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Abstrakt

Cysticka fibroza je onemocnéni postihujici travici a dychaci systém. Predev§im
postihuje jeden z nejdilezitéjsich Zivotnich organi a to plice. VyfeSenim tohoto
problému by byla transplantace plic, ktera s sebou nese dal$i rezimova opatieni.

Jednad se o autozomalné recesivni genetické onemocnéni. Charakteristickym
znakem pro cystickou fibrozu je husty hlen v plicich, ktery se musi dostat z plic ven.
Lidé s touto diagndézou nemaji ptiznivé vyhlidky na kvalitu Zivota. Samotny jedinec
a celd rodina se musi hodné pfizptsobit této zakeiné nemoci. Tato nemoc neni
vylécitelna, ale s pokrokem védy je 1éCitelna. Lécba zahrnuje poctivé prijimani 1€k,
pankreatickych enzymu, antibiotik, vitamint, dodrZzovani spravné Zivotospravy,
intenzivni inhalace, rehabilitace, pravidelné kontroly u l¢kate atd. Jedinec postizeny
touto nemoci se mize dozit dospélosti, coz diive nebylo mozné. Ke zhorSeni stavu
Clovéka s cystickou fibrozou ptispiva fada dalSich nemoci, jako je Diabetes mellitus,
osteopordza, hepatopatie atd.

Dité od ran¢ho détstvi musi byt vedeno ke spravnému piistupu k 1é¢bé a musi
Si zaCit uvédomovat, co by jeho nemoc zhorSovalo. S postupem casu, kdy z ditéte
se stane dospély jedinec tak si tyto sounalezitosti bere do Zivota, kde by méla fungovat
podpora ze strany partnera. Poté by méli spole¢né zvazit, zda mit rodinu a vse co s tim
souvisi. VétSina muzi s cystickou fibrézou trpi neprichodnosti vyvodu, pfiCinou je
husty hlen a tak spermie nemohou projit do vajicka a oplodnit ho. Pfirozenou cestou
muze mit dité jen malé procento muzti. VétSiné muza je doporu¢ovan v obdobi puberty
odbér spermii a ulozeni ve spermobance

Tato bakalafska prace nese nazev Mukoviscidoza a tskali Zivota pacientii s touto
diagnézou a je zpracovana Cisté¢ jen na teoretickém podkladé. Hlavni zdroj pro
zpracovani prace predstavovaly primarni zdroje, tj. odborné publikace Cceskych
i zahrani¢nich autort.. Cilem préace je pfedstavit tskali souvisejici s touto diagnozou od
samotného zrodu nemoci. Bakalafska prace je rozdé&lena na tfi ¢asti, kdy v prvni ¢asti
prace je predstavena samotna nemoc, jeji klinické piiznaky, lé¢ba a diagnostika

poskozenych systému. Podrobné je rozepsana diagnostika tohoto onemocnéni



prostfednictvim potniho testu. Ve druhé casti je nastinéna problematika cysticka
fibrozy, jeji nasledky na prakticky zivot jedince od détstvi az po dospélost. Je zde
Zmapovana problematika souvisejici s nastupem do skoly, kdy dité si musi hlidat ptijem
enzymu samostatné, V téchto ptipadech by se uplatnila ve Skolstvi komunitni sestra.
Dale moznost ditéte mit individualni plan, coz ale mize mit za nasledek vyclenéni
ditéte z kolektivu. Dité s cystickou fibrozou se nemiize tcastnit vSech mimoskolnich
aktivit, jako je plavecky vycvik, letni tabory v pfirodé a koupani ve stojaté vodeé.
V obdobi dospivani je pro daného jedince navstéva diskoték a baril rizikova z divodu
zakouteného prostiedi.

Ve tieti ¢asti je zminéna socialni problematika. Je vyzdvihnuta financni pomoc,
protoze lécba této nemoci je drahou zéleZitosti. Poté jsou popsany jednotlivé finanéni
ptispévky od statu dle platnych zékont, 0 které si mize nemocny nebo rodi¢ ditcte
s cystickou fibrozou zazadat. Velkou pomoc nabizi Klub CF, a to nejen finan¢ni, ale
i poradenstvi a psychologickou podporu. Nemocny jedinec musi byt v Klubu CF
zaregistrovan.

Dil¢im zamérem je zaméfit se na nejnoveéjsi pokrok v diagnostice cystické
fibrozy, kterym je nova metoda potniho testu. Spolu s inhalacemi je dulezité dodrzovani
piijmu travicich enzymui ptfed kazdym jidlem. Nejvétsi duraz je pii 1é¢bé kladen na
respiracni fyzioterapii a 1é€ebnou télesnou vychovu.

K ziskéni informaci o této nemoci jsou Cerpany prevazné odborné publikace,
¢lankti Z odbornych Casopisti a také oficialni webové stranky organizace sdruzujici
zasazené jedince.

Bakalatskd prace si za hlavni cil stanovi ziskat komplexni informace o této
nemoci, vcetné uskali zivota pacientil stouto diagnézou. K dosazeni hlavniho cile
vyznamné prispéji diléi cile. Jednim z dil¢ich cill je pfedstavit nemoc od samotného
zakladu az po jeji rozvoj hlavné z hlediska diagnostiky. Dalsim dil¢im cilem pti psani
této prace je zmapovat problematiku této nemoci a poskytnout vefejnosti informace

a roding, které se narodilo takto nemocné dit¢.



Z hlediska metodiky jsou v praci vyuzity metody explanace, syntézy a indukce.
Tyto metody spocivaji v souhrnu a kombinaci sesbiranych primarnich informacich
a jsou zaméiené na logickou rekonstrukci vysvétleni a pochopeni daného tématu.

Pozoruhodné je, jak ze sttedoveké diagnostiky z oliznuti ¢ela matky svého ditéte
vzrostla véda, ktera se do roku 2015 vyvinula a predpoklada se, Ze se stale bude rozvijet

a zlepSovat.

Klic¢ova slova: cysticka fibroza, dit€, genetika, mukoviscidoza, oSetfovatelstvi, sestra.



Abstract

Cystic fibrosis is a disease that affects the digestive and respiratory systems. It
primarily affects one of the most vital organs which are lungs.

It is an autosomal recessive genetic disorder. The hallmark of cystic fibrosis is
a thick mucus in the lungs, which must get out of the lungs. People with this diagnosis
have no favorable prospects for quality life. The individual and his family have a lot to
adapt to with this insidious disease. This disease is not curable, but thanks to the
progress of science it is treatable. The treatment includes a proper acceptance of
medications, pancreatic enzymes, antibiotics, vitamins, respect proper diet, intense
inhalations, rehabilitation, periodic check-ups at the doctor, etc. The individual afflicted
with the disease can live to adulthood, which was not possible before. A number of
other diseases such as diabetes mellitus, osteoporosis and hepatopathy contributes to
deterioration of a condition of a human with cystic fibrosis.

Since its very childhood the child has to be led to a proper attitude to treatment
and be aware of what can worsen his illness. Over the time, when the child becomes an
adult it takes those life habits to its partnership where there should exist a support from
the partner. Afterwards, they should both consider whether to have a family and
everything that goes with it. Most men with cystic fibrosis have a blocked transport of
sperm with thick mucus so sperm cannot pass through the egg and fertilize it. Only
a small percentage of men can have a baby the natural way. Most men are
recommended during puberty sperm collection and storage in the vault sperm.

The name of the thesis is Mucoviscidosis and Pitfalls of Life of Patients with
this Diagnosis and is processed purely on a theoretical basis. The main source for the
work is the primary sources, i.e. professional publications of Czech and foreign authors.
The aim of this work is to obtain comprehensive information about the disease,
including the difficulties of life of patients with this diagnosis. The thesis is divided in
three parts, the first part introduces the illness itself, its clinical symptoms, treatment
and diagnosis of damaged systems. Diagnosis of the disease through sweat test is

detailed described. The second part outlined the problems which cystic fibrosis has on



an individual's life, from childhood to adulthood. There are identified issues related to
entering the school for the first time where the child must watch the income of enzymes
all by himself and in those cases community nurses should be applied in the educational
institutions. Furthermore, the possibility of a child to have an individual plan, but that
could lead to a separation of the child from the group. A child with cystic fibrosis
cannot participate in all extracurricular activities such as swimming lessons, summer
camps, trips and swimming in stagnant water. In the period of adolescence it is risky for
the individual to visit discos and bars because of the smoky environment.

The third part mentions the social issues. Financial assistance is emphasised, as
the treatment of this disease is expensive. The following topic deals with the
descriptions of individual financial contributions from the state that a parent of a child
with cystic fibrosis, according to the law, can apply for. A great help, not only
a financial one, offers Klub CF where the individual must be registered.

The partial goal was to focus on the latest advances in the diagnosis of cystic
fibrosis, which is a new method of sweat test. It is important to receive digestives
enzymes before each meal along with inhalations. The greatest emphasis is placed on
the treatment of respiratory physiotherapy and therapeutic physical training.

The information about the disease was obtained mostly from specialized
publications, articles from professional journals, as well as the official website of
organization of the affected individual.

The main goal of bachelor thesis was to get a comprehensive information about
the disease including the difficulties of life of patients with this diagnosis. As a help to
achieve the main objective significantly contribute sub-goals. Partial aim is to introduce
the disease itself from its beginnings to its development, especially in terms of
diagnosis. Another objective in writing this work was to explore the issue of this disease
and provide informatik to the public and the family with a sick child.

In terms of methodology, methods of explanation, synthesis and induction are
used in the work. These methods are based on collection and combination of primary
information and are aimed at the logical reconstruction of explanation and

understanding of the topic.



An interesting fact is that from the medieval diagnostics that were based on
licking the head of a child by his mother has in 2015 developed a new science that is

expected to continue its development and improvement.

Keywords: cystic fibrosis, child, genetics, mucoviscidosis, nurse, nursing.
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Seznam pouzitych zkratek

AMK aminokyseliny

ATB antibiotika

CF cysticka fibroza

CFRD cukrovka vazana na cystickou fibréza
CFTR cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
CPX cyklopentyl-di-propyl-xynthine

CB Ceské Budgjovice

CR Ceska republika

DGD dechova gymnastika dynamicka

DGM dechova gymnastika mobiliza¢ni

DGS dechova gymnastika staticka

FEV1 maximalni mnozstvi vydechnuté za jednu vtefinu
FN fakultni nemocnice

IRT immunoreaktivni tripsinogen

I V. intravendzni podani

LTV lécebna télesna vychova

OzP osoby zdravotné postizené

ORL otorinolaryngologie

P/K Pacient/Klient

PEG perkutanni endoskopicka gastrostomie
PEJ perkutanni endoskopicka jejunostomie
PZK periferni Zilni katétr

RFT respiraéni fyzioterapie

RTG rentgen

UTP uridintrifosfat

ZTP zdravotné télesné postizeny
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Uvod

Predkladana bakalaiska prace je zaméfena na chronické autozomalné recesivni
dédi¢né onemocnéni cysticka fibréza. Bakalaiska prace popisuje tuto nemoc, véetné
jejich klinickych piiznakt, diagnostiky a 1éby. Dale je zde nastinéna problematika
nemoci, jak zasahuje a jakym zpilisobem ovliviiuje zivot Clovéka. V praci jsou dale
zminéna psychickd a socialni témata lidi stimto onemocnénim. Uvedené téma je
zvoleno predevsim kviili zajmu autorky o tuto problematiku.

Tato nemoc nelze vyléCit a provazi jedince a po cely jeho Zivot. Nemoc
ovliviiuje nejen nemocného, ale i celou jeho rodinu. Rodi¢e musi naucit dité s cystickou
fibrozou spravnému rezimu, naucit ho co smi a co naopak nesmi. Mnohdy je nezbytné,
aby podstoupilo rtizné pobyty v nemocnicich, kde je obzvlasté dilezita hospitalizace
rodie s ditétem. Stejné jako s kteroukoliv jinou chronickou nemoci, tak
i s cystickou fibrézou se musi ¢lovek naucit zit a szit se s ni. Po cely Zivot vSak bojuje
proti ni, a vtomto piipadé je bohuzel pfedem dané, kdo z nich vyhraje. Piesto vSak
existuji prostfedky a moznosti, pomoci kterych Ize nasledky nemoci zbrzdit. V¢asné
stanoveni diagnozy a presné dodrzovani 1écebnych postupli poskytuji jedinci a jeho
rodin€ nadé&ji na prodlouzeni Zivota a zlepSeni jeho kvality.

V prvni ¢asti prace je dokumentovana historie cystické fibrozy, jeji klinické
piiznaky, diagnostika a léCba. Jsou zde popsany druhy respiracnich fyzioterapii,
pohybové cviky a inhalace, které pfispivaji ke snadnéjSimu odstranovani hlenu z plic.

Nasledn¢ ve druhé ¢asti je popsano uskali pacienti/klientd S timto onemocnénim
V jejich soukromém zivoté. Je popsana oSetiovatelska péce v souvislosti s hospitalizaci
P/K. Je zde nastinéna problematika v souvislosti s dochazkou do $kolnich zafizeni, ktera
jsou pro dité ohrozujici, protoze by mélo minimalné pftijit do kontaktu s infekcemi
a bakteriemi. Toho Ize dosahnout velmi tézce, bakterie a viry jsou vSude kolem nas. Lze
tomu piispét cestou individualniho planu ve skole, ale stimto opatfenim mohou
souviset psychické problémy u ditéte, jako je odlouceni ditéte z kolektivu

a neucast na nékterych mimoskolnich aktivitach, jako je navstéva plaveckého bazént.
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Dale je rozebrana problematika jedinct s Cystickou fibrozou v souvislosti se zakladanim
rodiny a s cestovanim.

V ramci posledni ¢asti je zminéna finan¢ni stranka této nemoci, protoze samotna
1écba je finanéné narocnd. Bude zde demonstrovana nabidka finan¢ni pomoci od Klubu
Cystické fibrozy a pomoc od statu dle zakont.

Cilem bakalatské prace je komplexné ziskat informace o cystické fibroze vcetné
uskali pacientl s touto diagndzou. K dosazeni hlavniho cile vyznamné ptispéji dil¢i cile.
Jednim z dil¢ich cilti bude predstavit cystickou fibrézu od samotného zakladu az po jeji
rozvoj hlavné z hlediska diagnostiky, dale pfi psani této prace bylo zmapovat
problematiku této nemoci a poskytnout vefejnosti informace.

Z hlediska metodiky jsou v praci vyuzity metody explanace, syntézy a indukce.
Tyto metody spocivaji v souhrnu a kombinaci sesbiranych primdrnich informacich

a jsou zaméiené na logickou rekonstrukci vysvétleni a pochopeni daného tématu.
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Cil

Cilem této bakalaiské prace bylo ziskat komplexni informace o mukoviscidoze
véetné uskali zivota pacientil s touto diagnézou na zakladé teoretickych poznatkt. Dale
zmapovat problematiku této nemoci a odhalit uskali pacienta/klienta s touto diagnézou
vV bézném zivoté. Je zde nastinéno souziti ¢loveka s chronickou chorobou, kterou ma od
narozeni €1 ran€¢ho détstvi. Z této prace se mizeme dozveédét o kofenech a vyvoji
nemoci, sledovat postupny rozvoj této choroby at’ uz v nazvu, v diagnostice, v 1écbé
a postupném prodlouZeni Zivota s touto diagndézou. Pro tuto teoretickou bakalarskou
praci byly zvoleny metody explanace, syntézy a indukce.

Tato prace je zalozena na shrnuti prostudovanych materialdi a dana
srozumitelnou formou do jednoho celku. Prace je doplnéna i o novinky v diagnostice.
Uplatnéni by mohla najit u zdjemcti o toto onemocnéni, pacientl s touto diagnézou

a jejim rodinam a dale pak zdravotnickému personalu v rdmci roz$iteni svych znalosti.
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Metodika

Pro tuto teoretickou bakalafskou praci byly zvoleny metody explanace, syntézy
a indukce. Po prostudovani odborné literatury o problematice Cystické fibrozy bude
vytvofen souhrn vSech informaci a demonstrovano, co tato nemoc postihuje, obnasi
a narusuje. Prace je zaméfena na uskali zivota s touto diagnozou, kde je vidét jaké
problémy maji lidé s cystickou fibrézou Vv praktickém Zzivoté od détstvi az do jejich
smrti.

