&Sina matek je
s inhalatorem spokojena.chkteré matky maji vyhrady k htnosti, objemnosti ifistroje
nebo k vysoké ceénmembran. VSechny tytoddody vnimam jako opodstatnitelné a do
jisté miry neovlivnitelné.

Otazkow:.17 jsem zjiBovala, kdy di inhaluje. Rodie gistupuji k inhalani l&bé
velice zodpowdre. Inhaluji dle doporéeni |€kde.

Osobr se ztoto#uji s pristupem rodit k inhala&ni 1&bé. Ten velice pkné
koresponduje s panem Vilimovskym (2013) ktery uyatk inhalator je Zivoth
dulezitym pistrojem kazdého pacienta s CF. Zasadflezity je i nacvik spravné
inhalani techniky. Inhalovat je nutné pravidélmekolikrat denrt, pro zajiséni dobré
prichodnosti dychacich cest a vZdy po inhalaci je éyfstroj vydesinfikovat. Kroré
toho, je pro postizenéitezita kvalitni dechova rehabilitace, diky kter@svoji spravny
zpasob dychani.

Otazkouc.18 jsem zjistila, Ze rote se snazi ditzapojit do BZného Zivota a
aktivrejSi dny reSi revazenim inhalatoru nebo maji inhalétorice. Vysledky také
vypovidaji o tom, Ze rode inhal&ni l&bu dodrzuji i za zrménych podminek.
Myslim, Ze to by mohlo byt téZ motivujici pro rogimow diagnostikovanych &i
s CF, kdy pedstava normélniho Zivota s dodrZovaninsebhého rezimu je proén
prakticky nerealna.

Navazujici otazkou. 19 jsem informaci doplnila tim, Ze rédis ¢tmi bud’ pféimo

inhaluji, nebo na & dohlizi. 1 zde vypovidaji vysledky o naprosto zodfminém
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protozZe ta je ovlivéna dechovym vzorem pacienta.

Proto by mil provadni inhalace s nemocnym naé&wizkuseny fyzioterapeut, ktery
také resreé vyswtli prabéh a @ekavany vysledek kazdé inhalace. Spravnou technikou
pomalého hlubokého dychani Ize docilit toho, Z8%fh ¢astic se deponuje v plicich. Je
dulezité, aby nemocny napojeny k nebulizatoru naustkgchal skuten¢ sty a nikoli
nosem a aby rty pe¥rsviraly lehce skousnuty naustek. Inktalatechniku dychani je
tkeba s dtmi nacvitovat nejprve fes masku aifblizné ve wku 2 let i s naustkem.
Edukace éti je zakladem dobré aplikace inh&la &by po cely Zivot, z@raziuje
Vavrova (2009).

Diasledné kazdodenni dohlizeni, pomdc iphalacich, obzvla8tpokud di¢ zcela
nespolupracuje, je pro matku/rédi velmi naréné po psychické strance a také
z hlediskatasu.

Z Setteni vysledk otazky ¢. 20 vyplyva, Ze nejoblib&si pomickou k dechové
rehabilitaci je flutter a trampolina. K dalSim paéckam pati e-flow, mi, RC cornet.
Kontaktni cvéeni uzivaji matky fedevsim malychdi do 1 roku. Pro &i jsou dilezité
mnoha@etné variace, aby ¢6a byla zabaw)si a tim i &inngjSi. Pouzitim vhodného
piibéhu, zneénou poniicky nebo pouZiti dlouho nepouzivané pmky, je zpesenim
kazdodenniho ritualu. Myslim si, Ze takovéény céti vitaji. Dechova rehabilitace je
pii 1é¢bé CF velmi dilezita a navazuje na inhalace.

Cilem dechové fyzioterapie je zlepSit dechobyem, prohloubit vydechovy objem,
vycistit a odhlenit dychaci cesty, zpevnit nadechowgy@echové svalstvo, upravit a
fixovat spravné drzenéha, zvysit nebo udrzet optimalni kapacitu plic, Zety Fipadré
zlepsit celkovou kondici Zaaziuje Hagova (2012)

Proto, je velmi dlezita vhodna motivace dfe, se kterou maji zkuSenosti pav
fyzioterapeuti a matkam/rotlim pii pravidelnych konzultacich pomahajiétd
motivovat a rodie inspiruiji.

Vysledky odpoddi k otazcec.21 vypovidaji o tom, Ze matky skate dodrzuji
lécebny reZim zejménaiipsrovnani vysledk s otdzkow.17 se to potvrzuje. Roth
jsou velmi dobe informovani a § pravidelnych konzultacich ¥p ambulantnich
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kontrolach v CF centru nawduji také oddleni rehabilitace. Fyzioterapeuti rodi
inspiruji a také kontroluji spravnou techniku a@zgb provadni.

Nezbyva nez souhlasit s Hapou (2012) s tim, Ze rehabilitace j@ea¥itou sodasti
komplexni I€by CF. Ma za ukol okyslit organizmus, aby mohl probihat v celéttet
metabolizmus, udrzetlb v co nejlepsi kondici a tim i co nejlepsi kvaliivota.

Otazkouc.22 jsem zjisovala, jak dotazované matky o&gt pomicky k inhalaci,
rehabilitaci nebo odsavanCistota ponicek je pro pacienty s CF velmitlézita.
NejzavazijSimi patogeny dychacich cest jsou P.aerugindaepacia komplex, které
pii chronickém piibéhu infekce fisobi vyznamné poskozovani dychacich cest., uvadi
Povysil (2011).

Z €chto divoda je treba inhalatory dernmyt, dezinfikovat a fedevsSim dokonale
vysusit, nejlépe proudem vzduchu,tak aby v Zadm® jsodasti neastala vihkost
usnadujici rast mikrohi, predevSim P.aeruginosa. Vavrova (2006) dale stige, Ze
pro ¢isténi a dezinfekci inhalatér se doportuje pondgit vyplachnuty gistroj do
dezinfekniho roztoku na 30 minut nebo pokud to vyrobce hgep Ize od
mechanickych n@stot aistény inhalator sterilizovat varem na 5minut, téz
v mikrovinné trouk na 5min. Po dezinfekci jéeba aparat proplachnout nejlépsri
pied pouZzitim pevaenou vodou.

Matky se p#ivé staraji ocistotu vySe zmiegnych ponticek, vyuZzivaji sterilizacéi
dezinfekce. Nkteré matky, ale nezvladaji tuto proceduru a déaijif ¢i sterilizuji
ob¢as. Pomicky vyplachuji a nechavaji je oschnoutdstém a suchém méstUrcité by
bylo vhodné tento postup doplinit o dezinfeicsterilizaci.

V otazcec¢.23 mne zajimalo, jak se matky snazi dodrZzovat dnigky rezim.
Z vysledki je Zejmé, Ze jsou matky dod informované a wdomuji si, véem mize
matku/rodée neni Ukolem utuit pro di€ sterilni prostedi, ale bezpmé, ve kterém
bude moci “normalé’ zit. Kazdy sam za sebe musi &tnzvazit co je pro normalni
Zivot unosné&ii nikoliv a pcitat i s tim, Ze dé jak roste, zéne nav&tvovat Skolska

zarizeni, kdy neni v silach rafii, pak zajistit stejny rezim. V neposledfad je
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dulezité uvdomit si, Ze stejné prasddi jako nemocné dits CF, obyvaji i zdravi
sourozenci a ostatgdienové rodiny.

U «tSiny pacieni s CF je pankreas patologicky &miny. CoZz koresponduje
s vysledky Seeni vztahujici se k otazee24. Zasadnim Zsobem léby pankreatické
insuficience je substituce pankreatickych en@yreon, panzytrat apod.) réstoze se
cast tuki prijatych stravou vsebava i bez by, zZejm¢ diky aktivit lipazy slin a
Zaludeéni ¥av, je malabsorpce tika proteii bez substituce velmi zavazna. Naproti
tomu absorpce sachaiige pankreatickou insuficienci ovligna jen minimals. Lé&ba
acinnou pankreatickou substituci a dieta bohata kg Wwyznamr zlepSuji stav vyZzivy
a nasledai prognézu nemocnych s CF uvadi Vins (2012).

Z vlastni zkuSenosti vim, Ze davkovani enzyendo jisté miry na matce/radch, i
détech. Je to uloha velmi nelehka. Kazdé Spatné dérkose projevi mastnou stolici,
nebo naopak z&cpou, nevolnosti, zvracenim. Kdyieeze v Gvahu, Ze rag hlidaji
doslova kazdou kalorii, fite i to vyvolat pocit frustrace. Rag také musi mit enzymy
neustale p sokg, a na dti s CF neustale dohlizet, aby skireleky uzivaly.

Rkna (2011) vys#tluje, Ze travici 8avy nepracuji dostateé, z potravy nejde
vyuzit vSechny vitaminy a Ziviny, které paisem chybi. To jeiod, pra& déti s CF
uzivaji mnoho a mnoho lékJe dilezité, aby i vitaminy, které jsou v p&omi laické
verejnosti vnimany, jako mérdulezité byly sprava davkovany.

V tabulce:.25 jsou vysledky k otazae25, kterou jsem zjistila, jakétl s CF uzivaji
léky. Z vysledk vyplynulo, Ze matky podavajicttm s CF Iéky dle ordinace nebo na
déti dohlizi. Nekdy také zapomenou.

Opomenuti rozhodmelze povazovat za nezodgdny @istup k I€b¢, ale naopak
ocaiuji, Ze si matky uvdomuiji, Ze se to dte stat. Dlezité je dodrzovat zasady, které
popisuje Prochazkova (2005). Pro vSechtipravky je spoléné, Ze se podavajibem
jidla. Tablety nebo tobolky nesin byt rozkousany. Maji tzv. acidorezistentni Gprav
kterd umo#uje projit pankreatinu neporuierfaludé€énim prostedim, do tenkého

streva, kde se enzymy Zipravku uvohuji.
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| odpovdi na otdzkwt.26 potvrzuji vysledky ziedchozi otazky. Vysledky naprosto
piecily mé atekavani. Je evidentni, Ze rdeidiveruji Iékaam a bez kompromisa
zodpowdre dodrzuiji jejich doporéeni.

Otazkw.27 jsem zvolila pedevSim proto, abychom siddomili, Ze stravovanidi
s CF je dodrzovanim vysoko-kalorické diety, u &tgr teba i u velkych é&i dohled.
Gaskin, 2013 fipomina jak moc dlezita je strava pro nemocné CF. VylepSené
antibiotické rezimy a clearence pli¢igpivaji k lepSimu feziti, ale klEovym faktorem
zvySeni medianu ipziti bylo zavedeni vysoko-kalorické diety s vysomkybsahem
tuku. UdrZzeni dobrého stavu vyzivy mé zcela zasadni viv celkovy pébéh a
progndzu choroby.

Proto musi byt strava kaloricky velmi hodno@manusi obsahovat o 20-40% vice
energie nez strava stéjistarych zdravych vrstevnik Velkym problémem CF di je
v8ak jejich chronické nechutenstvi uvadi, Stark@¢2814). Také, Skalicka (2010)
vyswtluje, Ze denni energetickyifem CF pacienta v dobrém vyzivovém stavu by m
byt podle zavaznosti jeho oneménno 30-50 % vysSi, neZ{nérna dopordeni pro
jeho pohlavi a &k. V piipac infekce, zvySené dechové namahy nebo podvyzivy se
poZadavek zvySuje na 150-200 % doporkeného kalorickéhoifjmu.

Myslim si, Ze pro dif které trpi nechutenstvim, je obzviagutné a velmi dezité,
aby na ®&j bylo dohlizeno, a také se od matky/madocekava, Zze budou ditvhodre
motivovat. To vSak je pro rotk Ukol nelehky. Je to kazdodenni boj, vyZzadujidkére
asili, a trglivost.

Na pedchozi otazké.27, navazuje otazk&28. Diti s CF se stravuji nejen doma,
ale i ve Skolnich jidelnach a restauracich apodlid®opak rozhod® nemaji zcela pod
kontrolou, co dit sni a kolik toho sni.i@sto je wité dulezite, aby se &i stravovaly i
jinde, ochutnali i jinou kuchyni i za cenu, ze mejszcela pod kontrolou. Naprosto
souhlasim se Skalickou (2010), ktera vzkazuje, veltln, aby se z jidla stala hlavni
souast kazdodenniho programu. ®#i potebuje taky hrat a uzit pohyb.¢ktly je
svainka na dtském Histi nebo obd uprosted vyletu mnohem lepsi, nez to samé doma

u stolu. Berte jidlo pokud moZzno jako kazdodennmiméni sodast Zivota vasi rodiny a
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drzte se zdravrozumného fistupu. Vyzivu svého dite ugité nepodcaujte, ale ani z
ni nedtlejte zbyt&né velky problém.

K vysledkim k otazce¢.29 lze tici, Zze potravinové dopky pravidelr® uziva
pievazna vtSina dti s CF.