K vyhledavani zdroji o této nemoci slouzil internetovy portal medvik. V ceské
literatuie jsou knihy o této problematice starSiho vydani. Ze soucasné doby pochdzeji
¢lanky v ceskych Casopisech. Cennym zdrojem poznatki se staly ¢lanky zejména
z asopisi Ceskoslovenska pediatrie, Interni medicina pro praxi, Postgradualni
medicina, Florence a Détské 1ékarstvi. Vyznamnymi zdroji pfi sbéru dat pftispély
publikace psané v anglickém jazyce napf. od autort J. Chumbleyho, D.M. Oresteina
a J.Powella. Vzhledem k tomu, ze v zahraniCi je tato problematika déle znama, vénuji ji
zahrani¢ni autofi vét$i pozornost. Z internetovych stran K této praci ptispély predevsim
piiruc¢ky o cystické fibroze a informace o finanéni pomoci Klubu cystické fibrozy na
oficialnich webovych strankach. V praci jsou informace z provedenych vyzkumu napf.
o ucincich novych 1ékti ad. Vyznamnym piinosem pro ukéazku jednotlivé poloh pro
autogenni drenaz a polohovani byla publikace od Sedlakové a Smolikové. Nejvétsi
a soucasnou prukopnici tohoto onemocnéni v Ceském I¢karstvi je doc. MUDr. Véra
Vavrova, DrSc., kterd se zaslouzila o masivni rozvoj metod 1écby nejen této nemoci.
Podilela se na zaloZeni Centra pro nemocné s cystickou fibrézou ve Fakultni Nemocnici
Motol.

K vyhleddvani zdroji byla pouzita klicova slova cysticka fibr6za, mukovisciddza,
slan¢ déti, autozomalné recesivni genetické onemocnéni a sestra.

V oblasti nového typu diagnostiky CF sbéru potu byly zdrojem informace od

stani¢ni sestry Klojdové, Détského oddéleni, Nemocnice Ceské Budgjovice, a.s.
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1. Cysticka fibroza

Cysticka fibréza (dale jen CF) neboli mukoviscidéza je genetické onemocnéni,
které postihuje dychaci a travici systém. Jedna se o dosud nevylécitelnou nemoc

(Vavrova, Balas¢akova, Bartosova a kol., 2009).

1.1 Vyskyt cystické fibrozy

V Ceské republice (dale jen CR) se ro¢né narodi pfiblizné 33 déti s CF.
Diagnostikovany jsou pouze 2/3 znich a zbyla 1/3 nemocnych zije pod jinymi
diagnozami, jako jsou chronicky zanét pridusek, sinobronchialni syndrom', nosni
polypoza®, celiakie, opakované zanéty slinivky b¥isni a muzska neplodnost. AZ 60 %
P/K , kterym byla diagndéza CF stanovena véas, se mohou dozit zralé dospélosti
(Volfova, Volf, 2003; Vavrova, 2006).

Udaje o ¢etnosti vyskytu CF se lii. ,, Obecné se uddava vyskyt jednoho ditéte na
2500 — 4500 novorozencu “ (Vavrova, 2006 s. 19). Hrodek, Vavtinec (2002) uvadi, ze v
CR se ro&né narodi s timto onemocnénim 35 — 45 déti. Vyskyt CF pfipada na jedno dité
z 2500 - 3000 narozenych dé€ti a na jedno dit€ z 17 000 narozenych afroamerickych déti
(Leifer, 2004). V evropskych zemich je toto onemocnéni mnohem castéjsi nez
v ostatnich zemich. V CR byla molekularné genetickymi metodami, pied zavedenim
novorozeneckého screeningu, udavana incidence 1:2736. Po zavedeni novorozeneckého
screeningu v roce 2009 se tato hodnota vyrazné snizila. Z toho vyplyva, ze kazdy
26. jedinec je zdravym, ale zaroven nosi¢em tohoto onemocnéni a kazdé
676. manzelstvi mize byt partnerstvim dvou nosicd, ti maji 25 % riziko, Ze budou mit
nemocné déti s CF (Vavrova, 2009). Dle nejnové&jsiho dostupného zdroje z listopadu

2014 bylo v registru CF v CR evidovano 576 Zijicich pacientt (Fila, 2014).

1
Sinobronchialni syndrom: ,, Vyskytuje se u opakovanych zanéni pridusek “ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 404).

2
Nosni polypéza: ,, Zbytnéni nosni sliznice “ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 354).
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1.2 Historie cystické fibrozy

Vertejnosti jsou znamy dokumenty ze stfedoveku, které vypovidaji o CF. Dr.
Busch z Rostocku se vénoval povéram, které vypravély o zacarovanych détech a jejich
slaném potu. O CF se dozvidame z lidovych pisni, které pochazi ze sedmnactého stoleti,
ve kterych se zpiva o ditéti a jeho slaném potu. Z pisni vypovida, ze dité je oCarované
a brzy zemfte. Slanost déti se vysvétlovala nadmérnym pocenim a Spatnou hygienou.
Znamé jsou také piib&hy o matkach, které svym détem olizovaly ¢elo, aby zjistili, jestli
jsou slané. Ve dvacatém stoleti byl vefejnosti znam dalsi piiznak a to nepriichodnost
sttev u novorozenct (Vavrova, 2006).

Kayserova (2014) zminuje Svycarského pediatra G. Fonconiho, ktery v roce
1936 jako prvni popsal klinické ptiznaky CF. Prvni, kdo CF popsal jako celek, byla
americka lékarka Dorothy Andersen v roce 1938. V roce 1945 byl S. Farber prvni,
ktery pojmenoval tuto nemoc jako mukoviscidozu a piisel na skutecnost, ze v plicich
a slinivce bfisni U pacienta/klienta (dale jen P/K) stimto onemocnénim je piitomen
hlen. Pivodni nazev CF zn¢l cysticka fibroza slinivky bfisni. Doktorka Anderson
upozornila na to, Ze nemoc muze byt dédicna a zaslouzila se o zacatek uzivani enzymu.
Ve svété byla poprvé rozpoznana CF u zZijiciho ditéte na zakladé vysSetieni duodenalni
Stavy a priznakii respiraéniho ustroji. Tento pacient se dozil jedenacti let oproti
ostatnim détem, které zemiely okolo prvniho roku Zivota. Lékati z USA v roce 1952
zkoumali v obdobi veder déti s CF, které upadaly kvili vedru do Soku. Pfisli na to, Ze
déti ztraci potem soli a zacali pot vySetfovat. Zjistili, Ze pot déti s CF obsahuje 5x vice
soli nez pot zdravého jedince. V roce 1989 byl odhalen piivodce vzniku onemocnéni,
kterym byl gen cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (dale jen CFTR).
Tim vznikla teorie, ze CF je mozné léCit tzv. genovou terapii (Vavrova, 2006, Vavrova,
Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009; Powel, 2009).

Ditlezitym pokrokem v historii CF byl objev potni anomadlie. V dobé¢, kdy
neexistovala klimatizace, postizeni jedinci ve velkych vedrech trpéli dehydrataci
a ob&hovym Sokem (Vavrova, Balas¢akova, Bartosova a kol., 2009).

Mihal, Bardon, Hejnar (2002) uvadi, ze Paul di Sant’Agnese zjistil zvySenou

hladinu Cl ~ v potu v roce 1953. Agnese se svymi kolegy studoval pot nemocnych CF.
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Zjistili, ze se tyto déti nepoti vic nez zdravé, ale jejich pot obsahuje vice soli. ,, Smrti ze
Soku lze zabranit rychlou intravenozni rehydrataci a upravou slozeni elektrolytii
i objemu extracelularni tekutiny. Objev vysoké koncentrace soli, predevsim chloridii
v potu mel velky vyznam pro diagnostiku“ (Vavrova, 2006, s. 18). Po tomto zjisténi
se zacala CF diagnostikovat i u nemocnych s normalni funkci pankreatu. Pro praxi
potniho testu byla pfinosnd prace o potni anomalii od Gibsona a Cooka., ktefi
vypracovali metodu o stimulaci potnich 714z pilokarpinovou iontoforézou. V potu bylo
mozné zjistit koncentraci chloridii a vznikl tzv. potni test, ktery se vice nez 40 let
vyuzival pro diagnostiku CF (Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009).

Do CR pronikly zminky o CF v roce 1946, 0 coz se zaslouzili Svejcar, BeneSova
a Hostik. Prvni P/K v CR s CF byl diagnostikovan na II. détské klinice ve Fakultni
Nemocnici (dale jen FN) Motol v Praze. Informace a nazory na Iécbu tohoto
onemocnéni se ze svéta do CR dostavaly se znaénym zpozdénim. Do roku 1960
se onemocnéni diagnostikovalo vyhradné u kojencti diky laboratornimu vySetfeni
duodendlni $tavy, nedostatku pankreatickych enzyma a mikroskopickému vySetfeni
stolice. Az po roce 1960 se zacalo s vysetfovanim chloridi v potu. Od té doby zacal
piibyvat pocet diagnostikovanych nemocnych i mezi star§imi jedinci. Po roce 1989
se zacala tvofit specializovana centra pro lécbu CF. Tim se zlepSila dostupnost lékii,
piipravkt podptrnych pro enteralni vyzivu a Skala novych antibiotik (dale jen ATB). V
roce 1990 vzniklo sdruzeni rodi¢i a pratel nemocnych CF a v roce 1992 byl zalozen

Klub nemocnych CF (Vavrova, 2006).

1.3 Definice a nazev cystické fibrozy

Rada autort,, kteii CF popisuji, ji definuji odli§ng, ale v jadru nemoci se shoduji.
Vavrova, Bala$¢akova, BartoSova a kol. (2009, s. 9) uvadéji: ,,CF je jednim
Z nejcastéjsich vrozenych dédicnych onemocnéni. Je to nemoc chronickd, v soucasné
dobé dosud nevylécitelna, ale lécitelna. Hodek, Vaviinec (2002, s. 220) charakterizuji
CF jako: ,, CF je multisystémové geneticky podminéné onemocnéni, které se v klasické
formé projevuje chronickym onemocnenim dychacich cest, insuficienci zevni sekrece
pankreatu, vysokou koncentraci elektrolytii v potu a obstruktivni azoospermii.” Horky

(2003, s. 153, 154) definici o CF dopliuje tdajem o jejim vyskytu a o podilu CF na
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sterilitu muzii. Déle ji definuje jako: ,, CF je dédicné onemocneni s vyskytem 1:2500 -
1:3500 zive narozenych, které se projevuje chronickym postizenim dychacich cest a plic,
insuficienci zevni sekrece pankreatu, vysokym obsahem soli v potu a sterilitou u 98 %
muzi. © Powell (2009, s. 10) rozebira jednotliva slova nazvu tohoto onemocnéni:
, Fibroza znamena zjizvena tkan a cysticka odkazuje na kanalky v téle, které jsou
zasazeny . (Vavrova, Balascakova, BartoSova a kol., 2009, s. 26) uvadéji: ,, Polibime-li
celicko zdravého kojence, nemame zadny chutovy vjem. Polibime-li, ale dité s CF,
vnimdme zcela jasné slanou chut.

Néazev CF vznikl od ndzvu cysticka fibroza pankreatu. Ten oznaCoval, Ze
pankreas je vazivové zménény a na jeho povrchu jsou viditelné drobné vacky. Po celé
fad¢ vyzkumii se zjistilo, Zze jsou mnohem dulezitéjsi zmeény dychaciho ustroji nez
zmény na pankreatu. Tim se z nazvu vytratilo slovo pankreas. V nékterych zemich jako
jsou Némecko a Francie je onemocnéni dosud nazyvano mukoviscidosis neboli
mukoviscidoza. Toto pojmenovani vyjadfuje vazky hlen, (mucus - hlen, viscidus -
vazky), ktery je typickym ptiznakem. Jak uZ bylo zminéno, poprvé ho zavedl S. Farber.
Jako kazda nemoc, tak i CF, mize byt doprovazena riiznymi komplikacemi, které méni
celkovy obraz nemoci a jeji prubéh (Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009;
Vavrova, 2006).

CF se muze zacit projevovat v ¢asném kojeneckém veéku, kdy dité¢ prechazi
Z kojené stravy na umélou vyzivu. Projevuje se naruSenou funkci slinivky btiSni
a hlenotvornych zlaz v dychacich cestach, kdy husty hlen ucpava jejich vystupni
kanalky. Hlen drazdi ke kasli a vytvaii zivnou padu k mnozeni bakterii. Slinivka bii$ni
neprodukuje nékteré travici enzymy, které télo potiebuje ke Stépeni zdkladnich Zzivin.
Z téla tak odchazi nestravend potrava. Dit€ nepiibyva na své vaze a celkové neprospiva.
Autofti jednotlivych publikaci, ktefi se zabyvaji CF, se neshoduji v maximalnim dozitém
véku u lidi trpicich timto onemocnénim, ale shoduji se na primérné délce Zivota 33 az
35 let. Délka Zivota se s pokrokem védy prodluzuje. Ptfispivd tomu v€asné stanovena
diagnéza, nové 1ékarské poznatky a moderni lé¢ebné terapie. DuleZitou roli hraje dobra

spoluprace 1ékait s rodinou a dodrzovani 1ééebného rezimu (Jakubec, 2006; Keudel,
1997).
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1.4 Cysticka fibroza z hlediska genetiky

Existuje celd fada genetickych onemocnéni. CF patii mezi né a fadi
se k nejcastéjs$im dédi¢nym onemocnénim. Konkrétné se jedna o autozomalné recesivni
onemocnéni a vznika, kdyz oba geny CFTR nesou mutaci, ktera vyfadi jejich normalni
funkci. Zdravy gen CFTR tvofi bilkovinu, kterd mé za kol pfenaset soli pies bunécnou
sténu v dychacich cestach, vyvodech slinivky bfisni a potnich zldzach. Pti genetickém
poruseni CFTR ptevazuje resorpce tekutiny a hlen nemilize byt odvadén (Vavrova,
Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009; Silbernagl, Lang 2001). V roce 1952 Cedric
Carter jako prvni, zjistil, jakym zptisobem je gen CF pienaSené z generace na generaci.
Toto onemocnéni je zplisobeno dvojici abnormalnich recesivnich gen v kazdé bunce
téla (gen se prenasi z generace na generaci). CF postihuje pouze ty jedince, ktefi zdédili
defektni gen od obou rodi¢u (Harris, Super, 1991). Gen CFTR byl v roce 1987
lokalizovan na dlouhém raménku chromozomu sedm. V srpnu roku 1989 byl
identifikovan pomoci reverzniho klonovani. Tento vyznamny objev kanadsko -americké
skupiny védct byl pocatkem rozvoje novych poznatkti o CF. Védci objevili vice nez
1300 mutaci genu CFTR. Ten vytvaii v plazmatické membrané epitelialnich bunék plic,
stteva, slinivky a potnich zlazach, iontové kanaly, které reguluji prichod soli a vody
dovnitt a ven z téchto bunék (Vavrova, 2006; Snustad, Simmons, 2009).

Rodic¢e nemocného CF maji jen jeden gen CFTR s mutaci. Onemocnéni u nich
tudiz nevznika, protoze druhy, zdravy gen CFTR vyvazi funkci zmutované¢ho genu.
Vsichni lidé, ktefi maji jeden zmutovany gen, jsou zdravymi nosi¢i pro CF. Dle
vyzkumi v CR je kazdy 26. jedinec nosi¢em mutace genu pro CF. Pokud u rodi¢a ditéte
je 25% riziko, k ziskani dvou mutaci-> dit¢ onemocni CF, v 50 % ziska jednu mutaci,
-> dité se stane zdravym pienasecem CF a ve 25 % dité nezdédi zddnou mutaci a bude
zdravé a nebude ani prenaseCem. Roding, které se narodi jedinec s CF, je tieba zajistit
genetické poradenstvi a molekularné genetické vysetfeni genu CFTR. Ukolem
genetického poradenstvi je vysvétleni problematiky pro danou rodinu s CF. Soucasti je
i prenatalni vySetfeni ¢i preimplantacni diagnostika (Vavrova, Bartosova a kol., 2009);

(Obrazek 1).
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Obrazek 1 Dédi¢nost mutace genu CFTR genu z rodi¢ti na potomky

Nepostizeny Nepostizeny
prenasec¢ g g prenasedé
otec matka

-

¥

Nepostizeny Nepostizeny Postizeny
Sance 1:4 prenased Sance 1:4
Sance2:4

Zdroj: (Autozomalné recesivni dédi¢nost Cystické fibroza, 1996 - 2015).