Jestlize seips zvySenou frekvenci podavani vysoko-kalorickévstra adekvatni
enzymovou substituci netiaudrzet CF pacienta v dobrém vyzivovém stavu,hedné
obohatit jeho jideldiek o specialni dietetickéripravky. Zasadé se jedna o vyZzivu,
kterd je podavana navic, tedy nad to, co pacientomijakého divodu nestai.
Souhlasim s Grofovou (2007), které také konstatigggipravki k popijeni je dnes jiz
skut&né velké mnozstvi, svelkym mnozZstvimiighuti. V okamZiku, kdy je ma
clovek/dite pozivat pravidel®y neni nic lepsSiho nez velky v

K tomu mohuici, Ze ges vSechnyifichug tyto dophky nejsou Zadnou pochoutkou
a |épe chutnaji vychlazené. Také je lepsi, je padpw jidle, aby se ditnezasytilo, a
pak neodmitalo plnohodnotné jidlo. Nesmime zapotitedietetické fipravky jsou
pouze doplkem stravy. Je tedyutezité chué odzkouSet a opaténzaazovat do
jidelnicku. Fi neusgchu, kdy di¢ pripravky odmita, je lepSi nenaléhat a pokus
opakovat s odstupentkolika dni.

Tematicky oddil - postoj nemocnéhastitCF a matky/rode k onemoceni a l&be
se vztahuje k otazkam 30-33.

Jak dit spolupracuje # lécbé jsem zji§ovala otazkow.30. Z vysledk vyplyva, Ze
inhalace a rehabilitace jsou nejvice problematidkévidelné inhalace 2-3krat denn
dit¢ zajisté ob¥zuji. Myslim si, Ze fedevSim proto, Ze je pam Zadano, aby sed
v klidu, dodrzoval spravnou techniku dychani ap@dti chtji travit ¢as hrou a
zabavou. Mslednost a pravidelny rezim,fqupokladam, Ze mohou, tyto projevy
zmirnit. Myslim si, Ze i d& které inhaluje, izeme zabavit n&fklad preditanim z
knizky. Samoiejm¢, Ze odmitani by u WtSich dti souvisi také stim, jak své
onemockni prozivaji.

Wong (2008) si mysli, Ze, v praktick@sti dti spoléhaji na své rotk, a to
piedevSim fi dodrZovani léby doma. Proto, postoje a zdravi radijsou velmi
dulezité, protoZe &i s CF jsou v zavislosti na svych reéfih. Jinymi slovy Izefici,
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pokud jsou dobré vztahy radi- di€, v matéském @ekavani pevazuje nagje, pak i
dit¢ proziva onemoaini lépe.

V otazce¢. 31 jsem se zajimala jak doma matkafkedhovdi s dittem o jeho
onemocgni. Vysledky jsou velmi pozitivni. Obavam se, z#Sina rodéa nevi jak a o
¢em gesre s ctmi hovdit.

Ztotozuji se s nazorem Hmanové (2012) s tim, Ze nemoc znamena peokddime
Zzatze organizmu i z&nénou Zivotni situaci, s niz se musi vyrovnat. Nejeta Uzkost
rodict a dalSich blizkych lidi v prasdi ditte, jejich nalady a postoje, jejich projevy,
zmeény v chovani u¢i ditéti, to vSe se riize neobyejrg silné dittte dotykat. Jeréba
pifipomenout, Ze &i jsou vici takovym zngnam ve svém pro&di individualg razne
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,vnimavé“ a nasledkem toho se jejich reakce mohanit. Také Oaklander (2010)
zduraziuje, Ze pokud jsou ro&k schopni mluvit o svych pocitech ofew, je to pak
snadwjSi i pro dit.

Proto si myslim, Zeétl potiebuji znat pravdu, tlundenou vhoda k jejich wku, a
ikdyZ mozna ne celou, rozhotlnlfive, nez se ji dozvi odé¢koho jiného nebo si ji
n¢kde gectou. Je dlezité s nimi mluvit o onemoeni a pro rodie je nemeéa dulezité
mluvit 0 onemoc#ni s rodinowi préateli.

Odpo¥di na otazkws.32 Ize vyhodnotit velmi pozitivh PrestoZe jsou matky, které
petuji 0 nemocné ditsamy, shodhuvadji pomoc a podporu od prar@édi, manzela,
piibuznych a fatel.

Pé&e o dit s CF je stresujici, a to ma velky vliv na hlavnpg®sovatele, rodiovsky
vztah i sourozence. Rodina pak funguje steégko postizené dit Rodiovstvi ditte
s chronickym onemoenim nese temeno odpasdnosti. Jak se vyrovnat s osobni
zmeénou identity? Nejastji pouzivanou strategii zvladani situace je hled@dpory u
ostatnich, vetrg oSetovatelskych profesion&l uddva Hodgkinson (2002)

Na otdzku¢.33 jak se dd rodindm skloubit 1&bu v EZném Zivo¥, matky
odpovidaji pozitive a smierg. Vnimaji I&bu predevsim jako neustaly nedostatelsu.
Vysledky z tohoto Séeni charakterizuje velice¢pné Hodkova (2015) jako aktivni,

optimisticky gistup k onemoai a ugitou bojovnost v dobrém smyslu toho slova.
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Osobn jsem geswdcena, Zze bez pozitivniho smysSleni a &jadby bylo prakticky
nemozné prozivat’astny zivot.

Otazkac. 34 byla vloZzena do dotazniku, aby kedineéli moznost vyjadit, co
v dotazniku nebylo. Necela polovina matek na tuézku nechla odpowdét. Ostatni
matky vyjadily podékovani lék&im a sestram, vzkézali také ostatnim rodinam s CF

povzbuzeni, dale pekovani CF klubu a stiznost na CF Motol.

Druhé Seteni:

V tabulce¢.1b jsou velmicitelné vysledky k otazce, kterou jsem se dotazowala
vzdalenost do Prahy, kterou absolvujfi pravidelnych kontrolach do CF ambulance
v Motole, z mista bydligtrodiny s CF. Shrneme-li ziskana datajzemeftici, Zze do
100km dojizdi mé# jak polovina rodin s&mi s CF, ostatni rode, ktgi odpovidali,
dojizdi do CF ambulance v Praze vice jak 100kitem? ¢tvrtina vice jak 200km.
Jsem peswdcena, Ze pravidelné kontrolytll ze vzdalegSich mist, jsou pro rodiny
velmi nar@éné a rodinu jest vice zatZzuji s¢imz nepimo koresponduji vysledky
k otazcet.2 kde rodie odpovidali, Ze cestu do CF centra povazuji \epsjm pipad
za obtiznouRedenim by mohly byt nové modely sdilenéegé

Na nové modely sdilené @ upozoiiuje Doull (2012) a vysitluje stale
preferovasjSi model sdilené gé, kdy pacient je iigvazrie v p&i oblastni nemocnice,
ale zarova ma istup k tymu odbornikv CF centru. Existuje celéada teoretickych
vyhod sdilené p#. Pacienti jsou sledovani na mdjsbbvykle v mensi nemocnici a v
dusledku toho mnohem méntasto dochazi kipruSeni kontaktu pro dita rodiny
v kazdodennim zivét Pro mensSi kliniky by riziko iZové infekce rdlo byt mensi, nez
ve WEtSi klinice. Hlavnimi nevyhodami sdilenégeée mozna nizsi kvalita pé a ta by
mohla vést k horSim vysledin [&by.

Myslim si, Ze sdilenou $iéby mohlo do jisté miry suplovat nové regiondlrir C
centrum vCeskych Budjovicich, které by nabizelo stejné sluzby aip@ko dalsi
regionalni centra pro CF v B¥nPlzni, Ostray, Olomouci. Pedpokladam, Ze pro

rodiny s @¢tmi s CF z oblasti Jik@ského kraje, by tato varianta mohla byt vitand.
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Gregory (1994) si mysli, Ze pro rodiny, ktéig daleko od CF centra by mohlo byt
motivujici kdyby ngli snazsi pistup k péi s vysSi arovni, na kterou maji narok.

V tabulcet.3b jsou uvedeny odpédi na otazkue.3b, ve které jsem se ptala, zda se
nékdy stalo rodig s CF, Ze se nestihli dostavit na kontrolu v CRicen Praze Motole
na objednanyas. BohuZel i takové situace nastévaji, podporijeejvozita, nedostatek
personalu a charakteristické rysy personalu.

Naprosto souhlasim s textem, ktery publikoDaull (2012): Stres z pravidelnych
navstv z CF center, by nikdy nefhbyt podcéovan, nebo je pravdpodobné, Ze se
stres bude ztSovat, obzvlast pokud je kontrola doprovazena namahavou cestou na
kliniku.

Se fizenim CF center saqdpoklada lepsi vysledekéldy a tudiz i lepSi progndza
pro CF. Nelze také od#&p kompletni a intenzivni odbornou ¢ ktera je prav
v centrech pro CF poskytovandigomina Gregory (1994).

V tabulce 4b na otazku zda komunikuje EkaCF ambulance i s diem a nejen
s rodgi, jsem zjistila nedostatky. Nejsou zcela alarniyjade jis€ dle mého nazoru
varovné. Je nutné, aby profesionalni zdravotniak@ p nemocnédi byla podmigna
spolupraci rodii se zdravotniky, zejména u velmi malyahic cti vazre nemocnych.

Plevova (2010) upoztuje, Ze komunikace s diem a jeho rodi vyZaduje velkou
davku trglivosti, daslednosti, ufimnosti, lidskosti a schopnosti naslouchat, ale i
profesionalni vystupovani. Pro komunikaci s nemoerdi€tem plati dvojnasoli ze
je ttreba naslouchat nejen sluchem, ale i zrakem a \déstem.

Rada bych zminila i Fitznerovou (2010) kter@vi o tom, Ze je @leZit4 pozitivni
komunikace a zajem lékanejen o d& ikdyz o to jde samdejmeé predevsim, ale i o
situaci maminky. Rozhodnnikdy neskodi slovo povzbuzeni, ze strany téksngérem
k mamince nebo rodiim ditte.

Také si myslim, Ze fp oSetovani dtskych paciernt miZeme:ukazovat uzné
podrety, k ditti hovarit, povzbuzovat ho Kinnosti, ktera je v jeho moznostech, zajimat
se o jeho osobnigei (hratky, knizky, hudbu, kterou poslouchd), jak uvadi Sakova
(2011).
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V otazce 5 jsem se ptala na to, jak vnima wausv ambulanci CF v Motole dits
CF. Myslim, Ze dti zvladaji celou situaci s podporou rédliadekvats k celé situaci.
Takeé je velmi dlezity predchozi zazitek z ambulance.

Plevova (2010) fipomina, Ze komunikace stdkym pacientem je vzdy velmi
specifickd. Aby di#t spolupracovalo, je nutnd efektivni komunikace zeany
zdravotnického personalu. Z pohledu odedtelstvi je ieba znat zvlastnosti a
okolnosti, které komunikaci sstskym pacientem modifikuji, fpadré podporuji nebo
omezuji.

S tim nemohu, nez souhlasit. Pokud je navgx&ny vztah di¢te se sestroui
|ékarem, pak si myslim, Ze s podporou &idditt mize zvladat navévy v CF centru
bez \&tSich obtizi.

Otazkou 6b jsem zjidvala, zda prostor &ekarré je podle rodit vhodny a dstojny
pro nakrmenic¢i nakojeni di¢te. Z vlastni zkuSenosti vim, Ze ambulanmkarnu
v pravém slova smyslu nema. Na chédudy se prochazi do jinyctasti dtského
pavilonu, jsou umishy sedaky a nasinky. Samotna ambulance skytakalik
¢ekacich ordinaci, ale pokud jsou obsazewméa se na chodb Tento prostor je dle
mého nazoru naprosto nevyhovuijici. Postradam ptibalovaci pult proéli a tak jsou
rodiny nuceny &i piebalit na Zidlich. O prosdi vhodném pro krmerti kojeni zde
jist¢ nemizeme mluvit ibec. Pokud vezmeme v Gvatasovou prodlevu v ambulanci
a to, Ze jsou rodiny unavené pékalika hodinach cesty, pak je nutné na tento fakt
upozornit.

Z vysledk Seteni k otazce 7b lzéici, Ze rodte nevnimajicekarnu pozitiva,
pokud se ocekarrt da \vibec hovait. Velmi casto byla zvolena negativni
charakteristika.

Dti v nemocnici travicas v prosedi, které byva z hygienickychiodbdi malo
pestré. Samankova (2011) si mysli, Ze proto jenvemyslupiné podporovatizna
hnuti napomahajici zlepSovani presli dtskych nemocnic, ma to nejen esteticky, ale i
vyrazny psychologicky vyznam. d se v takovych nemocnicich citi Iépe a maji
moznost zdraySiho vyvoje navzdory nemoci. Zagéii vybaveni odéeni, Upravy
prostedi, hr&ek odpovidajicich &ku apod. je wtSi Ukol, ktery je vazany na
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ekonomické moznosti Faeni. Pesto jsem feswdéena, Ze je nutné na tuto skiriest
upozornit, a ¥fim, Ze je mozna naprava.

Otazkouc. 8 jsem zjigovala, zda dotazovani r@ei trpi depresemi v souvislosti
s onemoc#éni ditte CF. KdyZ se zamyslime hlagjb tak pokud se narodi nemocnéedit
do rodiny, n&ni se roditim nejen Zivotni perspektiva, ale i jejich dosavaldodnoty.
Neustaly boj s CF, natoa oSeabvatelska p& a I€ba CF s frustrujicimi vysledky je
velmi vycerpavajici. Neni proto ojedile, Ze se rode potykaji s psychickymi
problémy, s dusevnim onemaorim.