1.5 Diagnostika cystické fibrozy

CF lze ptedpovidat u déti, které neptibyvaji na vdze a soucasné¢ se u nich
vyskytuji plicni infekce. U nékterych kojencti miize byt prvnim divodem k diagnostice
stfevni zacpa nebo nosni polypy. Muze se stat, ze CF je diagnostikovana az v dospélosti
a to u muzd, ktefi maji problémy s plodnosti. V mnoha zemich véetnd CR se CF
diagnostikuje pti novorozeneckém screeningu. Stanoveni diagnézy se opira o priznaky,
které jsou charakteristické pro CF. Diagnozu potvrdi potni test, kdy pot ditéte s CF
obsahuje 5x vice soli, nez pot zdravého. Pokud je potni test pozitivni, provede
se molekuldrné genetické vySetfeni ze vzorku krve (Thomson, Harris, 2008; Porter,

O' Connor, 1968).

Housték, Kubat, Rubin a kol. (1979) uvadi, ze CF se stanovi u vSech
novorozencli vySetfenim smolky pomoci papirkové metody. Vétsina P/K s CF je

diagnostikovana v kojeneckém nebo batolecim obdobi.
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Definitivni potvrzeni diagndzy nastava po opakovaném vySetfeni chloridi v potu
ditéte. Sd¢leni diagndzy se vSemi informacemi o onemocnéni se déje za piitomnosti
obou rodicu ditéte, dale za ucasti odbornikti, ktefi budou v nasledujicich letech o dité
a celou rodinu pecovat. Rodicim ditéte je tfeba sdélit informace z oblasti genetiky,
informace o klinickém obrazu onemocnéni, prognoézy, pééi o dychaci cesty, fyzioterapii,
rehabilitaci a poznatky o vyzivé. Dilezité jsou informace ze socialni oblasti, které
se tykaji poskytovani davek a statni socialni podpory v souvislosti s chronickym
onemocnénim. Dale informace o psychologické péci pro P/K a jejich rodiny (Vavrova,
2006).

Pozitivnim elementem je co nejrychleji stanovit diagnozu, poskytnout
oSetfovatelskou péci a zahajit 1éCbu. Diagndéza stanovend pozdé&ji je spojena
s komplikacemi a s tzkosti rodiny. Diagnostickym kritériem oznaujeme jeden a vice
charakteristickych klinickych pfiznaki pro CF. Sestra provede vySetieni na
novorozenecky screening a zjisti rodinnou anamnézu. Nasleduje stanoveni abnormalni
funkce genu CFTR spolu s ptiznaky dychaciho a traviciho systému. Zlatym standardem
diagnostiky je vySetfeni chloridi v potu po stimulaci poceni polikarpinovou
iontoforézou, kterou provadi proskolena sestra k tomuto vykonu (Vavrova, 2006; Fila,
2014).

Warren (1981) uvadi, ze diagnoza se stanovi vzdy na zakladé klinického obrazu
a laboratorniho vySetfeni. Kritériem pro diagnézu CF jsou chronickd onemocnéni
dychacich cest, objemné mastné stolice, zvySena hladina potu, nedostatek
pankreatickych enzymu a rodinnd anamnéza. Mihal, Bardon, Hejnar (2002) uvadi, zZe
pii hodnoceni klinického stavu je tfeba vénovat pozornost témto projeviim choroby:
stav vyzivy, fyzickd vykonnost, nilez na dychacim a zaZivacim Ustroji.
Schwachmanovo — Kulzycké skore hodnoti fyzickou aktivitu, vyzivu, somatické
vySetfeni a rentgen (dale jen RTG) plic.

Pti vySetfeni funkce pankreatu se rozhoduje o substitucni 1é¢bé. Neexistuje test,
ktery by zméfil pfesnou funkei slinivky. VySetfeni duodenalni §tavy je slozité. V praxi
se pouziva kvantitativni vySetteni tuku, které se vylouci stolici z téla ven. Rozsifené je

vySetfeni stolice na pfitomnost lidské elastazy metodou ELISA, které neni zavislé na
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pankreatické substituci. Hodnota pod 200 mg/g znamené nedostate¢nou zevni sekreci
pankreatu (Hrodek, Vavftinec, 2002).

Jednim z typt jak zjistit, zda nenarozeny jedinec bude mit CF bez genetického
ptedpokladu z rodin obou rodi¢l, je molekularné geneticka diagnostika. Tento druh
diagnostiky se provadi riznymi zptisoby a to odbérem DNA ze vzorku krve a dale
z placenty nebo z jinych bungk lidského téla. Ve svété bylo objeveno vice nez 1600
mutaci genu pro CF. Z toho 20 mutaci se vyskytuje nejcastéji. Mutace F508 delta je
v CR pfitomna u 70 % pacienti. Dochdzi ke ztraté fenylalaninu na pozici 508 fetézce
aminokyselin (Co je novorozenecky screening, 2015).

Rozmanitost mutaci zpisobuje 1 rozdilné postizeni CFTR proteinu a to ma za
nasledek rozmanitost obtizi u pacienta. Svou roli hraji i ostatni genetické faktory.
Riziko ptenasSeCstvi stoupd, pokud se CF v piibuzenstvu jiz vyskytla. Proto je
doporucovano provést vySetfeni u vSech pokrevné ptibuznych. Testovani se zaméiuje
na nejbéznej$i mutace, proto se nezachyti vSichni nosi¢i CF. Negativni vysledek neni
definitivni, protoze CF miize propuknout i béhem Zivota ale riziko nosicstvi se tim snizi
(Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol. 2009).

Dalsim zplisobem, jak miize byt diagnostikovana CF, je prenatalni diagnostika.
Toto vySetieni spo¢iva v molekularné genetickém vySetieni genu CFTR u plodu
budouci matky. NejlepSim terminem pro toto vySetfeni je obdobi mezi dvanactym
a tfinactym tydnem téhotenstvi (Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol. 2009).

Zde se 1i8i informace od Volfa a Volfové (2003), ktefi uvadi, Ze onemocnéni je
mozné diagnostikovat uz v devatém az desatém tydnu téhotenstvi z choriovych klku.
Opakovany zpisob vySetfeni je doporucovan mezi Sestnactym a sedmnactym tydnem
téhotenstvi amniocentézou. Pii amniocentéze se Zené odebere plodova voda s buiikami
plodu. Prenatalni diagnostiku a amniocentézu provadi gynekolog za pomoci sestry
a pod kontrolou ultrazvuku. Vysledky byvaji rodicim zndmé do tfech tydnd po odbéru.
Soucasti obou vysetfeni byva vySetfeni chromozomil plodu s pohlavim a v ptipadé
amniocentézy i hladina stfevnich mikrovilarnich enzymt v plodové vodé. Jedna
se 0 enzym gamaglitamyltransferaza, kdy hladina u postizeného plodu klesa. Tento

enzym ma za Ukol udrzovat prichodnost stfev, ktera je postizena v souvislosti
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se slinivkou bfi$ni. Kdyz se prokaze nemocné dité, rodi¢e maji svobodnou volbu, zda
téhotenstvi ukonéit ((Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol. 2009).

Ze zékona platného v CR je mozné téhotenstvi, ukongit do dvanactého tydne
téhotenstvi. Vyjimkou jsou geneticka onemocnéni, u kterych lze provést potrat az do 24
tydne (Interrupce info, 2015).

Vysetieni genu CFTR je nabidnuto rodinam s 25 % rizikem vyskytu CF. Provadi
se I nepfima prenatalni diagnostika s dopIlnénim ultrazvukového vysetieni plodu nebo
vySetteni plodové vody. Genetické poradenstvi je uréeno pro vSechny rodiny, kde se CF
vyskytla. Nejlepsi obdobi pro diagnostiku je obdobi na zacatku t&hotenstvi nebo pred
planovanym rodicovstvim. Muz podstoupi spermiogram, ktery zjisti pocet a kvalitu
spermii. Nemocni muzi S CF, maji uzavieny chdmovod. U nich se uvadi az 98 %
neplodnost. U zen s CF je schopnost oté¢hotnéni zavisla na jejich celkovém zdravotnim
stavu (Vavrova, Balas¢akova, Bartosova a kol., 2009).

Nejnovejsi metodou veasné diagnostiky je preimplantacni geneticka diagnostika.
Oplodnéné lidské embryo staré nékolik dni je tvofeno Sesti az osmi buinikami. Pro
preimplantac¢ni diagnostiku lékat odebere Zzené jednu az dvé buiky, které slouzi na
vySetieni genu CFTR. Zpét do d€lohy jsou pieneseny pouze zdravé buiiky bez mutaci
nebo prenaseCi pouze jedné mutace. Touto metodou lze predejit piipadnému ukonceni
t&hotenstvi. Tato diagnostika je finanéné naroéna a je dostupna v CR na pracovistich
s kvalitnim molekularné genetickym zazemim (Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol.,
2009).

K dalsim diagnostickym vySetienim u prokazané CF patii mikrobiologické
vySetieni sekretu dychacich cest. Mélo by se provadét pii kazdé navstévé nemocného
u lékare, aby se ptipadna infekce dychacich cest v¢as odkryla a zadala co nejdiive 1é¢it.
Do diagnostickych vySetfeni dale zahrnujeme RTG snimek plic. Provede se prosty
pfedozadni a bo¢ni snimek plic a srdce. Provadi se pro objasnéni plicnich komplikaci
nebo pravidelné 1x ro¢né u jedincti s CF. Mezi dalsi diagnostické metody pro CF patii
pocitatova tomografie, magnetickd rezonance, bronchidlni angiografie, scintigrafie,
sonografie a bronchografie. Déle sem patii vySetfeni funkce plic a vySetfeni krevnich

plyni arteridlni nebo arterializované kapilarni krvi. Orientatné se ovéfuje pulzni
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oxymetrii, pokud klesne saturace krve pod 92 %, provede se celé vySetieni na krevni
plyny znovu. Dale se pro kontrolu sleduji 2x ro¢né¢ hladiny jaternich testt, 1x za rok
se provede elektrokardiograficky zaznam a sleduje se hladina vitamint A, E. U déti nad
deset let se sleduje gluk6zova tolerance, imunologické parametry, ultrasonografie jater
a ostatni vySetteni dle potieby (Hrodek, Vaviinec, 2002; Lebl, Provaznik, Hejcmanova,
2003).

1.6 VySetrovaci metody cystické fibrozy
Mezi vySetiovaci metody CF patfi novorozenecky screening, potni test
a transepitelialni rozdil potenciald. V nasledujici podkapitole budou jednotlivé metody

popsany (Vavrova, 2006).
1.6.1 Novorozenecky screening

Novorozenecky screening vznikl v USA roku 1960. Nasel svou cestu po celém
svété naptiklad na Novém Zéland€, Australii, Japonsku. V roce 1970 - 1980 pokracoval
i do evropskych zemi jako jsou CR. Novorozenecky screening se v Evropé vysetfuje
Vv priméru 80 %, napiiklad v Rumunsku se pokryti opozd’uje, naopak Turecko mé jeden
z nerozsahlejSich screeningovych programuti. Po roce 1980 se dostal i do Asie (Loeber,
2009). ,, Novorozenecky screening je prinosem u vrozenych onemocnéni, ktera spliuji
kriteria definovana v roce 1968. Nemoc musi byt casta (incidence > 1/15 000) bez
léceni ma Spatnou prognozu a musi byt diagnostikovdana screeningem u NOVOrozence
pired manifestaci klinickych projevii. Casné léceni musi byt ucinné, musi existovat
specifické a citlivé markery, depistize a cena screeningu nesmi presahovat cenu léceni.
CF vétsinu techto kritérii splnuje (Vavrova, 2006 s. 86). Novorozenecky screening
spo¢iva ve vySetfeni immunoreaktivniho trypsinogenu (dale jen IRT) z krve ziskané
vpichem z paticky novorozence. Pii nalezu zvySené hladiny IRT je indikovano
provedeni potniho testu a analyza genu CF. Smyslem tohoto vySetfeni je vcasné
zahajeni 1écby jesté pted projevenim nemoci. U téchto déti byly zjistény lepsi somatické
a vyzivové parametry neZ u nemocnych CF, ktefi byli léceni aZ po zakladnich projevech

(Mihal, Bardon, Hejnar, 2002).
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Od roku 2005 se novorozenecky screening CF pravidelné provadi celoplo$né ve
Francii, Rakousku, Wisconsinu nebo v Australii. V dalsich zemich jako je Italie,
gpanélsko, Velkd Britanie, Némecko, Rusko a Holandsko probihaji studie
o celoplosném zavedeni novorozeneckého screeningu CF (Dittertova, 2005).

Pro zavedeni novorozeneckého screeningu CF vedl ptedpoklad, Zze vcéasna
diagnostika zkvalitni zivot P/K a v¢as dojde ke zlepSeni nutri¢niho stavu, zlepSeni ristu
a prevence plicniho postizeni. Pfedpokladané naklady na novorozenecky screening jsou
mensi neZ naklady na samotnou 1é¢bu CF. P¥imé naklady 1é¢by na 1 P/K za 1 rok v CR
je pramérné 112 969 K¢. Tato castka predstavuje 1écbu bez zapocitdni novych
kauzalnich 1ékt. Uzivani registrovaného kauzalniho 1éku napt. Kalydeco stoji 463 000
K¢ za mésic 1écby (Fila, 2014).

Od zagatku Fijna 2009 byl na izemi v CR zaveden novorozenecky screening CF.
Screeningem se stanovi koncentrace latky v suché kapce krve odebrané z paticky
novorozence na filtrani papir, ze které se testuji 1 jina dal$i vrozend onemocnéni. Tento
druh vysetfeni provadi u novorozence sestra mezi 48 — 72 hod. po narozeni. V soucasné
dob¢ se vySetiuje 13 vzacnych chorob. Mezi né patii: vrozené selhani funkce Stitné
zlazy, vrozené selhani funkce nadledvin, onemocnéni latkové vymény (fenylketonurie
a devét dalSich poruch) a CF. Choroby se vyhledavaji na zéklad¢ zvySeného mnozstvi
urcitych latek v krvi novorozence napi. bilkovin, hormonii ¢i aminokyselin (dale jen
AMK). Pii screeningu CF se v piipadé nejasného nalezu stanovuji piesné mutace
v genu pro tuto chorobu. (Chrastina, 2013; Votava, Kozich, Stastna, 2010). Postup

a pomucky k odbéru novorozeneckého screeningu (Priloha 1).

1.6.2 Potni test

Fila (2014) tvrdi, Ze potni test se provadél metodou podle Gibsona a Cooka.
Spocival ve sbéru potu, kdy jeho tvorba byla vyvolana pilokarpinovou iontoforézou.
Toto vySetfeni lze provést i ambulantné. Klasicky sbér potu do filtraéniho papirku je
postupné nahrazovan sbérem do kapilary pomoci systému Macroduct.

Homola (2014) uvadi, Ze odbér potu timto systémem je platny od ledna 2014.

Vyhodou této nové metody je snizeni chyb z odpafovani, z vazeni ¢i pipetovani.
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Pozitivni potni test se oveéfuje opakovanym potnim testem, ale odbér se provede na
jiném misté ¢asti téla. Vyjde-li 2x za sebou pozitivni potni test provede se molekularné
genetické vySetfeni ze vzorku krve (Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009; Fila,
2014; Homola, 2014).

Do ledna roku 2014 probihal potni test tak, Ze sestra horni koncetinu
vysetfovaného na piedlokti a nad loktem potiela lihovym roztokem a tim jej odmastila.
Poté prilozZila ¢tverecky mulu, které jsou na predlokti navlhceny roztokem pilokarpinu
a na pazi indiferentnim roztokem. Na ¢tvereCky mulu polozila elektrody pfipojené ke
zdroji, ktery vedl proud. Proud se postupné zvétSoval a po dobu deseti minut probihala
iontoforéza, ktera se po uplynuti dan¢ doby pferusila. Pii iontoforéze se do kiize
vpravovaly roztoky, které udévaly podnét pro tvorbu potu v potnich zlazach. Po
skonceni iontoforézy sestra omyla a osusila horni koncetinu P/K. Pot sbirala do
zvazeného filtraéniho papirku, ktery byl ptikryt igelitovym Etvercem. Ten byl ptilepen
na kazi naplasti, aby se pot neodparoval. Po ptil hodin€ se filtracni papir z koncetiny
sejmul a zvazil. Celé vySetieni trvalo necelou hodinu a do dvou az tii hodin byl znam
vysledek (Vavrova, Balas¢akova, Bartosova a kol., 2009).

Tomasova, Vavrova, Vokaé¢ (1962) popisuji vyzkum, ktery byl proveden u 72
déti s opakovanymi chronickymi respiracnimi onemocnénimi. Koncentrace chloridi
vpotu se stanovovala prostfednictvim  metody titraéni,  polografickou
a konduktometrickou. Pfednosti titracni metody je jednoduchost oproti ostatnim, ale
potfebného mnozstvi potu je piili§ velké a tak byla potieba dité s CF potit v igelitovém
sta¢i mnozstvi potu o hmotnosti 50 mg, které lze bézn¢ ziskat lokalné pilokarpinovou
iontoforézou.

Od ledna 2014 se na sbér potu pouziva systém Macroduct. Bylo dilezité, aby
jednotlivd pracovisté co nejrychleji pfesla na novy zplsob odbéru, aby neklesla
dostupnost tohoto vySeteni a nezhorsila se diagnostika CF. Potnim testem stanovime
koncentraci chloridd v potu, kterou Ize zjistit fadou chemickych a fyzikalné -

chemickych metod (Skalicka, 2013).
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Tento systém sbird od P/K pot pasivné a funguje na zakladé hydraulického
tlaku, ktery zptisobuje pohyb potu z potnich zlaz na povrch kiize. Tento systém je urcen
pro laboratofe na analyzu vzorku potu. Kazdy, kdo S timto systémem, pfijde do
kontaktu, musi byt obezndmen s bezpecnostnim upozornénim. Kazda sada Macroduct
obsahuje ptistroj 3700-SYS WESCOR, elektrody ¢ernou a cervenou, pasek na ¢ernou
a Cervenou elektrodu, pilogelové disky, kolektor Macroduct (sbéra¢ potu),
mikronadobku SS-107 a zkumavku na pot, feminek na upevnéni sbérace potu, klesticky
a nuzky, injek¢ni stiikacku s jehlou, ktera ma tupy hrot, ¢asovnik a Stitky, ctvereCky
napusténé etanolem, destilovanou vodu, papirové ubrousky (vatové tampony, gaza).
Proud v zafizeni dosahuje 1,5 mA a trva 5,5 minut, poté zacne klesat k nulovym
hodnotam. Alarm se spusti, pokud se jedna z elektrod odlepi nebo z divodu vybiti
baterie. Sestra pfipoji ob& elektrody k induktoru a nasledné elektrody ocisti
destilovanou vodou. Pied pouzitim zkontroluje vodici kabely, které nesmi byt nijak
zalomené a poskozené. Sestra musi vybrat idealni mista pro umisténi elektrod. Idedlnim
kontaktnim mistem je neochlupené a nijak zanicené misto. Sestra otfe Casti téla
alkoholovym prostfedkem ethanolem, tim zbavi misto mastnoty a necistot a poté misto
otie Ctvercem s destilovanou vodou. Pro samotny sbér potu je dilezité, aby sestra
umistila Cervenou elektrodu na spodni Cast flexorti predlokti, kde je nejveétsi vyskyt
potnich zlazek. V pfipad¢, Ze je tato ¢ast horni koncetiny nevyhovujici, jako je napf.
u nedonogeného novorozence pouZije se pro aplikaci vniténi oblast stehna. Cernou
elektrodu sestra pfilozi na jakékoli jiné vhodné misto na pazi nebo noze, kdy plati
pravidlo, aby ob¢ elektrody byly na pravé nebo levé poloviné téla. Pilogelové disky
se uchovavaji pti 2 — 4°C. Pfed pouziti museji mit pokojovou teplotu. Sestra vlozi
pilogelové disky do obou elektrod. Velkou vyhodou téchto diskd, je, Ze poskytuji P/K
veétsi bezpe€nost, efektivitu stimulace potu a lepsi pohodli pro personal. Dalsi vyhodou
je, ze disky se mohou ihned po vyjmuti z krabicky pouzit a neni tieba skladovat
a michat roztoky ¢inidel. Elektrody se nepokladaji na zapésti, kde jsou viditelné Slachy
a zily, proto sestra zvoli misto vySe, kde je vice svaloviny. V misté polozenim disku
sestra jeSté aplikuje destilovanou vodu a tim zajisti optimalni kontakt s ktzi

a minimalizuje riziko popaleni. Elektrody pfipevni pomoci feminki, které jsou na suchy
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zip k HK. Tontoforézu spustime a b&hem ni si pfipravime sbéra¢ potu, ktery opatrné
a jen z Casti vyjme z obalu a protadhne otvorem sbérace potu feminek se suchym zipem.
Poté si pipravi stiikacku a pist odtahne na 0,3 ml a nasadi tupou jehlu. Iontoforéza trva
5,5 minuty (BioVendor, 2010; FN Motol, 2014).

Ukonceni je signalizovano zvukovym tonem a pfistroj sam ukonéi ¢innost.
Sestra nejprve odstrani negativni ¢ernou elektrodu a poté cervenou. O¢isti stimulovanou
ktzi destilovanou vodou a osusi ji ¢tvereCckem mulu. Na misté po Cervené elektrod¢ je
viditelné zaervenalé misto a zde piipevni sbéra¢ potu neboli kolektor potu, ktery je na
jedno pouziti. Ma plochy tvar a uvnitt néj je spirala, do které vtéka pot. Sestra ovaze
kolektor obinadlem, aby se piedeslo, odstranéni pomicky ditétem a tim znehodnoceni
odbéru. Barva odebraného potu se misi s modrym barvivem rozpustného ve vodé
a tudiz ma pot namodralou barvu. Sestra si nastavi na minutovniku 30 minut, toto je
minimalni doba pro sbér potu. Za 30 minut se vypoti 50 - 60 mikrolitrti potu. Délku
odbéru mize lékar prodlouzit, ale maximalni doba je stanovena na 60 minut. Pfi
subjektivnim hodnoceni déti popisovaly prabéh vysetieni jako brnéni ¢i mravenceni,
zadné jiné ptiznaky neudavaly (BioVendor, 2010; FN Motol, 2014).

Po ukonceni sbéru potu sestra odstrani prithledny kryt sbérace a pomoci klesti
uchopi konec spirdly, rozmota ji, nasadi do n¢j jehlu se stiikackou. Konec hadicky
odstiihne a ziskany vzorek pomoci injekéni stiikacky vpravi do piipravené piepravni
mikrozkumavky Eppendorf. Timto je pot piipraven k analyze. Sbéra¢ potu je
jednorazovou pomickou, po odbéru je likvidovan jako infekéni odpad — Biohazard.
Pokozku ditéte po ukonceni odbéeru sestra otie do sucha a osSetfi krémem. Pfistroj ocisti
a pripravi pro dalsi analyzu (BioVendor, 2010; FN Motol, 2014).

Vyhodou oproti star§Simu typu testu je, Ze neni tfeba skladovat a michat roztoky
¢inidel. Systém Macroduct eliminuje moZnost popdaleni kize a tudiz je mnohem
Kritéria, ktera ptispéji k eliminaci popalenin, patii vylouéit pouziti pilogelové disky,
které jsou nalomené nebo jinak poskozené, pasky musi byt pfiméfené utaZené

a pokozku v misté piipevnéni disku nechat mirn¢ vihkou (FN Motol, 2014).
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Po osobni konzultaci se stani¢ni sestrou z détského oddéleni ¢eskobudéjovické
nemocnice jsem se dozvédéla, ze pokud po opakovaném provedeni potniho testu, je
hrani¢ni hodnota ptekroéena, dité je ptedano do péce FN Motol v Praze, kde se provede
treti kontrolni odbér potu spole¢né s genetickym vysettenim krve (Klojdova, 2015).

Staniéni sestra v praxi v Nemocnici CB, a.s. novy typ potniho testu pouzila
zatim jen jedenkrat. Pro spravny nacvik nového typu testu absolvovala tii denni kurz,
ktery potadala FN Motol v Praze. Tam se kazda sestra zacviovala v odbéru potu
celkem 10x. Ve FN Motol musi P/K nebo jeho zakonny zastupce podepsat informovany
souhlas. V Ceskych Bud&jovicich tomu tak zatim neni (P¥iloha 2); (Klojdova, 2015).

Hlavni rozdil, dle slov stani¢ni sestry, spo¢ivd v nahrad¢ filtra¢niho papirku
vloZeného do sklenéné zkumavky a nasledné vazeného, za spiralku, kterou se pot nasaje
stitkaCkou. Zajimavosti je, ze se sklenéna zkumavka nepolepuje identifikacnim Stitkem
P/K, kvuli tomu Ze, aby se zkreslila hmotnost potu. Zkumavka se pouze identifikuje
popisem datumu odbéru a ¢islici o kolikaty odbér se jedna. Novéjsi provedeni testu je
mnohondsobn¢ nakladnéj$i nez pivodni provedeni. Jak jiz bylo zminéno, odbér potniho
testu muze provadét proskolend sestra. Samostatnd Zadanka pro tento typ odbéru
neexistuje, v CB se pouziva vyménny list (Klojdova, 2015).

Starsi provedeni potniho testu a soucasny typ odbéru potu se shoduji v hrani¢ni
hodnoté natria, ktera je 60 mmol/l. Potni test je nejspolehlivéjsi metoda pro rozpoznani
CF. Pokud je hodnota natria v potu vétsi nez 60 mmol/l a hodnota chloridi vétsi nez 40
mmol/l jedné se o pozitivniho jedince. Pfi pozitivnim i1 negativnim vysledku vysetieni je
tfeba vysetfeni opakovat. Falesné pozitivni vysledky se nejcastéji vyskytuji u kojencil,
kvili ziskani malého mnozstvi potu. Dale u dospélych s hypotyredézou, malnutrici

a insuficienci nadledvin (Klima, 2003; Muntau, 2009).

1.6.3 Transepitelialni rozdil potenciali

Vysetieni transepitelidlni rozdil potencialit se provadi ambulantné a to dvéma
zpiisoby. Jednd se o zméteni rozdilu transepitelidlnich potencialli mezi povrchem nosni

sliznice a podkozim. Druhym zplUsobem je odbé&r vzorku sliznice z kone¢niku. Toto
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vySetieni se provadi jen na nékterych mistech v Evropé, do kterého CR nepatii
(Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009).

Lékar by méel P/K, a pokud se jedna o dité tak i zdkonnému zéstupci - dale jen
P/K, vysvétlit postup vySetieni. PFi sepisovani anamnézy pied vySetfenim sestie potvrdi,
ze P/K neprodélal v rozmezi Ctyf az Sesti tydnu onemocnéni hornich dychacich cest,
neprodélal operacni vykon na nosni sliznici. Pfiznaky tohoto onemocnéni by byly
kontraindikaci K vykonu. P/K by mél byt obeznamen o eliminaci nosnich preparatii na
sliznici dutiny nosni pfed vySetfenim. Timto méfenim sledujeme aktivni transport
sodikovych a chloridovych iontd. Jedna se o transport vV bunéénych membranach, kde je
urceno slozeni tekutiny na povrchu sliznic a transepitelidlni rozdil potenciald. Ten lze
méfit mezi epitelem nosni sliznice a podkozim. Tuto metodu popsal a uvedl do praxe v
roce 1981 pan Knowles. Vysetfeni rozdilu nosnich potenciadlit se v praxi provadi
minimalné, svilj ukol spliuje pro vyzkumné tcely. Pfi tomto vySetfeni sestra asistuje
lékati. Rozdil nosnich potencidlii se zméfi ptilozenim elektrody umisténé pod dolni
nosni skofepou a referencni elektrodou, zavedenou subkutanné v oblasti horni tfetiny
paze. Ob¢ elektrody jsou propojeny katétrem s vysokym odporem. Zmeéiené hodnoty
se ukladaji do pamétového modulu ve formé grafu. Pfed méfenim se provede u P/K
vedeni méfici a referencni elektrodou na ktizi dlané. Tato zkouska se opakuje, dokud
neziskame stabilni hodnoty rozdilu potenciali. Vysetfeni mizeme provést bud’ zékladni
nebo superfuzni metodou. Pti vybéru zédkladni metody se obé zminéné elektrody potiraji
fyziologickym nebo ringerovym roztokem. Rozdil potenciali se zaznamenava po dobu
péti sekund z kazdého nosniho otvoru zvIast a poté se jeSté¢ jednou zopakuje.
V soucasné dob¢ nezname presné stanoveni vysledkl, ale obecné plati pravidlo, ze pro
diagnoézu CF musi byt rozdil potencidli -50mV. U zdravych jedincti namétime hodnoty
okolo -15mV. Superfuzni metoda probiha v zavedeni méfici elektrody do nosniho
otvoru, ve kterém byla naméfena maximalni hodnota stabilniho potencialu. Provede
se zkouska efektu amiloridu tzv. blokatoru apikélnich sodikovych kanali. Nosni
sliznice se potira roztokem amiloridu s chloridy po 3 minuty. Poté se porovna nejvyssi
rozdil stabilniho potencidlu v mV s maximalni hodnotou stabilniho potencialu. Dale

se méteni provede amiloridem bez chloridll se salbutamolem. Zaznamenavaji se stejné
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hodnoty jako u vysetieni roztokem amiloridu s chloridy. Pokud je rozdil nadpolovi¢ni
mezi hodnotou potencidlniho rozdilu a hodnotou maximalniho stabilniho potencidlu
doslo k poskozeni chloridového transportu v bunce. Zna¢nou nevyhodou pro P/K je
vydrzet po celou dobu méteni s predklonénou hlavou a co nejméné se pohybovat.
Problém nastava u malych déti, ktera jsou neposedna a je tieba asistence rodice.
Vétsinou se toto vySetfeni provadi u dospélych. Dalsi nevyhoda spociva v technické

narocnosti vysetiujiciho (Vavrova, 2006).

1.7 Klinicky obraz respira¢niho systému cystické fibrozy

Jakubec (2006) upiednostiiuje zvlast klinické ptiznaky u novorozencd
a kojencti. Uvadi, Ze nejtypictéjsim priznakem CF u novorozenct je mekoniovy ileus,
ktery se vyskytuje asi u 10 — 20 % déti s CF. V prvnich 24 az 48 hod. Zivota
novorozence s CF se objevuje zvraceni s piimési ZluCe, nadmuté biicho a pozdni
odchod mekonia. Lécba je konzervativni a pii jejim neltspéchu se pfistupuje
Kk chirurgickému feseni nékdy az k ptechodné ileostomii. Déle to miize byt protrahovana
novorozenecka Zloutenka z cholestazy a projevy malnutrice. Jsou piitomné
hepatomegalie s vysokou hladinou jaternich testii, edémy, anémie a dermatitida.

Zdravy jedinec se 1i8i od jedince s CF dvéma hlavnimi rozdily v hornich cestach
dychacich. Prvni rozdil je ve stavu dutin a druhy rozdil spoc¢iva v pfitomnosti nosnich
polypt. Stav dutin u lidi s CF témét vzdy vypada pii rentgenovém vysetfeni abnormalné
(Orestein,1989). Na otorinolaryngologické klinice 2. Lékatské fakulty FN Motol
V Praze byl proveden vyzkum na vyskyt nosnich polyp6z u 441 déti s CF, kdy kritériem
bylo dit¢ ve véku péti let. Nosni polypdza byla diagnostikovana u 73 z téchto déti
a operacni feseni podstoupilo jen 13 z nich (Fiserova, 2014).