Wong (2008) konstatoval, Ze cysticka fibréza g¢hronické, Zivot ohrozujici
onemocgni. Zvladani sta¥v nadtje a zoufalstvi jsou hybné sily toho, prockteri
rodice a dti zvladaji onemocni lépe a jini hire. Matéské @ekavani toho Kemu
dojde v budoucnosti die, zda vice f@vazuje nagle ¢i zoufalstvi. Rodie ctti s CF se
snazi se zvladat stresové situace a to vyZaduie vili, a proto jsou také vystaveni
riziku vzniku duSevnich probléim

Souhlasim i s Plevovou (2010), ktera vitge shodné mySlenky s mym
pieswdéenim a osobnimi zkuSenostmi. Mluvi o tom, Ze neri¢te je pro rodie
samotné zé&¥ovou situaci. Nemoc svého&lé a s ni spojené bolesti svélyprozivaji,
interpretuji, hodnoti. Jde-li o vaznou nemoc, saadice by potebovali pomoc. A
k ttmto zasazenym rotlim se di¢ obraci o pomoc, zdravotnici je Zadaji, abytdit
pomohli, a véejnost od rodia téz ceka, Zze budou svému éit pIin¢ napomocni. To
mize u rodkl vyvolavat t3i zatz. Ukol dostat roli socialni opory je pro roei
nesnadny. Zdravotnici bydin rodi¢am pri pInéni této role dinné pomahat.

Na zakladl analyzy celé prace motici, Zze poskytovani informaci na ambulanci
CF v Praze Motole je velmi Spatné. Matky postradajormace v mnohaiznych
oblastech. Také si myslim, Ze je velmile¥ité se zawtit na podavani informaci
v pisemné forra Dotazovana matka 2, z prvnihoigei, uvedla mimo dotaznikJsem
zmatena a nevim, co mandlat, kdyz bez fedchoziho upozoeni ve zpraw ctu, Ze

priste bude CT. Nevim pédre co to je a co se bude po néas chtit, nebo zda nmitm d
privézt na lano jako na sono a ptoviastre to CT bude mit?'Matka dostala informaci
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v pisemné form bez gedchoziho vysstleni, nevi jak mé s touto informaci nalozit, co ji
tato informace sfluje — zhorSil se zdravotni stav, pronusi vySeteni absolvovat?
Neuplnost takové zpravy je dle mého nazoru z&igica naprosto alarmuijici.

Plevova (2010) Zdaziuje, Ze sestra a Iékausi nejprve podroknpripravit rodice
na vySeteni a pak jim dat ndvod, jak maji informovatdfiokud si peji nebo musi dit
na vyseteni @ipravit sami.

Vysledky tohoto S&tni swd¢i o Spatné komunikaci mezi r@dia personalem
odborné ambulance pro CF. Stefak si myslim, Ze komunikace mezi léka sestrami
postrada ufitou navaznost a to se negatiwdrazi ve vtahu sestra, |ékamatka/rodi.

Je nutné si wdomit, Ze rodie vnimaji a oaguji pozitivré sestry nebo |éka, pokud
naslouchaji jim roaiam i diteti, zapojuji rodte do oSdbvatelské p& o di€, maji
zajem o starost a blaho &# i rodiny, @i oSetovani ditte jsou citlivé, komunikuji
s nim i s rodinou a vykonavaji individualizovandgetovatelskou p&. Jako nedilnou
soudst kvalitni oSébvatelské p&e povazZuji rodie zejména pozitivni vztah mezi
sestrou a détem/rodinou, zdraziuje Sikorova (2011)

Také vychovl vzdlavaci misobeni ma v oSilivatelstvi nezastupitelny vyznam,
protoZe Zivot a zdravi se praveadi mezi zakladni a nejvyznawjgi hodnotycloveéka,
dophiuje Kuberova (2010)

Informovanost matek/rafli je presto na velmi dobré udrovni. A tady se ukazuje
nezastupitelna role sdruzeni a diskusnich pogrtdhnohdy podagovana, kde
matky/rodée ziskavaji pdebné informace o onemasri, doméaci oSébvatelske pé& a
o0 postupech v ke, Dophuji si zde informace, které jim byly poskytnuty ¥C
ambulanci neuplné a v nedostaté mfe. Informace zde ro¢iim poskytuji odbornici,
ale pedevSim rodie ctti s CF.

Vavrova (2006) uvadi, Ze zkuSenosti, ktem@dahou rodie sdlit, jsou skuteng Zité,
autentické, a tak v jistém smyslu nenahraditelngtaBPovana matka 9 z prvniho i&sti
mimo dotaznikiekla: ,A proto se tu (na diskusnim portalu) mame, abychsim
pomahali, poradili, abychom se tu spolu zasmathggrece na jedné lodi!"

V Seteni zamndfeném na domaci odevatelskou pé jsem zjistila, Ze matky, rote
pristupuji k l&bé velmi zodpo¥dné a poskytuji dtem oSabvatelskou p& na vysoké
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arovni. S velkou nagi bojuji s onemocknim. Navzdory namnosti a velkému
psychickému tlaku vSe zvladaji na vybornou. Jakdiaveotazovana matka 5 z prvniho
Seteni mimo dotaznik;N ¢kdy je to vaz# k zblazeni, je to stale dokola. Najklad,
kdyZ syn inhaluje, musim dohliZet a neustéle hatpaovat - dychej, dychej, ale miluji
ho a chci, aby Zil a udiam proto vSechno co je v mych silach.”

Hemanova (2012) dopuje, nemoc déte je pro rodie samotné z&fovou situaci.
Jde-li o vaznou nemoc, sami réeliby potebovali pomoc. Nemoc nepostihuje jenom
jednotlivé organy, ale i celou osobnasoveka. | di€ si svou nemoc wdomuje a
proziva.

Z dophujiciho Seteni vyplynulo, Ze pravidelné kontroly v CF centri?raze Motole
jsou pro rodiny narné a stresujici. A je velmiatezité, aby tento fakt nebyl opomijen.
Prostedi ¢ekarny je nevyhovujici a je nutné na tuto skotst dale upozornit.
Opakovag se potvrzuji komunikai nedostatky.

Dotazovana matka 1 z druhéhoré&et mimo dotaznikiekla: , Jednou jsme na
kontrolu prjeli Uplné vycerpani, cesta byla natma, byla zacpa. Jeli jsme i s malou
sestrou nemocného brasky s CF, kojim ji - jepiivie 5 nésiai, byla hladova a nedha
jsem kam ji aspona chvilku polozit, kde ji/ebalit, a sestra na nas hned vybafla - no
to je dost a mate uz hotové antropo a spiro?otge mi breet.”