Ptiznaky CF se projevuji Vhornich cestach dychacich i v dolnich cestach
dychacich. V prvnim roce Zivota se vyskytuji infekce se zanéty pradusek a pradusinek,
které zplisobuje respiracni syncycialni vir. Ve vyS$$im véku se objevuji jejich recidivy
a pneumonie. Dochézi ke kolonizaci bakteridlnich patogenti v dychacich cestach a tim
K chronickym zanétim s exacerbacemi, které vedou k mikroabscesiim, cystam,
bronchiektaziim a to nejvice v hornich plicnich lalocich. Zanét piechazi do plicni tkané,

kde zplisobi fibrotizaci plicniho parenchymu. Dochazi k sekundarni plicni hypertenzi,
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ktera zatézuje pravé srdce. V koneéné fazi dochazi k rozvoji cor pulmanale, kdy v tomto
stadiu se uvadi doba preziti krat$i nez osm mésicti. U tohoto onemocnéni dominuje
produktivni kasel s expektoraci hlenového az hnisavého sputa a to predevs§im rano po
probuzeni. Kasel je dilezity obranny reflex, ktery slouzi k ochrané dychacich cest pted
nahromadénim hustého hlenu. Pii usilovném kasli se zuzuji dychaci cesty a jeho
zhorseni je ukazatel pro infekci. Husty hlen se hromadi na sliznici a brani pohybu
fasinkam. Tim Ze nedochazi k samocisténi v dychacich cestach, se v nich snadno
usidluji bakterie, a dochazi k infekcim a nasledné k zanétim. Pfi zanétu je sliznice
zarudla, zdufela a pokryta hnisavym hlenem. Kasel byva drazdivy, suchy a dosahuje
takové intenzity, ze dany jedinec nemtize spat. Poslechovy nalez miize byt normalni, ale
Casto jsou slySitelné chripky nebo chropy. Velmi Castym piiznakem jsou palickovité
prsty, soudkovity hrudnik a hrudni kyfoza. Pfiznak pali¢kovitych prsti poprvé popsal
Hippokrates, ale vtomto piipadé to bylo v souvislosti s celkovym plicnim
onemocnénim nikoli specifikované na CF. Inspekci pozorujeme zvétSené zaobleni
nehtl, rozSifeni distalnich clankd prstl a zménu uhlu mezi nehtem a kzi vétsi nez 180°.
Jedna se o tzv. Schamrothovo znameni. Déle jsou pfitomny klinické piiznaky, jako jsou
dyspnoe®, tachypnoe®, auxiliarni dychani se zatahovanim meziZebii, cyanoza®
a priznaky cor pulmonale®. Zhorsena funkce dychaciho ustroji vede k zrychlenému
dychani, proto u malych déti kontrolujeme pocet dechi ve spanku (Jakubec, 2006;
Vavrova 2006).

Véaznou komplikaci CF je alergickd bronchopulmondlni aspergildéza. Jedna
se o pritomnost plisné Aspergillus fumigatus ve sputu. DalSimi komplikacemi jsou
hemoptyza, nosni polypdza, pneumotorax, bronchiektazie a atelektazy, kdy se vytvaii

hlenové zatky (Jakubec, 2006; Vavrova 2006).

® Dyspnoe: ,, Dusnost“ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 96).

* Tachypnoe: ,, Zrychlené dychdani“ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 433).

® Cyanoza: , Namodralé zbarveni kiize a sliznic, které je diisledkem nedostatku kysliku v krvi“ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 69).

& Cor pulmonale: ,, Chorobné zvétseni pravé srdecni komory, které je zpiisobeno vysokym tlakem krve v malém obéhu* (Vokurka,
Hugo, 2004, s. 66).

34



Leifer (2004) uvadi u novorozenct a kojencti dalsi komplikaci, kterou je rektalni
prolaps. Vyskyt rektalniho prolapsu u téchto déti je kvili slabému svalovému tonusu
v rektalni oblasti. S postupnym rozvojem nemoci dochazi u jedinct k cirhoze jater.

K nejcastéj$im vyvolavatelim infekce u nemocnych s CF patii Ctyfi bakterie.
Jsou to Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Streptococcus pneumniae
a Burkholdera cepacia. Tyto mikroby zptsobuji chronicky zanét a vznikne fibrotizace
plicniho parenchymu, coz je pfi¢inou fady zminénych klinickych projevii (Novotna,
2014).

1.8 Diagnostika respira¢niho systému

Bakterialni infekce dolnich cest dychacich jsou diagnostikovany
mikroskopickym a kultiva¢nim vySetfenim sekretti. U P/K s CF se provadi jednou za
meésic mikrobiologické vySetfeni sputa. Odbér sputa se provadi také pii zhorSeni stavu
P/K a po kazdém pieléceni ATB. Sestra da P/K sterilni nddobu na sputum a edukuje ho
0 provedeni. Nejlepsi je ranni sputum jesté pred tim, nez si P/K vycCisti zuby a napije
napoje. U pacientli, ktefti nemohou vykaslat dostate¢né mnoZstvi sputa, sestra provede
vytéry z krku a nosu, laryngealni vytéry nebo sekret ziskany orofaryngealnim odsatim.
Odsatim orofaryngealniho sekretu zjistime jen bakteriologicky stodolnich cest
dychacich. Za nejpiesnéjsi vysetfeni je povazovano mikrobiologické vySetfeni materialu
odsatého pri bronchoskopickém vySetfeni. Pro hematologické vySetieni sestra odebere
krev na krevni obraz + diferencial, sedimentaci a koagulaéni parametry.
Z biochemického vySetfeni séra Iékat zjisti mnoZzstvi iontt, jaterni testy, amylazy, tuky,
bilkoviny, ureu, kreatinin, glykémii a zanétlivy marker CRP. Sestra odebere P/K test na
gluk6zovou toleranci pii podezieni na Diabetes Mellitus. Poté se stanovi hladiny
vitamind v krvi A, D, E, K a zjisti se hladina hormont v krvi. Klesne-li saturace pod 94
%, je tieba vysettit krevni plyny, aby se v€as odkryla hyperkapnie. Ta se u P/K s CF
objevuje pozdéji a pii nizsich hodnotach FEV; Lékaf odebira arterialni krev na zjisténi
acidobazické rovnovahy a krevnich plynt. Dale sestra provede imunologické vysetieni
krve, kdy zjisti hodnotu IgG, IgM, IgA a biochemické vySetfeni stolice (Vavrova,

Bartosova, Dédkova a kol., 1999; Vavrova, Bala§¢akova, BartoSova a kol. 2009).
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Ze zobrazovacich metod je to rentgenovy nalez, ktery je charakterizovan
zmnozenim bronchovaskularni kresby a zvétSenim hila plic. V pokrodilejsi fazi nemoci
se objevuji bronchiektazie. Charakteristickymi zménami na RTG plic jsou hyperinflace
a emfyzém plic, které jsou viditelné na RTG bocnim snimku. Dalsi zobrazovaci
metodou je pocitacova tomografie s vysokou rozliSovaci schopnosti, ktera odkryva
strukturalni zmény a umoznuje sledovat jejich nartist. Lze ji odhalit ztlusténi stény
bronchli jesté diive nez vzniknou bronchiektazie. Posledni zobrazovaci metodou je
scintigrafie. Ventila¢ni a perfusni scintigrafie jsou indikovany pied transplantaci plic.
V diagnostice a 1écbé CF ma své vyuziti i bronchoskopie. Bronchoskopicky odbér
materialu z dolnich cest dychacich na kultivaci je vyznamnym krokem pfi fizeni celého
terapeutického postupu. Patogenni mikroorganismy jsou zjistiteln€¢ ve sputu. Muze
nastat situace, kdy P/K neni schopen vykaslat dostatecny obsah sputa pro vySetien,
nevhodni jsou kojenci a batolata. U malych déti se provadi jako jediny zptisob odbéru
sputa kultivace orofaryngeédlniho sekretu, ktery ovSem neni pro diagnostiku dostatecny
(Vavrova, BartoSova, Dédkova a kol., 1999; Boledovi¢ova, Czakova, Kristofova, 2006).

Vyznamnou diagnostickou ulohu mé bronchoskopie zejména pii feSeni
zévaznych komplikaci jako je akutni hemoptyza. Bronchoskopické vySetieni je
vySetiovaci metoda, ktera pomoci optického zateni prohlédne prudusky nemocného.
Umoznuje zhodnoceni zanétlivych zmén sliznice dychacich cest. Zhodnoti pfitomnost
hlenu, jeho barvu, hustotu a lokalizaci. Dale odhali misto v plicich zapInéné hlenem,
které je nevzdusné. Tuto hlenovou zatku Ize bronchoskopem odsat a vstup do pridusek
uvolnit. Bronchoskopické vySetieni lze provést i ambulantné. Sestra P/K pouci
o piipravé na toto vySetfeni. P/K pfijde na lacno a donese vysledky zakladnich
laboratornich testi a témi jsou krevni obraz, biochemické vySetfeni a vySetieni
srazlivosti krve. P/K nebo zodpovédna osoba musi podepsat informovany souhlas
s bronchoskopickym vySetfenim a souhlas s provedenim v celkové anestezii. VySetfeni
trva 15 az 30 min. Po skonceni vySetfeni je nemocny pievezen na pokoj, kde je
monitorovan sestrou. Soucdsti vySetfeni dychacich cest je ORL vysSetteni (Vavrova,

Bartosova, Dédkova a kol., 1999; Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009).
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1.9 Lécba respiracniho systému

CF nelze vylécit, ale je mozné ji 1éCit a tim prodlouzit ¢i zlepsit kvalitu zivota
P/K. Je to 1écba na cely zivot. Pro efektivnost musi 1é¢ba probihat pravidelné a v ur€ité
intenzité, aby se odstranila infekce z dychacich cest, a tim se zlepSila prichodnost.
Rodi¢e by méli své dité nechat ockovat proti prenosnym chorobam jako je naptiklad
chiipka. Zékladem 1é¢by CF jsou antibiotika pankreatické substituce, lécebna
rehabilitace a spravny pravidelny rezim vyzivy (Hrodek, Vaviinec, 2002).

V [é€bé ma nezastupitelnou funkci inhala¢ni lécba. Cilem inhala¢ni 1écby je
dopraveni ucinné latky na sliznici dychacich cest pomoci nebuliza¢nich pftistrojt.
V téchto pfistrojich se tekuty Ik pfeméni na suspenzi, kterou jedinec vdechuje. Jedinci
s CF inhaluji najednou vice Iéku, napiiklad to jsou ATB, bronchodilata¢ni léky,
mukolytika’ a daldi. Inhalace lékii je u¢innd pouze tehdy, pokud jsou spravné
inhalovany. Prachodnosti dychacich cest docilime spravnou fyzioterapii, kdy je jejim
cilem snizeni vazkosti hlenu, ktery se v dychacich cestach hromadi. Snizeni vazkosti
hlenu se provadi pomoci peroralni aplikace mukolytik s dechovymi rehabilitacemi
a inhalacemi. Poté co dojde ke zlepSeni prichodnosti dychacich cest, zlepsi
se 1 parametry funk¢niho vySetfeni plic. V nékterych piipadech je doporucovan
prakticky nacvik inhalace s fyzioterapeutem. Spravnd technika spociva v pomalém
hlubokém dychani, kdy rty sviraji naustek a inhalované 1éky vdechujeme pusou a nikoli
nosem (Vavrova, 2006).

U déti se doporucuje do véku dvou let pouzivat masku a az pozdéji naustek.
Edukace déti je zaklad pro dobrou aplikaci inhala¢ni 1é¢by po cely zivot. Na trhu
existuje celd fada druhli inhalatort, naptiklad to jsou tryskové nebo ultrazvukové
inhalatory. Pro inhala¢ni 1écbu jsou k dispozici tryskové inhalatory, které rozprasuji
mlhu pomoci kompresort, nebo ultrazvukové, kde mlhu vyrabi ultrazvuk. Rozdil mezi
témito inhalatory je, Ze ultrazvukovy inhalator vyrabi hust§$i mlhu a castice, které
produkuje, jsou vétsi, nez se pokladd za vhodné. Tyto typy inhaldtorti maji Castéjsi

poruchovost a nékteré 1éky se jimi nedoporucuji inhalovat. Vyhodou je, ale tichy chod

" Mukolytika: ,, Léky usnadiwjici vykasldvani “ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 291).
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ptistroje. Tryskové inhalatory vyddvaji méné intenzivni mlhu, Castice jsou v idedlni
velikosti. (Vavrova, 2006).

Na tyto pfistroje lze pfipojit nastavce, které umozni pacientovi, aby se 1€k dostal
do dychacich cest pti nadechu. Vétsina odborniki, zabyvajici se CF doporucuje svym
pacientiim tryskové inhalatory. Kromé téchto dvou zdkladnich inhalatort existuji
dozovaci inhalatory. Doporucuje se, aby se pouzivali se spacery, do kterych se 1¢k
Z inhalatoru stisknutim vstiikne a poté se 1€k vdechuje. | v domacim prosttedi je tteba
0 inhalatory denné pecovat, myji se pod proudem vody, dezinfikuji a vysuSuji.
V inhalatoru nesmi zistat zadna vlhkost, ta se odstrani pomoci vysuSovace na vlasy.
Pacienti v domacim prostiedi musi dodrzovat ocistu inhalatoru po kazdé inhalaci a to
pomoci dezinfekce a sterilizace podobné jako v nemocni¢nim zatizeni. Je tfeba 1x
denné¢ dat inhalator do parniho sterilizatoru, ktery si musi rodina potidit do své
domacnosti. Samoziejmosti je, ze kazdy jedinec vrodiné ma svij vlastni inhalator
Vavrova (2006).

Spasova, Pardkova (2000) popisuji, Ze po stanoveni diagnézy CF déti zadinaji
inhalovat roztok Amiloridu, ktery pomaha, aby se sodik nevstiebaval, a tim se snizuje
vazkost hlenu. Mukolitika se mohou inhalovat nebo uzivat peroralné. Inhalaci
bronchodilatancii docilime rozsifenim dychacich cest a tim se zlepsi mukociliarni
clearence. Pii intraven6znim (dale jen i. v.) antibiotické 1é¢bé je dulezité zvolit spravna
ATB.

Housték, Brachfeldova, Copova a kol. (1966) zmifiuji, Ze v roce 1966 se k 1é¢bé
CF pouzival Acetylcystein®. Jednalo se o derivat AMK cysteinu. Lécba prostiednictvim
Acetylcysteinu probihala u 9 déti s CF. Po prvni inhalaci bylo zna¢né zintenzivnéni
kasle a expektorace. Bylo nutné odsavat hleny, aby se vyvarovalo retrogradni drendzi
do perifernich ¢asti plic.

Vavrova, Lohmann, Sukova a kol. (1986) uvadgji, Zze se na lé¢bu CF podavaji

protipseudominadova ATB a 1é¢bu usnadiiuje heparinovy uzavér. Ztady ATB

8 Acetyleystein: ,, Latka usnadnujici vykaslavani hlenu, mukolytikum “ (Vokurka, Hugo, 2007, s. 2).
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sepouzivaji aminoglykosidy®, peniciliny se Sirokym spektrem a cefalosporiny™
3. generace, u kterych se musi dbat na citlivost P/K.

Szaff, Flensborg (1983). v roce 1983 chronicka infekce Pseudomonas aeruginosa
P/K s CF v souvislosti s touto chronickou infekci, byli oSetteni pouze tehdy, kdyz se
klinicky stav zhorSoval. Na zaklad¢ intenzivniho studia a pokroku lécby byli P/K
pravidelné oSetfovani kazdé 3 az 4 mésice .

K inhalaci slouzi pomutcky tzv. flutter (Ptiloha 3) a PEP maska (Ptiloha 4). P/K
se dale aplikuje dlouhodob4d domaci oxygenoterapie s vyhledem na transplantaci plic.
Ta se provadi na tfeti chirurgické klinice FN v Motole (Macek, Smolikova, 1995).

Dal§im typem léCby je tzv. léCebna rehabilitace, ktera je zdkladni metodou
slouzici k prichodnosti dychacich cest. Hlavnim cilem je odstranéni nadmérného
mnozstvi bronchidlniho sekretu. Zaklad spociva v dechovych cvi¢enich formou
poklepovych polohovych drendzi a datuje se od 40. let minulého stoleti. V poslednich
deseti letech se zaCaly uplatiiovat nové terapeutické metody a to respiracni a pohybova
terapie. Tyto dvé metody jsou zaméfeny na praci s tvarovanim téla, posilovani svala,
relaxacni rezim a na trénovani télesné zdatnosti. Pohybova terapie ovliviiuje spravné
dechové navyky, které v sobé mame od ran¢ho véku. Piikladem pohybové aktivity je
dechova gymnastika, kondi¢ni dechova a pohybovéa priprava a trénink télesné zdatnosti

(Vavrova, 2006; Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009).