Ptam se, kam se vytratil lidskyigtup, komplexnost, holisticka filosofie? Toto
naprosto necitlivé chovani v CF centru povaZzujihzaby nedostatek. Kam se tal
celistvé vnimani nemocného&é a jeho rodiny?

Ripomaime si slova Mastiliakové (2010): Holisticka a$etatelskd p& vyzaduje
orientaci na dlo i psychiku. To znamena, Ze bere v uvahu j&leshé, tak
psychosocialni péebycloveka. Je dlezité, aby sestry chapaly podstatu psycho-socialni
interakce a p@valy o celéh@loveéka, wetns jeho nejblizSich ve zdravi i nemoci.

V ambulanci, ktera sodef’uje dti s vaznym chronickym onemogmim, je velmi
dulezité, aby sestra byla profesionalni — ovladalaodaproblematiku, interpersonalni
komunikaci a byla technicky z¥pa. Aby undla respektovat &ského pacienta,
ocekavani jeho rod, blizkych osob, ki¢ o néj pecuji a snazit se minimalizovat
negativni vlivy nemocriniho prostedi na psychiku dite a jeho rodie.
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6. Zavér

Cilem prace bylo zjistit Urosiedomaci pée v oblasti — dodrZzovani débnych
doporieni, pée o dychaci cesty (inhalace, rehabilitace), stramgvhygienicky rezim
a individualni pistup k ditti s cystickou fibrézou. Dale, jak je zajéa oSetovatelska
p&e o dit s cystickou fibrozou v domacnosti. Jaka je infovarwost rodie ditte
s cystickou fibrézou o onemo&mi CF a o oSébvatelské pé& a jak jsou rodie dsti
s cystickou fibrézou spokojeni s ambulantnimi vi&eimi v centrech pro CF.

Rednétem vyzkumu bylo, zjistit Urovea moznosti domaci pé a Urové kontaktu
rodict déti s cystickou fibrézou s CF centry. Objektem bybygliny s @tmi, které trpi
cystickou fibrozou.

Qekavali jsme, Ze tato prace odhalidasgjSi problémy oSébvatelské p& u diti
a rodin s CF a poskytne ofigfcimu personalu nahled na doméci fsedtelskou pé&
ze strany déte, rodiny s CF. Vysledky budou vyuZzity prodalnska sdruzeni, které
soustedi rodiny dti trpicich CF. Diplomova prace bude slouzit jakodklad a
podricujici informace k zalozeni CF centraCeskych Budjovicich, které budou
poskytnuty pediatrické kontie.

Vysledky prace vykazuji velmi dobrou Orévedomaci oSéovatelské pée
poskytované rodi, kteri peiuji o své dti s CF. Také si myslim, Ze ragi si zaslouzi
pochvalu a velké patovani, nebd jejich odhodlani, pevnaile, vira a laska k diti je
pienasi pes gekazky, které jim toto onemoéni jejich ditte klade do Zivota. iino
profesiondl®d petuji o své nemocné & a tim zajifuji nadji na jejich lepsi
budoucnost. Usnadiji tim také praci Iék@m a sestram, kiese o dti s cystickou
fibrézou staraji, ki je I&i a pomahaji jim dychat a Zit. Rodik oSetovatelské p&
pristupuji velmi zodposdneé a komplexs.

Velmi dobrd drove oSetovatelské domaci pé také souvisi s dobrou
informovanosti matek, rodli. OvSem zde sehravaji nezastupitelnou roli sdrupemi
CF a diskusni portaly, neb@raw zde rodée diti s CFcerpaji informace, které se jim
nedostavaji pr&vpii ambulantnich kontrolach v centrech CF od téka sester, anebo
jsou rodEi vnimany jako nedostatré.
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Protoze sestry a lékajsou nepostradatelni fip spravné edukaci domaci
oSetovatelské p& o dti s CF, je velmi dlezité a zasadni na tyto nedostatky
upozornit.

S vysledky Sééni budou sezndmena sdruzeni pro CF, nejen abyatoupla na
nedostatky, ale také proto, aby se lidemiikpeacuji ve sdruZzenich dostalo informaci o
tom, jak velmi prosgsna je jejich prace, a aby ve stié@nosti i nadale pokemvali.
Lékaraim a sestram,ips sdruzeni budou poskytnuty informace a vysledkgey které
jim umozni nahled na celou situaci ze strany ner@banci jeho rodiny a budou
upozorrgni na nedostatky v komunikaci a nedosta&einformovanosti rodin agtskych
pacienti s CF.

Pravidelné kontroly v CF centrech jsoa prdiny velmi naréné a stresuijici, jak
vyplyva z vysledk prace. ivodem je velka vzdalenost mista bydiidtodiny a
nemocného ditem s CF, namnmost vySeateni, nemocrini prostedi. Redevsim
prostedi ¢ekarny je nevyhovujici, nepohodiné a ne zcela vopo nemocné &
trpici CF a pro jejich rodiny unavené po ndm® cest. Je velmi nutné na tuto
skute&nost dale upozornit jak sdruzeni tak i personal dghter. Pediatrické kome
budou gedloZeny podklady ke vzniku nového centra pro CFeskych Budjovicich.

Spoluprace mezi raflipecujicimi o diti s cystickou fibrézou a personalem CF center
je pro komplexni a individualni peo ditt s CF velmi dlezita. Rodiny dti s CF musi
byt povaZzovany za soéast tymu, ale f@sto je nutné k nimifstupovat velmi empaticky,
trpelive, odbor a nezapominat, Ze jsou to laici a milujici tednemocného dite.

Veéiim, Ze vysledky nejsoututazem o nedostatku kvalitniho a profesionalniho
piistupu sester a |ékig jako spiSe o jejich nédomosti. Jsem pipreswdcena, Ze
piedloZzenim vysledk prace personalu CF ambulance dojde k napi@ely systém p@&

se propoji a ve vysledku bude spokojeny paciedineo
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Priloha 1

Dotaznik €. 1 - otazky k rozhovoru

Otazky pro rodié¢e déti s cystickou fibrézou

Identifika &ni udaje:

1. Kolik je Vam let?

a) 20 leta mén d) 41-50 let
b) 21 -30 let e) 1BOa vice
c) 31-40 let

2. Kolik mate déti?
a) jedno cit
b) dw d) vice

3. Kolik déti, které, mate v p&i, m& diagnostikovano CF?
a) jedno di

b) dw deti

c) tH déti

4. Kolik let je nyni VaSemu di&ti s CF?
a) 0-1rok e) 11-14

b) 2-3roky f) 15-18

c) 4-6 let

d) 7-10 let

5. Kdy bylo onemocréni cystickou fibr6zou u vasSeho dite diagnostikovano?
a) jiz v novorozeneckém obdobi na zakladreeningu z patky

b) jiz v novorozeneckém obdobi na zaki&dmplikaci nap. mekoniovy illeus
c) do 1 roku Zivota dit

d) od 1 - do 5 let Zivota die

e) od 6 — do 10 let Zivota die

f) od 11 — do 15 let Zivota die

g) od 16 let a vice

6. Ma Vase dit piidruzené néjaké jiné onemocréni k CF, jaké?

a) alergie.................. d) dnikové kameny g)nema zadné
b) diabetes mellitus BEMMOCRKNI jater
c) astma bronchiale mgji
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7. VasSe di€ je ¢ neni kolonizovano (Pseudomonas aeruginosa nebo Burkholderia
cepaciay

a) neni kolonizovano

b) je kolonizovano

A)Informovanost

8. Je Vam, vzdy poskytnuto dostatek informaci, abyjste porozuméli tomu co se po
Vas a Vasem diti chcevysSeteni, ptibeh 1écby aj..)

a)ano

b)ne

9. Jaké informace postradate?

a)ol&beé .......... aa) jak podavat léky
bb) jak inhalovat
cc) jak rehabilitav
dd) jiné

b) jak cerpat ponicky

C) jak cestovat — @& o nemocného na cestach

d) vyswtleni divodi vySeteni

e) priprava ped vySetenim

f) jiné

g)nepostradam informace

10. Od koho postradate informace?
a) od lékae

b) od sestry

c) jiného personalu

d) nepostradam

11. Jak vnimate¢as vyhrazeny pro vasi konzultaci u oSétjiciho |ekaire?
a) dostaujici

b) nedostaujici

c) uvitali bychom o trochu via&asu

12. Jsou vam s#élené informace také poskytovany v pisemné for&?
a) ano, pisemni ustre

b) ne, pouze Us#n

C) ustre, pisemg obdrzime zpravu postou

13. Snazite séerpat informace z jinych zdroji nez od Iék&e?
a) ne
b) ano ....... aa) internet

bb) knihy

cc) z diskusnich pottal
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dd) odigtel

14. Jak konzultujete, reSite problémy a (ipadné dotazy v obdobi mezi
kontrolami?

a) n¢eSim jeekam do dalSi navsty

b) kontaktuji telefonicky ambulanci-léka, sestru

c) hledam odpax’ na diskusnich portalech

d) snazime se zvladnout situaci sami

e)kontaktuji svého pediatra

B)Domaci oSekovatelska pé€e — dodrzovani I€ebného rezimu v domacim
prostiedi i mimo domov v kazdodennim Zivat

15. Jaky tip inhalatoru méte?
a) PARI boy

b) PARI master

c) e-flow rapid

16. Jste s inhalatorem spokojeni ?
a)ano
b)ne

17. Jakéasto inhalujete?

a) rano a véer

b) rano, odpoledne a &er

c) podle doporteni Iék&e a k tomu dle zdravotniho stavu

18. Kde inhalujete?

a) pouze doma

b) prevazime inhalator dle peby

c) mame dva inhalétory, ideme inhalovat i v adgt feSime, tak lépe akti¢jsi dny,
cestovani

19. Jak kazdoden® probih& inhalace?
a) inhalujeme spotmé s dittem

b) di& inhaluje samo, pouze dohlizime
c) kazdy den je jiny.....

20. Pouzivate djaké pomicky k rehabilitaci?
a) flutter

b) cornet

c) e-flow

d) mi

e) trampolina

f) jiné
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g) pouze kontaktni c¥eni

21. Jak¢asto rehabilitujete?
a) rdno a véer po inhalaci
b) po kazdé inhalaci

c) dle poteby

d) moc necudime

e) spiSe nepravideain

22. Jak se starate o poiicky k inhalaci, rehabilitaci, odsavani?

a) po kazdém pouziti je vymyvame a 1x dedazinfikujeme nebo sterilizujeme
b) po kazdém pouZiti je vymyvame a dezinfikujenminu zatas

c¢) nedezinfikuji, ale sterilizujeme (mikrovina titoa, vyvaujeme apod.)

d) vymyvam a dezinfikuji jednou z&s

e) po kazdé inhalaci vymyvame a hned sterilizujeme

23. Jak peéujete o domaci prostedi a hygienu diéte i mimo domov?
a) prolévame odpady kazdy den chlérem

b) ¢asto uklizim

c) zalévame ktiny bez gitomnosti di¢te

d) varujeme se stojaté vody a vihko v domacngside

24. Co uziva vaSe détza Iéky?

a) pankreatické substituce — kreon, panzytrat
b) vitaminy

c) inzulin

d) ursosan, ursofalk

e) jiné 1éky

25. Jak a kdy podavate léky?

a) vzdy gesre dle dopordeni Iékae

b) vyjime:né zapomeneme

c) dit je uziva samo, @las se zeptame

d) di€ se snazi je uzivat samo, ale stale dohlizime

26. Myslite si, Ze jste dsledniéi naopak benevolentni k dodrZzovani l&y?
a) urit¢ jsme disledni, I€ébu dodrzujemeigsre

b) snazime se bytidledni, ale &kdy to nevyjde, otas opomeneme

c) nejsme dsledni

27. Na co dohlizite v oblasti stravovani u vaSehat&te?
a) na velikost porce, kterou &&ni

b) na to aby jidlo bylo vysoko-kalorické

c) aby di& dojidalo porce

d) aby jedlo pravidekhaspa 5x deng
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e) aby u jidla uzivalo Iéky

28. Kde se stravuje vasSe dif

a) pouze doma, na cesty matippavené domaci jidlo
b) ve Skolni jidela

c) domai jinde

29. UZiva réjaké potravinové dopliky? (Nutridrink, Fresubin, Fantomal ap)
a) ano, pravidekn

b) ne

C) ano, obas

C)Postoj nemocného ditte CF a rodic¢e (pa&ovatele) k onemoc#ini a l&bé

30. Spolupracuje vaSe dé pri [€¢bé? V ¢em je Sikovné€i naopak vzdoruje?
a) ano spolupracuje
b) p&uje o své zdravi hodrsamo
c) nespolupracuje, vzdoruje u:
aa) adani
bb) atace
cc) abllitace
dd)astovani
ee)w#ii 1€k
ffluaivi potravinovych dopka

31. Mluvite spolu s diétem, s rodinou o jeho onemocéni, l&cbé?
a) ano
b) ne

32. Kdo vSechno sedastni ¢ pomaha pri péci o nemocného?
a) matka

b) otec

c) matka a otec

d) matka, otec a praragh

e) rodina a fatelé, ostatniifouzni

33. Jak se vam d# skloubit [é¢bu v bézném kazdodennim Zzivot? Cestovani,
Skolka, Skolni dochazka, zajmov&innost, p&e o jiné i v rodin &, zaméstnani?

a) zatim nemame problémy, zatim nikam nechodime

b) nemame problémy, tiase nam to skloubit

b) je to naréné gedevsim Zasového hlediska

b) je to velmi naréné

c) stale nardzime na problémy

d) je to staly kazdodenni stres a frustrujici sieua
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34. Fali by, jste si néco vzkazat Iékdam, sestram nebo steji nemocnym a jejich
rodindm?