1.9.1 Respiraéni fyzioterapie

Mezi respiracni fyzioterapeutické postupy patii segmentalni drenaze bronchu,
masaze, nebo mechanické vibrace. K nejefektivnéjSim lécebnym metodam patii
polohové drenaze bez poklepu. Ty vyvolavaji kasel a jim se odstrani vazky hlen z plic.
Ke zvysenému odkaslavani se pouzivaji dechova cviceni, kterd se provadi n€kolikrat
denné spolecné s inhalacemi mukolytik a mukoregulacnich latek. Byva doporucovano
cviCit v horizontalnich polohach v lehu na bfiSe, na boku, na zadech a v sedu. Tim

jedinci posiluji briSnich svaly. VéEtsi déti se uci prohloubené dychani, které zvySuje

® Aminoglykosidy: ,, Skupina ATB pro 16¢bu zdvaznéjsich infekci zpiisobené bakteriemi “ (Vokurka, Hugo, 2007, s. 16).
10 Cefalosporiny: ,, Skupina beta-laktamovych ATB“ (Vokurka, Hugo, 2007, s. 59).
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a posiluje koordinaci btiSnich svali. Dale se déti uci vydechovat vzduch sevienymi rty,
za pomoci slanky foukdnim do vody ¢i nafukovanim balonku (Macek, Smolikova,
1995).

Respiraéni fyzioterapie zahrnuje také aktivni cyklus dechovych technik,
autogenni drendz, PEP systém dychani a respiracni handling. Aktivni cyklus dechovych
technik spociva ve cviCeni na zvysSeni pruznosti hrudniku. Déle je to technika silového
vydechu a huffingu s kontrolovanym dychanim tzn. klidového dychani s relaxa¢ni
ulevou. Pfi autogenni drenazi pacient védomé ovlada vuli své dychani. Pti cviceni je
mozné sedét nebo lezet. Vavrova (2006) zminuje zakladni principy autogenni drenaze
dle Jean Chevailliera a Schonima. Autogenni drendz je mozné kombinovat s fluttrem,
inhalaci a jinymi trenazéry. Uginek autogenni drendZe je mozné kontrolovat pomoci
pulzniho oxymetru. Techniku PEP dychani uvedla do respiracni fyzioterapie Mette
Falkova pomoci PEP masky. Lekce obsahuje deset az dvanact decht pifes PEP masku,
kdy P/K vydechuje usty proti odporu. Poté se maska odlozi a pacient zakaSle a tim
se odstrani sekrece. Tento dechovy cyklus se Cctyrikrat az Sestkrat opakuje.
Upiednostituje se toto cviCeni provadét vsed€. Pi1 pravidelném pouzivani flutteru
se docili snizeni viskozity hlenu. Nejlepsi je trojkombinace flutteru s autogenni drenazi
a s inhalacemi. Kontraindikace pti pouzivani flutteru nastava u P/K tehdy, pokud
prodélal pneumotorax nebo trpi opakovanymi hemoptyzami. Nevhodnym uzivatelem je
i ten, ktery podstoupil transplantaci plic. U respira¢ni fyzioterapie se provadi rizna fada
kontrol. Kontroluje se napiiklad rozbor dechovych a pohybovych dovednosti P/K,
funkce plic, saturace krve, mnozstvim vzhled a hmotnost sputa (Vavrova, 2006).

Aktivni cyklus dechovych technik obsahuje tfi techniky. Techniky lze stiidat dle
potieb a moznosti pacienta:
dychéni je uvolnéné, pomdha pocatecni koncentraci. ZajiStuje plynulé pokracovani
dechového cyklu podle individudlnich potieb pacienta;
cviCeni hrudni pruznosti je dychani, kdy vdechneme maximalni mnozstvi vzduchu
a nasledné kratce pasivné vydechneme;
technika silového vydechu a huffingu je spojeni aktivniho vydechu rychle pfes oteviené

a uvolnéné dychaci cesty. Je soucasti autogenni drendze. Svalové aktivni vydech
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podporuje uvolnéni a huffing usnadni odstranéni bronchialni sekrece. Ptfi zvyseni
nitrohrudniho tlaku je toto zvysSeni pfenaseno na priduSinky a nasledné je z nich
vytlatovan hlen. Nacvik tohoto vydechu spociva v potladeni nutkéni ke kasli, poté
pomaly naddech nosem a hned prudky vydech s otevienymi hlasivkami. Toto zpiisobi, ze
se hlen pienese do dutiny ustni. (Vavrova, 2006, Zapletal, Vavrova, Stefanova, 1983).

Autogenni drenaz je védomée tizené dychani. Nemocny se tak nauci odstranovat
hlen samostatné bez cizi pomoci. Sklad4 se z pomalého nadechu a vydechu s kratkou
pauzou. Vydech probihd pifes oteviené dychaci cesty (Vavrova, 2006; Macek,
Smolikova, 1995).

Dal§im typem lécby respiracniho systému je bronchodilatacni 1écba, ktera je
indikovana pokud P/K trpi bronchidlni obstrukci a pfi pozitivnim vysledku
bronchodilatacniho testu. Pouzivaji se 1éky Ventolin, Berotec, Berodual atd. Pti
protizanétlivé 1é¢bé se kortikoidy neosvédCily, kvili vyskytu nezaddoucich uc¢inkl
a proto se uzivaji je pti bronchopulmonarni aspergiloze. Inhalace kortikoidl napf.
Pulmicort snizuje dechovy odpor a hyperinflaci plic. Lécba infekce dychacich cest patii
mezi dilezitd 1écebnd opatieni. Za kol méa zpomalit plicni destrukci. Podavani ATB
pouze pii exacerbaci infekce projevujici se kaslem, dusnosti, teplotou, produkci sputa,
nechutenstvim, ndlezem zanétlivych parametri v séru a nalezem na RTG snimku
se ukazalo jako nedostate¢né. V nckterych zemich je podavana od kojeneckého véku
dlouhodoba peroralni antistafylokokova Iécba. Indikaci k 1€¢bé CF je v pediatrii skupina
chinolini. Pokud je mikrob pfitomen v sekretech i pfes tuto 1écbu, je tfeba pouzit
pravidelné¢ nejméné dvoutydenni podavani ATB ve tfimésicnim intervalu. ATB
se podavaji intravenozné ve 2 az 3 nasobnych davkach nez je bézné. Vzdy se podava
dvojkombinace ATB - aminoglykosidy sbeta laktamy s fluorochinoliny nebo
kotrimoxazolem. Idealni je domaci podavani ATB do periferniho Zilniho katetru (dale
jen PZK) s heparinovou zatkou (Mihal, Bardoi, Hejnar, 2002). V soucasné dobé lékafi
upfednostiiuji  dvojkombinaci ATB aminoglykosidu s cefalosporiny Ill. generace,

piipadné dle citlivosti.
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Homola (2014) uvadi komplikace traviciho systému u pacientt s CF. Jsou to
gastroezofagealni  reflux™’, hepatopatie'?, diabetes mellitus, hypovitamin6za,
hyperproteinémie, nespecifické sttevni zanéty, portalni a plicni hypertenze (Vavrova,
2006).

Vavrova (2006) rozd€luje 1écebné metody CF na kauzalni genovou terapii,
proteinovou terapii ovliviiyjici transport iontd proteinem CFTR a dal§im iontovymi
kanaly, ovlivnéni abnormalniho sloZeni hlenu, boj proti destrukci tkéani infekei
a protizanétlivou 1é¢bu. Dle Mihala, Bardon¢, Hejnara (2002) kauzalni genova 1écba
spo¢ivd v bezpecném a u¢inném transportu genu CFTR do genomu cilené¢ buiky
plicniho epitelu.

Vavrova (2006) popisuje, ze prostfednictvim somatické genové terapie by
se P/K mohli zbavit svych pfiznakt prostiednictvim napravy porusené funkce genu
CFTR. Genova terapie ma jeSté spoustu kontraindikaci a proto je ve fazi intenzivniho
laboratorniho a klinického vyzkumu. Dal§im typem je proteinova terapie, kterd se déli
na terapii zaméfenou na protein CFTR a na terapii zaméfenou na ovlivnéni resorpce
natria. Védci po celém svété pracuji na vyvoji a experimentuji s mnoha preparaty.
Zkousky se provadéji na dobrovolnicich. Vyvoj kazdého nového 1éku miiZe trvat i roky.
Nadéje na to, Zze bude mozno vc€as zahdjenou lécbou zabranit trvalému poskozeni plicni
tkan€, je obrovska. Do té doby je tieba intenzivné I€Cit nemocné metodami, které jsou
dostupné.

Mezi plicni komplikace Vv souvislosti s CF patii hemoptyza, pneumotorax
a komplikace v souvislosti s transplantaci plic. Hemoptyza se vyskytuje u 1 %
nemocnych a je charakterizovana ztratou 250 ml krve za 24 hodin nebo opakovanymi
ztratami nad 100 ml za 24 hodin. Pokud toto u P/K nastane v nemocnici, je tteba ihned
prerusit fyzioterapii, sestra by méla uklidnit P/K , dale lékaf zru$i ordinaci 1éku
podporujici krvaceni a upravi poruchy koagulace a dle potieby ptedepise aplikaci
transfuze. Dale sestra podava P/K dle ordinace lékate krevni plasmu a kontroluje

koagula¢ni faktory. Pfi prokazani pfitomnosti infekce v téle se podavaji ATB. P/K sam

1 Gastroezofagealni reflex: , Dochdzi k pronikéni kyselého Zaludecniho obsahu zpét do jicnu, ktery je poskozovin a miize vzniknout
zanét* (Vokurka, Hugo, 2004, s. 381).
12 Hepatopatie: ,, Obecné oznaceni pro jaterni chorobu “ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 161).
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nebo za pomoci sestry provede opakovany vyplach dychacich cest ledovym
fyziologickym roztokem. Lékat zavede endobronchialni balonkovou tamponadu a sestra
ji béhem dne kontroluje. Cely IéCebny postup probihd za konzultace a dohledu
pneumologa. Pokud jsou u pneumotoraxu ptitomny klinické pfiznaky nebo je postizeno
vice, jak 20 % z celkového objemu plic je tieba zahajit hrudni sani pod tlakem do 20 cm
vodniho sloupce. Pfi mozném neuspéchu by se méla zvazit moznost provedeni
pleurodézy. Dalsi moznosti je aplikace sklerotizujicich 1ékt nebo aplikace vlastni krve
nemocného do pleurdlni dutiny. Pti projevech respira¢ni insuficience je P/K indikovana
domaci oxyenoterapie. Rozhodujici jsou hodnoty parcialniho tlaku kysliku pod 9,3 kPa
700 mm/ Hg), a plicni hypertenze nebo cor pulmonale pod 10 kPa (75 mm/ Hg). Lécba
je prostfednictvim koncentratoru kysliku de Vilbiss. Pokud nestaci tato aplikace, je
mozné zajistit oxygenoterapii tekutym kyslikem z bomby (Mihal, Bardon, Hejnar,
2002).

1. 10 Transplantace plic

Transplantace plic se Siroce uplatnila u P/K s CF v terminalni fazi respira¢niho
selhani. Prvni transplantaci plic provedl v USA James Hardy vroce 1963. Uspé&sna
piilis nebyla, protoze P/K po par dnech zemiel. Hardy ukazal, Ze plice je mozné
transplantovat a tim vyvolal zajem po celém svété. Skutecny Gspéch transplantace byl
zaznamenan V 80. letech, kdy byl objeven cyklosporin typu A, ktery se stal zakladem
imunosupresivni 1éby, a tim vznikla nové éra organovych transplantaci. V CR byl
transplanta¢ni program zaveden az v roce 1997 tymem pod vedenim prof. MUDr. Pavla
Pafky, DrSc. ve FN Motol vPraze. Vroce 1998 vCR byla provedena prvni
transplantace plic u pacientky s CF (Vavrova, 2006).

Do roku 2013 bylo v CR provedeno 200 transplantaci plic. P¥iblizné se provadi
v CR 20 transplantaci plic za 1 rok. Pro transplantaci plic jsou vybirani pacienti, ktefi
jsou v kone¢ném stadiu plicniho onemocnéni. Cekaci doba na transplantaci plic je
v rozmezi 200 - 250 dni. Statistiky pteziti lidi po transplantaci plic se 1isi, kdy jeden rok
po transplantaci pieziva 70 — 80 % P/K a po 5 letech 50 — 55 %. Indikaci pro

transplantaci plic u CF jsou pacienti, ktefi maji maximalni mnoZstvi vydechnutého
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vzduchu za jednu vtetinu (dale jen FEV1) mensi nez 30 %. Plice pacientti s CF obsahuji
velké mnozstvi rezistentnich mikroorganismu, které zapticini Cast&jsi potransplantacni
komplikace a ptispivaji k destrukci plic, intratorakalnim pleuralnim sristiim, uzavieni
hilovych struktur ad. Byva tedy Casto obtiznéj$i odstranit plici pacienta nez samotna
implantace. Po voperovani novych plic je nutné sledovat, zda nebude plice po
transplantaci télem pfijemce odmitnuta. Lidé po transplantaci musi celozivotné uzivat
imunosupresiva®®. V poslednich letech se zavadi metoda transplantace plicnich lalokd
od zivych darct, ktera byva uzivana vyhradné u déti, kdy dva piibuzni jedince s CF mu
poskytnou dohromady dva plicni laloky (Valentova - Bartakova, Fila, Simonek a kol.,
2014).

Mihal, Bardon, Hejnar (2002) uvadi dalsi hodnoty pro indikaci k transplantaci
plic a to parcialni tlak kysliku pod 7,3 kPa (55 mm/Hg) a parcialni tlak oxidu uhli¢itého
nad 6,6 kPa (50 mm/Hg). U téchto P/K je 50 % vyhled dvouleté mortality.
Transplantacni centrum v Hannoveru udava pteziti po 1 roce 90 %, po 3 letech 84 %
a po 5 letech 78 % nemocnych. Transplantace plic byva moznym feSenim pii nezvratné
plicni insuficienci, ktera ohrozuje kazdého nemocného s CF. Transplantuji se bud’
kadaverozni plice, nebo laloky plic od Zijicich darci nejcastéji od piibuznych.
Nejcastéji se provadi oboustranna sekvencni plicni transplantace.

Vavrova (2006) uvadi, Ze u téchto P/K s témito hodnotami se objevuji respira¢ni
insuficience, stoupa u nich pocet hospitalizaci v disledku onemocnéni, je u nich
pritomna masivni hemoptyza a stale se opakujici pneumotoraxy. Vysetteni krevnich
plyni neodpovida stanovenym hranicim. V ¢ekaci dobé je P/K =zafazen do
rehabilitatniho programu, ve kterém posiluje svalstvo a pripravuje Se na operaci. Je
dulezité drzet si svou vahu. P/K dochazi na pravidelné kontroly do transplantaéniho
centra kazdé tii mésice. ,, Transplantace plic se miize uskutecnit, pokud je vhodny orgadn
kompatibilni s prijemcem v krevni skupiné (systém AB0) a ve velikosti plic. Darcem plic
Jje pacient, u kterého byla prokazana smrt mozku (neurologické vysSetieni, 2 angiografie
intrakranialnich cév po 30 minutdch) a ktery spliuje vSechna obecna kritéria pro

multiorganovy odbér“ (Véavrova, 2006 s. 294).

¥ Imunosupresiva: ,, Léky potlacujici imunimi reakci“ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 198).
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Nejcastéjsim typem u transplantace pacientii s CF je bilaterdlni sekvenéni
transplantace. Znamena to, Ze operaci lze provést bez kardiopulmonalniho bypassu.
Pouze v ptipadé, kdyZz nastane poopera¢ni kardidlni nebo respiracni selhani pfi
selektivni ventilaci jedné plice a u déti mladSich deseti let, se vykon provadi pfi
mimotélnim ob&hu. Je dilezité se zamé&fit na psychickou stranku ¢lovéka v souvislosti
s transplantaci. (Vavrova, 2006).

Homola (2014) uvadi informaci, Zze do roku 2010 bylo provedeno v CR celkem
23 operaci transplantace plic u pacientit s CF. Primérny vék P/K v dobé transplantace

byl 25 let. Primérna doba pieziti byla 7,5 roku.

1.11 Klinicky obraz traviciho systému cystické fibrozy

Nejvice z oblasti traviciho traktu je postizena slinivka biisni. Proces Stépeni
potravy je narusen Ve slinivce bii$ni, ve které spociva tvorba enzymd trypsinu, lipazy
a amylazy. Lécba spoCiva v podani pankreatickych enzymt a stravy s nizkym obsahem

tukd (Edwards, Richards, 2004).

Vavrova, Balascakova, BartoSova a kol. (2009) popisuji, ze davkovani
pankreatické insuficience zavisi na jejim stupni a obsahu tukli ve stravé. Pocatecni
davka pro kojence je 1000 — 2000 jednotek lipazy/100 ml mléka. Enzymy se podavaji
vV malém mnozstvi mléka nebo kaSe. Po kazdém podani enzyma je nutné prohlédnout
kojenci dutinu ustni, protoze podané enzymy mohou iritovat sliznici dutiny ustni.
U starSich déti se méni davkovani na 2000 — 3000 jednotek lipazy/kg. Husty hlen, ktery
je hlavnim piiznakem CF, uzavie vyvody slinivky bfi$ni. V mirné form¢ nemoci je
sekret viskozni a vyvody slinivky jsou dilatované. U pokrocilych stavii jsou vyvody
slinivky pln¢ neprichodné. Jiz zminéné enzymy se nemohou dostat do stieva, kde by
mély natravit jednotlivé slozky potravy. Dal§im problémem je porusena tvorba
bikarbonatu a neutralizace zaludec¢ni kyseliny, které pfi spravném fungovani pomahaji
k rozkladu tukti na glycerol a na mastné kyseliny. Pokud se enzymy nedostanou ze
slinivky do dvanactniku, neni potrava dostate¢né §tépena. Potrava je jen z€asti vstiebana
a nestravené slozky potravy podléhaji ve stfevé hnilobnym a kvasnym procesim. Tato

dysfunkce se projevi vzedmutym bfichem a hillkovitymi koncetinami. Nejhtie travenou
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slozkou potravy u lidi s CF jsou tuky. Co se tyka proteinti a sacharidi, jsou v zastoupeni
traveny enzymy produkované sliznici stfeva. Traveni neni dokonalé a vznikaji dalsi
komplikace. Pfi traveni sacharidii vznikaji plyny, které nemocného obtézuji. Pfi traveni
proteinii pomoci enzymi sliznice stieva chybi v krvi bilkovina albumin. Pokud neni
dostatek albuminu v krvi, unikd voda z zil do podkozi, které zdufi a vznikaji otoky
(Vavrova, Balascakova, BartoSova a kol. 2009).

Stfeva nevylucuji enzymy pro traveni tukii a tim jsou stolice neléceného ditéte
s CF objemné, zapachajici a viditeln¢ obsahujici tukové kapicky. Tento piiznak
se projevi u ditéte, kdyz prestane byt kojeno. Z divodu, ze nestraveny tuk odchazi
stolici z téla ven, déti ztraci velké mnozstvi energie a tim nepfibyvaji na vaze. S tim
souvisi porucha ristu a Spatné vstiebavani vitaminti, které jsou rozpustné v tucich. Dité
trpi hypovitaminézou' az tplnou avitamindzou'®. Hypovitaminéza vitaminu (A)
se projevuje Serosleposti. Hypovitamindéza vitaminu D se projevuje kiivici, ale ta
se vyskytuje v souvislosti s CF vzacné. Mnohem castéji se setkavame s osteopordzou.
Vitamin E je dilezity pro ¢innost svala a jinych orgdni. Pusobi protizanétlive a je u CF
velmi dilezity. Vitamin K pottebuji jatra pro tvorbu latek pusobicich na srazeni krve.
U lidi s CF se jeho nedostatek mize projevit sklonem je krvéceni. ,, Vsechny tyto
vitaminy je potieba pacientim s CF, u kterych je nedostatecna zevni sekrece slinivky
brisni, doddvat* (Vavrova, Bala§¢akova, Bartosova, 2009, s. 50). Kromé nedostate¢né
tvorby enzymu se u lidi s CF vyskytuji opakované zanéty slinivky bfisni (Vavrova,
Bartosova a kol., 2009; Macak, Macakova, 2004).

Housték (1979) uvadi, ze novorozenec, ktery ma mekoinovy ileus nezvraci
a smolka mu neodchazi z téla ven, protoze mekonium je vazké. Bficho se zvétSuje
a rysuji se na ném stfevni klicky. Na RTG maji klicky vlasenkovity tvar s drobnymi
kalcifikacemi. Lécba mekoinového ileu je chirurgicka.

Mihal, Bardon, Hejnar (2002) popisuje mekoinovy ileus, jako obsah, ktery ma
6 - 8x vice bilkovin nez zdravé déti a tvofi hustou hmotu. Je doprovazen zvracenim

se ZluCovou piimési, distenzi bficha a opoZzdénym odchodem smolky. ZtuZené klicky

14 Hypovitaminéza: ,, Chorobny stav z nedostatku nékterého vitaminu *“ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 181).

5 Avitaminoza: ,, Chorobny stav zpiisobeny naprostym nedostatkem urcitého vitaminu “ (Vokurka, Hugo, 2004, s. 40).
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lze nahmatat ptes dutinu bfi$ni. Mekoniovy ileus je Castou pficinou stievni obstrukce
u novorozence.

Snajdauf, Skaba (2005) charakterizuji mekonium jako prvni stfevni obsah, ktery
je tvofen hlenem, buiikami stfev a plodové vody.

Mihal, Bardon, Hejnar (2002) na RTG snimku mizeme vidét dilatované smycky
tenkého stfeva. Dalsi problém mize vzniknout, pokud se objevi distalni intestinalni
obstrukéni syndrom, ten se vyskytuje u 5 - 10 % nemocnych. I pfes pankreatickou
substituci mize dojit k zahus$téni intraluminarniho obsahu v oblasti dolni ¢asti ilea. P/K
trpi chronickou bolesti bficha v pravém dolnim kvadrantu, zvracenim a ubytkem na
vaze. Pti podavani vysokych davek pankreatickych enzymii mize vzniknout fibrézni
kolonopatie. Jedna se o zGzeni tra¢niku nasledkem submukozni fibrézy. Ta se projevuje
bolestmi biicha a krvavymi prijmy. Déle se u 20 % nemocnych déti s CF ve véku 1 az
2,5 roku vyskytuje prolaps rekta. Po zahajeni 1éCby a upravé stavu vyzivy zpravidla
ustoupi. Sestra musi naucit rodie spravné peCovat v domacim prostfedi o sliznici
v okoli rekta. U 10 % piipadi je tieba prolaps 1éCit chirurgicky. Nalez prolapsu by mél
byt indikaci pro provedeni potniho testu. CF poskozuje také jatra.

Havlik, Strejéek, Berkow (1996) a Zitelli, Davis (2007) se shoduji v nazoru, Ze
u vétsSiny novorozencti s CF mekonium obsahuje velké mnozstvi sérovych proteint.
Vysetfeni mekoinového ilea muze byt pouzito jako zdklad novorozeneckého
screeningu.

Dalsim klinickym projevem CF je distalni intestinalni obstrukéni syndrom.
V praxi to znamena, ze sttevo neprichodné hustym obsahem. Vyskytuje se v pozd¢jSim
véku pacienti. Tento stav byva vyvolan bud’ nedostatkem tekutin, nebo stravou
s velkym obsahem zbytkil napf.: vét§i mnozstvi citrust v kratkém €asovém obdobi nebo
1 vynechanim 1€k travicich enzymi. Distalni intestindlni obstrukéni syndrom
se projevuje kolikovitymi bolestmi bficha, nadymdnim, nauzeou, zvracenim,
nechutenstvim, mastnymi stolicemi nebo zacpou. U CF se vyskytuje zlzeni stieva.
Tento jev je vzacny ve spojeni s CF. Mnohem ¢astéji se vyskytuje vyhiez kone¢niku.
Vyskytuje se u neléenych nemocnych, nez se stanovi diagnéza CF. Po kazdém

opakovaném prolapsu rekta, by méla sestra provést potni test. DalSimi pfiznaky CF jsou
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bolesti bficha, peptické viedy, gastroezofagealni reflux a gastritida (Vavrova,
Balas¢akova, BartoSova a kol., 2009; Vavrova 1999).

Faktorem pro gastroezofagealni reflux jsou zvySeny objem stravy, zpomalené
vyprazdiiovani zaludku, respiracni postizeni a provadéni fyzioterapie po jidle.
Regurgitace a pyroza byly zaznamenany u 20 % nemocnych déti. Diagnostickou
metodou je 24 pH - metrie jicnu a endoskopie. Dale se podavaji prokinetika. CF
postihuje jatra a zluCové cesty. Nékdy miize byt prvnim projevem CF prodlouzena
novorozenecka zloutenka. U nemocnych CF byva Zlu¢nik napadné mens$i a tvofii
se vném ZluCové kameny. Onemocnéni Zluéniku se projevuje opakovanymi bolestmi
bficha, pocitem nevolnosti, hotkosti v ustech, Zloutenkou a typickym Zlu¢nikovym
z4achvatem vystfelujici do boku a do zad. Jatra u nemocnych CF jsou postizena
v souvislosti mutaci genu CFTR, ktery vice zahuStuje zlu¢ ve Zlu¢ovodech. To vede
k méstnani zIuci a k zanétu jaternich bun¢k a k vazivové piestavbé jaterni tkan¢ nékdy
az s rozvojem jaterni cirhdzy. Onemocnéni jater v souvislosti s CF se objevuje u lidi ve
stadiu puberty. Pocate¢ni obdobi jaterniho onemocnéni se nemusi vilbec projevovat.
Lékar to zjisti pohmatem bfticha, ultrazvukem a odbérem krve na jaterni testy. Vzacné
se onemocnéni tak zhorsi, ze ve fazi jaterni nemoci nemtze krev pfivadéna ze stieva
do jater prekondvat vznikly odpor ve vazivové zménénych jatrech. Zily, které ptivadgji
krev ze zazivaciho traktu do jater, se rozSifuji a vznikaji kieCové Zzily na dolnich
koncetinach. Cirh6za byva doprovazena ascitem v dutiné btiSni a portalni hypertenzi

(Vavrova, Balas¢akova, Bartosova a kol., 2009).

1.12 Lécba traviciho systému

Na zlepSeni funkci jater u CF se na lé€bu pouziva kyselina ursodeoxycholova.
Jeji ucinek spociva ve stimulaci cholerézy, zlepSeni toku zluci a zvySeni bikarbonatu ve
zlu¢i. Podavani kyseliny ursodeoxycholové se zahajuje i preventivné u kojenct, ktefi
prodélali mekoniovy ileus (Vavrova, BartoSova, Dédkova a kol. 1999).

Lécba pankreatické insuficience spociva v substituci pankreatickych enzymt.
V minulosti, kdy nebyly k dispozici dostatecné G¢inné substituéni preparaty, pouzivaly

se ruzné extrakty z pankreatu savci. Pacientim byla doporucovéana dieta s nizkym
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obsahem tukii. Lécba uc¢innou pankreatickou substituci spolu s dietou bohatou na tuky
pankreatickych enzymu je lipdza. Davkovani je individualni podle stupné malabsorpce.
Maximalni davka by neméla piekrocit 10 000 jednotek lipazy na kg hmotnosti P/K.
Pankreatické enzymy se podavaji na zacatku jidla s malym mnozstvim tekutiny.
V soucasné dob¢ se pacientim s CF podava enzym Kreon 10 000 nebo Kreon 25 000.
U dospélych se uptednostituje enzym Panzytrat 25 000 (Vavrova, 2006). Vhodna je
pestra a vyvazena strava. Kalorickd potteba pacienti s CF pievySuje o 50 % potiebu
zdravého Cloveéka. Nezbytné je podavani vitaminl rozpustnych v tucich (D, E, K, A).
Vavrova (1999) se shoduje v substituci pankreatickych enzymt Kreonu a Panzytratu s
Solcem, Cernou, Dortem (1995).

Velmi ¢astou komplikaci u pacientti s CF je hepatopatie. Obvykle byva u jedinct
prechodna. Nejbéznéjsim nalezem na jatrech je steatoza, kterd je pritomna u 23 - 75 %
P/K s CF. S hepatopatii tzce souvisi portalni hypertenze, ktera mize vést ke
komplikacim, jako jsou jicnové varixy. Hepatopatie zhorSuje malnutrici
a hypovitaminézu. Vzhledem k Cetnosti hepatopatie u P/K s CF je doporuceno 1x ro¢né
provadét screening vySetfenim jaternich enzymil a sonografii jater. Jedinou lécebnou
moznosti je podavani kyseliny ursodeoxycholové, ktera zvysuje tok Zluc¢i a nahrazuje
ostatni potencialné toxické Zlucové kyseliny. Lékaii na uzivani kyseliny
ursodeoxycholové nemaji jednotny nazor. Dal§i moznosti je transplantace jater

(Jakubec, 2006).

1.12.1 Vyziva u pacienta/klienta s cystickou fibrézou

Jednim z hlavnich projevii CF je malnutrice. Vyziva u jedincii s CF je naruSena
poruchou traveni pii nedostatecné Cinnosti pankreatu, ale i chronickou infekci, ktera
naruSuje chut’ k jidlu. Dychaci svaly jsou nedostatecné prichodné a potieba energie
stoupd pii zvySené praci dychacich svali. Energie se ztéla ztraci s bilkovinami
pfitomné v hnisu. Dochdzi tedy k nepoméru v organismu mezi energii ziskanou
a energii, kterou potfebuje. Nemocny s CF potiebuje o 40 - 45 % vic energeticky

hodnotnéjsi stravu nez c¢lov€k zdravy. Pokud organismus hladovi, Cerpad ze svych
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tukovych zasob. Za¢ne ubyvat i svalova hmota, kvili tomu, Ze tuky nestaci zdsobovat
vSechny organy V téle. Bilkoviny ze svalii se §tépi na AMK a pfeméiuji se na cukry
nezbytné k Cinnosti mozku. Pokud tato situace pfetrvava delsi dobu, dochazi ke
zpomaleni rlstu. Pripoji-li se K podvyzivé zanét, chronicka infekce a nedostatecné
zasobeni kyslikem stav vyzivy se zhorSuje rychleji. Déti jsou mensiho vzrlstu, maji
hubené koncetiny a malo podkozniho tuku. Neznamena to vsak, ze by se takto déti uz
rodily, k témto ptiznakim dochdzi béhem prvniho roku Zivota. V obdobi puberty
nastava u nemocnych adolescentt rozdil ve fyzické kondici oproti zdravym jedinctm.
Stav vyzivy je dulezity ukazatel zdravotni kondice déti s CF. P/K je doporucovana
vysoce kaloricka strava doplnéna o vyzivové dopliiky s vysokou kalorickou hustotou. Je
tfeba, aby jedli jidla bohata na vitamin K ¢i ho uzivali jako dopln€k stravy. V piipadé
téZkého stavu se lze uchylit k nocnimu podavani stravy gastrostomii. Problém
s poruchou tradveni se feSi podavanim pankreatické substituce. Je to 1€k obsahujici
enzymy lipazu, amyldazu a proteazu. Lék se podava kratce pied jidlem, aby bylo
umoznéno co nejlepsi traveni (Vavrova, Bartosova a kol., 2009, Homola, 2014). Pro
zvySeni kalorického pfijmu se pouzivaji glukézové polymery a triacylglyceroly
se stfednim fetézcem. U P/K u kterych se nedafi udrzet pfiméfeny nutricni stav,
je nutné zavést nazogastrickou sondu, perkutanni endoskopickou gastrostomii (dale jen
PEG) nebo perkutanni endoskopickou jejunostomii (dale jen PEJ), (Havlik, Strejcek,
Berkow, 1996).