Zdroj: vlastni
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Priloha 2
Dotaznik é. 2

1. Uval’te vzdalenost do Prahy, kterou absolvujete, ifp pravidelnych kontrolach v
CF ambulanci Motol.

a) do 20km

b) do 50km

c) do 70km

d) do 100km

e) do 150km

f) do 170km

g) do 200km

h) nad 200km

2. Jak narotné je pro Vas cesta z mista bydligtv ¢asovém limitu do objednaného
¢asu? (ozné&te ¢islem od 1 do 5, picemz 1 je snadna, nefessobi nam stres a 5 je
naroéna, velmi stresujici)

3. Stalo se Vam jiz gkdy, Ze jste se nestihli dostavit do ambulance nabdnany
cas?

a) ne, zatim se tak nestalo

b) ano, sestra nebo I&kayli nervozni

c) ano, setra i Iékan¢li pochopeni a zajimalo je, zda cesta gtda v pdadku

d) ano, sestra nebo l&dayli negijemni

e) ano, sestra a lékanekomentovali pozdniifchod, ani nedali najevo nic svym
chovanim

4. Komunikuje Iékar pri ndvstévé ambulance i s VaSim diftem nebo hovdi pouze
s vVami?

a) ano, lékia hovdi s dittem, pta se ho, jak zvlada inhalace, 1éky, jakjakase mu
vede vhodi k veku ditte

b) ano, Iék&ka hovdi s dittem, pta se ho, jak zvlada inhalace, 1éky, jakjgkase mu
vede vhodi k veku ditte, zajima ji i Bzny Zivot a zajmy déte

c) ne, Iék#ka je véasoveé tisnifeSi pouze vypkny dotaznik, na ostatni se nepta

d) ne, rozhovor s ditem je pouze formalni, jinak vSe ostatni ohkeditby, rezimu,
vySetenitesSi pouze s rodi

5. Jak vnim& VasSe di navs&vu v Motole v ambulanci CF?
a) snasi daie, nijak se netrapi

b) nerado jezdi na n&¥sty do ambulance, ale chape nutnost
C) je ve stresu, cestou i zvraci, ma jiné neurétigiojevy

d) ma strach, co hieka (fF. boji se odbra, vySeteni
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6. Je véekarné CF ambulance distojny prostor, kde Ize nakrmit, nakoijit dité?
a) ano
b) ne

7. Jak na Vés misobi pros¥ediéekarny CF ambulance?
a) chladné

b) nevhodné prostdi pro ati

c) jako ,prachod’ak

d) teplé

e) veselé

f) privétivé

g) dost&ujici

8. Trpite depresemi v souvislosti s onemoénim ditéte?
a) ne

b) ano, ale neuzivam antidepresiva
C) ano, uZivam antidepresiva

Zdroj: vlastni
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Priloha 3
Poslani a¢innosti sdruzeni
Poslanim Klubu je zlepSovani kvality Zivota nemadmycystickou fibrézou a dale zvySovani
informovanosti véejnosti o tomto onemoeni.
Naplreni tohoto poslani dosahujeme nasledujiciimhostmi:Poskytovani nemocnym CF, jejich
rodindm a blizkym inform&iho servisu tykajici se vSech aspethemoceini CF.

. Poskytovani nemocnym CF, jejich rodindm a blizkyotrgbné psychosocialni podpory
prostednictvim nabidky sociélnich sluzeb.

. Podporovani vzajemné spoluprace nemocnych CFhjepdin a blizkych seleny
tymi CF center \Ceské republice.

. Medializovani problematiky onemosmi cysticka fibr6za. Seznamovani odborné i
laické veejnosti s existenci tohoto onemeéon s jeho projevy aidledky, jakoZ i s mozZnostmi
lécby.

. Chréareni opravenych zajni nemocnych CF, jejich rodin a blizkych a vystupdvan
jménem nemocnych CF naiefnosti.

. Zajistovani finaknich prostedki na aktivity Klubu a na realizaci jeho projékt
prostednictvim fundraisingu. Radani véejné sbirky ve proggh nemocnych CF.

. Dotovani vybaveni pétbného pro nemocné CF a pro jednotliva CF centteské
republice. Podporovani dalSich mozZnosti, které magm CF zkvalitni 1&bu.

. Finareni podporovani rodin nemocnych CF s nizkyitijrpy.

. Zajiseni finartni pomoci v pipacs, bude-li nutné fistoupit u CF nemocnéhoCeské
republiky k transplantaci v zahr&hi piipadrg kryti ndkladi pro doprovod nemocného do
zahranti.

. Podporovani projektzangienych na zdokonalenidéy a diagnostiky CF a vathvani
odborniki, kteti se problematice CReruji.

. Podporovani mezinarodni spoluprace se zatmémi partnery a fenaseni ziskanych

poznatk: do ¢innosti Klubu.

Zdroj: SMIDOVA, Kamila. (2009). CF klub. Poslan&mnosti sdruzeni. [online]. 2009
[cit. 2009-04-004]. Dostupné z: http://www.cfklublabrika/30-O-Klubu-nemocnych-

CF-Stanovy-vyrocni-zpravy-a-dokumenty/index.html)
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Priloha 4

Schematické znazor#ni dédiénosti cystické fibrézy

NepostiZzeny e e NepostiZzeny
prenasec prenasec
otec matka

R
Nepostizeny Nepostizeny Postizeny
Sance 1:4 prenasec Sance 1:4

Sance 2 : 4

Zdroj: http://www.wikiskripta.eu/index.php/Soubogs§tic2cz.jpg
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Priloha 5

Inhalator je pro nemocné Zivotre dilezity

Zdroj: Klub CF. Dostupné z: http://www.novinky.cefra/zdravi/265254-cysticka-

fibroza-neviditelna-nemoc-na-kterou-se-umira.html
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Priloha 6
Pali¢kovité prsty

Zdroj: CREW, Bec. (2015). Scientists create ‘mimngs’ to fight cystic fibrosis.
[online]. 2015 [cit. 2015-03-20]. Dostupné z: httpww.sciencealert.com/scientists-
create-mini-lungs-to-fight-
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