Sestra ¢i sam P/K, adolescent, nebo jeho rodi¢ vpravuje bolusové vyzivu pomoci
janettovy stiikacky pfimo do PEG. Nejcastéji se podava 300 ml v intervalu 2 az
3 hodiny béhem dne. Janettova stiikacka se musi po kazdém podéani vyzivy
proplachnout proudem horké vody a vecer po poslednim podéni do PEG vyvafit
vV nadob¢ s pitnou vodou. Vyzivu poddvame pouze, kdyz jsme si jisti, ze pfedchozi
davka zaludek opustila. Pokud ma P/K vzedmuty nadbtiSek nebo pokud po otevieni setu
strava vytéka je tfeba podani vyzivy odlozit. Pokud potize neustoupi, je tieba se poradit
s lékafem. Druhy zpiisob podani vyzivy je kontinudlni neboli neptetrzity. Ten se
vyuziva pii podavani vyzivy do PEJ. Obvykla rychlost podéani je 100 az 150 ml vyzivy

za hodinu. Pro stfevo je pfirozeny pozvolny pfisun zivin, proto se vyziva nechava po

50



cely den stejnou rychlosti. Pouziva se k tomu gravita¢ni set nebo enteralni pumpa.
O sondu je tfeba peCovat. Sestra edukuje P/K o nutnosti proplachu sondy. Sonda
se proplachuje pted i po podani vyzivy. K proplachu se pouziva 30 az 50 ml ¢aje nebo
prevafené vody. Zasadné se nesmi pouzivat kyselé roztoky, jako jsou ovocné stavy
nebo mineralky. Mohlo by dojit je srazeni vyzivy a ucpani sondy. Sestra edukuje
o vhodné poloze pro podani vyzivy. P/K by mél sedét nebo by mél mit zvysenou horni
polovinu téla a v této pozici by mél vydrzet 30 az 60 minut po skon¢eni podani. Timto
se snizuje riziko, ze se vyziva dostane ze zaludku do hornich dychacich cest. Po
ukonéeni podavani vyzivy P/K musi vZzdy uzavtit set, aby nedochdzelo k iniku. PEG
a PEJ se oSetfuje v prvnich dvou tydnech kazdy den. Je tieba kontrolovat okoli usti jako
je zarudnuti, hnis, vytékani vyzivy atd. Pod pfitlacnou desticku Ize v prvnich dnech po
zavedeni vlozit sterilni c¢tverec. Misto vstupu se omyje vodou. Nedoporucuje
se dezinfekce na bazi polyvidon - jodu napft.: Jodisol, Braunol ad. ProtoZe mohou
negativné ovlivnit vlastnosti sondy. Misto vstupu se piekryje ¢tverci a spolu s koncem
sondy se prelepi naplasti (Solat, 2010).

Ve vyzivé P/K s CF hraje diilezitou roli hydratace organizmu. Je tfeba dbat na
dodrzovani, jinak hrozi komplikace ze zahusSténi stfevniho obsahu a zluci a zhorSeni
odstranovani sputa z dychacich cest. V obdobi téhotenstvi je pozadavek na vyzivu pro
pacientky s CF naro¢né. Aby nebyl ohroZen rdst a vyvoj plodu, je nutné zvysit
kaloricky ptisun o 20 % nez pied graviditou. Doporuceny vahovy pfiristek b&hem
t&hotenstvi je 8 az 10 kg, ktery se vétsing Zen nepodaii splnit. Rada 1ékti predevim
ATB, ktera zena uziva, se dostava do mléka. Pokud pifekazky v kojeni nejsou, je nutné
hlidat pocet piijimanych kalorii a mnozstvi bilkovin, které zen¢ béhem laktace do téla
ptrichazi. Kojeni ditéte starého tii meésice znamena pro zenu navysit denni pfijem energie
o 750 kcal. Neékteré plné kojené déti s CF, které dostavaji substituci pankreatickych
enzymt, prospivaji dobie a nepotiebuji dalsi kalorické obohaceni. Pokud maji nizky
obsah bilkovin a natria mohou hrozit nékteré metabolické komplikace napf.:
hypoproteinemie a hyponatremie s hyponatremickou alkalézou. U pIné kojenych
novorozencl a kojencl je dulezitad suplementace soli a to predevS§im horkych letnich

dnech. Déti je tfeba kontrolovat jak klinicky tak i laboratorné. Je doporucovano
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vySetfovat hladiny elektrolyth a albuminu 1x za 1 - 3 mésice. Pokud neni laktace
dostate¢na nebo pokud dité nemlze byt kojeno, prechdzi se na umélou vyzivu.
Mnozstvi pfijimaného mléka by mélo byt v prvnich ¢tyfech mésicich okolo 150 ml/kg
télesné hmotnosti ditéte za 24 hodin. Pokud dité Spatné prospivd nebo pokud neni
pokryta jeho energeticka potieba, je vhodné kalorické obohaceni mléka o maltodextrin
nebo kasein. Celkovy obsah sacharidii se suplementaci by mél byt 10 - 12 g/ 100 ml
a tukll 5g/100 ml. U kojencii s projevy zadvazného malabsorpéniho syndromu zvlasté
u déti po operaci pro mekoinovy ileus a u déti s intoleranci kravského mléka jsou
indikovany bilkovinné hydrolyzatory s vysokym stupném Stépeni. Nemlécné piikrmy
se u déti s CF zavad¢ji diive nez u zdravych déti a to ve 3. — 4. mésici. Déti byvaji diive
hladové a samotné¢ mléko jim nestaci. Z energetického hlediska se nejvice doporucuje
instantni ryzova kase, zeleninové polévky a ovocné kase. U déti ptedSkolniho véku
se jidelnicek sklada ze tfech hlavnich jidel, dopoledni a odpoledni sva¢iny a druhou
vecefi. V tomto obdobi je dilezit¢é veénovat pozornost stravovacim navykim,
kalorickému piijmu, riistu, vyvoji a stavu vyzivy ditéte. U déti Skolniho véku od 6 do 12
let se objevuji problémy s pravidelnym uzivanim pankreatické substituce a vitaminl
rozpustnych v tucich. V obdobi dospivani od 13 do 18 let dochézi k akceleraci ristu,
rozvoji hormonalni ¢innosti a k velké fyzické aktivité. V tomto veéku nejCastéji propuka
plicni infekce, ktera zvysSuje kalorickou potfebu. Dusledkem plisobeni téchto faktora
dochazi ke zpomaleni riistu a opozdénému nastupu puberty. Vétsi riziko nutri¢niho
selhani postihuje vice divky, které maji mensi télesnou hmotnost. V dospélosti musi
Clovék  propojit zivotni rezim s pracovnimi  povinnostmi. Zékladem je
vysoko - kaloricka strava s podilem tukd. Casto k udrzeni dobrého stavu vyzivy je
nutné obohacovat jidelniCek o moduldrni dietetiku nebo preparaty tekuté vyzivy.
V piipad¢ peroralniho netispéchu pfichazi v uvahu vyziva nasogastrickou sondou nebo
PEG. Soucasti nutri¢niho programu je celkova svalova stimulace, ktera napomaha ke
zlepSeni télesného sloZzeni a pomlze vylepsit ventilatni kapacitu plic, oxygenii

a fyzickou kondici (Vavrova, 2006).
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Tabulka 1 Doporuceny energeticky prijem P/K s CF dle véku a pohlavi

Vek Doporuceny denni energeticky piijem
Kojenci 150-200 kcal/kg

Déti od 1 roku do 9 let 130-180 kcal/kg

Chlapci od 11 do 18 let 100-130 kcal/kg

Dévcata od 11 let do 18 let 80-110 kcal/kg

Muzi 100-120 kcal/kg

Zeny 80-120 kcal/kg

(Zdroj: CF Klub, 2013, s. 4)

1.12.2 Diabetes mellitus u pacienta/klienta s cystickou fibrézou

Homola (2014) prognoza P/K s CF se stale zlepSuje a tak se lidé dozivaji
vyssitho veku. Objevuji se vSak komplikace, které progndézu zhorSuji. Jednou
z komplikaci je Diabetes mellitus vazany na cystickou fibroézu (dale jen CFRD). V¢asné
odhaleni a 1éCba diabetu jsou dulezité, protoze mohou vyrazné omezit negativni dopad
na vyvoj CF. Diabetes mellitus postihuje pacienty s CF v souvislosti na véku. Studie
uvadi ¢etnost vyskytu Diabetu mellitu v souvislosti s CF u déti 2 %, u adolescentt 19 %
a u dospélych 40 %. CFRD se rozviji pomalu a typické ptiznaky se objevuji pozdéji.
Pti¢inou CFRD je niCeni pankreatickych ostrivki, které jsou poniceny celkovou
zménou pankreatu pti CF. CFRD zvySuje umrtnost u P/K s CF az Sest krat. Tito P/K
maji niz8§i body mass index a hor$i plicni funkce. Je doporucovano kazdoro¢ni
provedeni screeningu formou oralniho glukdézového toleranéniho testu u P/K starSich
10 - ti let. Pfedchazi jim Casto nejasné zhorSovani plicnich funkci a nejasné zhorSovani
stavu vyzivy pii zachovaném kalorickém ptijmu.

Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol. (2009) tvrdi, ze Diabetes mellitus
v souvislosti s CF se objevuje u déti do 10 let vzacné. Vyskyt stoupa po 18. roce Zivota,
ovSem 50 % pravdépodobnost vyskytu je u lidi po 30. roce Zivota. Zakladni pficinou je
vazivova zména slinivky btis$ni. Dlisledkem této pfemeny je to, ze ve slinivce ubyva tzv.
beta bun¢k. Ty jsou zodpovédné za tvorbu hormonu inzulinu, ktery napomahd k vyuziti
gluko6zy v organismu a tim snizuje hladinu cukru v krvi. Pro CFRD je typické postupné

snizovani produkce inzulinu neboli inzulinopenie. Ohledné 1é¢by se u pacientli s CFRD
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nedoporucuji podavat perordlni antidiabetika v tabletdich. Duvodem je, ze jde
o primarn¢ nedostateCnou produkci inzulinu, kterou nelze vylepsit timto zplisobem.
Lécba inzulinem je doporucovana u P/K s CFRD s hyperglykémii nala¢no. U CFRD
bez hyperglykemie nala¢no nebo u pacient s porusenou glukézovou toleranci
a nedostatecnou produkci inzulinu je pristup 1é¢by individudlni. Lécba pacienti s CFRD

patii do odborného tymu na CF nikoli do béznych diabetologickych center.

1.14 Osteoporoza

SniZeni kostni mineralizace u CF je stav, ktery postihuje adolescenty a dospélé
pacienty se zhorSenym stavem vyzivy. Osteopor6za souvisi s hypovitaminézou
vitaminu D a vitaminu K, s 1é¢bou kortikoidy, s malnutrici a se zvySenymi naroky
v obdobi rustu clovéka. Je doporucovano provadét u P/K s CF starSich 10 ti let
screening bone disease pomoci denzitometrie a laboratornich markerti kostniho
metabolismu (Homola, 2014). Cim vice se prodluzuje vék doziti u lidi s CF, tim vice
se zaGinaji objevovat v souvislosti s CF dalsi komplikace jako je osteoporoza®®s
osteopenii'’ Podle (Vavrové, 1999) ma 15 — 25 % dospélych s CF osteoporézu
a dalSich 40 % osteopenii. Pacienti s CF maji snizenou hustotu kostniho minerdlu
a vys$i incidenci zlomenin. Tyto komplikace spolu s frakturami a zvySenym rizikem
zlomenin nepfiznivé ovliviiuji kvalitu Zivota a predstavuji predevSim problém pfti
transplantaci plic. Prevence osteopordzy spociva piedevSim v détském veku, kdy
se vytvari a modeluje kostni tkan. Prevence tedy spociva ve vyziveé, kontrola hladiny
vitaminu D, dostatek vapniku a 1écba plicniho onemocnéni. Doporucuje se omezit 1é¢bu
kortikoidy na minimum. Je mozné dodavat kalcitonin a v tézkych piipadech
bifosfonaty. Riziko osteopordzy se zvySuje s vékem, dle stupné zdvaznosti plicniho
onemocnéni a pritomnosti malnutrice. U vSech takto nemocnych by mél byt zajistén

pfijem kalcia, fosforu, magnezia a vitamini D a K (Vavrova, BartoSova, Dédkova

a kol., 1999; Zurek, Horak, 2014).

Osteopordza: ,, Casté onemocnéné charakterizované iibytkem kostni hmoty, atrofie kosti* (Fidnuti kosti; (Vokurka, Hugo, s. 324).

17 -
Osteopenie: ,, Profidnuti kostni tkané** (Vokurka, Hugo, s. 324).
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2. Zivot pacienta/klienta s cystickou fibrézou

Zivot jedince, ktery je ztizeny jakoukoli nemoci je komplikovany a ma veliky
vliv na psychiku nemocného a ovlivituje celou jeho rodinu. Pro mnohé muze byt
povzbuzujici podpora ze strany Klubu CF. Pokud rodina chce cerpat vyhody
poskytované Klubem, musi se fadné zaregistrovat (piiloha 15). Pro ¢leny Klubu CF jsou
poiadany riizné akce, které jsou vypsané na webovych strankach. Clenové klubu CF

mohou vyuZivat skupinova setkani, kde si mohou sdélovat zkuSenosti a rady (Vavrova,
2006).

2.1 Adaptace na onemocnéni

Véavrova (2006) tvrdi, ze vliv na adaptaci onemocnéni maji v€k, pohlavi,
zévaznost onemocnéni, mechanizmy piizpusobeni, intelektové schopnosti, uspotradani
a fungovani rodiny. Jsou popsany ¢tyfi zakladni Kritéria v posuzovani spoluprace pii
dodrzovani pravidel lécby. Jednd se o spolupraci pii kazdodenni fyzioterapie,
Jako nejméné spolupracujici jsou nemocni dospéli. Studie 0 znalostech o nemoci
se shoduji vtom, Zze P/K rtizného véku maji dobré znalosti patofyziologie a 1éCby
onemocnéni, ale znalosti o genetické podstaté jsou slabsi. Znalosti 0 nemoci maji spise
divky/matky nez chlapci/otcové. V poptedi o znalostech jsou déti starSich rodica. Po
sdéleni diagnozy si rodice a nejblizsi ptibuzni nemocného s CF projdou fazi Soku. Dale
muze nasledovat popieni, zlost, izkost, hledani vinika, agrese, sebelitost a nasledn¢
piijmuti faktu a souziti s onemocnénim. K nastoleni psychické rovnovahy u P/K je
tteba, aby lékaf a sestra pomohli nemocnému a jeho rodin€ se s timto faktem vyrovnat
a vSe jim vysvétlit. (Vavrova, 2006, Vavrova, Bartosova, Dédkova a kol., 1999).

Zivot s CF a s jeji 1é¢bou klade velké naroky na daného jedince a kazdého &lena
rodiny. Déti s CF maji vyS$i pravdépodobnost vzniku citové poruchy nebo poruchy
chovani nez déti bez CF. Celi tolika prekdzkdm v Zivot&, a proto maji o néco vyssi

pravdépodobnost vzniku psychickych obtizi (Thomson, Harris, 2008).
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2.2 Hospitalizace

P/K s CF je hospitalizovan na pneumonologickém odd¢leni ve specializovanych
fakultnich nemocnicich, které jsou po celé CR. Pokud se jednd o planovanou
hospitalizaci ditéte s CF, jeho zakonny zastupce by ssebou mél mit kompletni
predoperacni vysetieni ditéte, sviij prikaz totoznosti, doklad o zdravotnim pojisténi
ditéte, zdravotni a o¢kovaci prikaz ditéte, vysledky vysetieni, o které pozadal oSetiujici
lékar (napt. echokardiograficky zdznam, RTG snimky ad.), seznam Iéku, které dité
pravidelné uziva, prukaz diabetika, pokud je diabetik, osobni a skolni potieby. Je mozna
hospitalizace zdkonného zastupce spolu s ditétem. Pouze pokud dité¢ nedosahlo vice nez
6 ti let, je ubytovani zakonného zastupce S ditétem hrazeno zdravotni pojistovnou.
Pokud se jednd o dité starSiho v€ku, musi rozhoudnout revizni lé€kat ptislusné
pojisStovny o nezbytné pritomnosti zakonného zastupce u ditéte. Pokud revizni 1ékar
zamitne, je zakonnému zastupci nabidnuta ubytovna FN Motol. DalSi moZnosti je
pritomnost zdkonného zastupce v nemocnici na vlastni naklady (FN Motol, 2012).

Pokud se jedna o planovanou hospitalizaci jedince star§iho 18 - ti let s CF
piinese si s sebou obcansky prukaz (pas), prukaz zdravotni pojistovny, doporuceni
k hospitalizaci a vysledky vySetieni. Soucasti hospitalizace je i podepsani souhlasu
S pijjetim a s ndslednym diagnostickym 1 lécebnym postupem P/K, pokud se jedna
o jedince do 18 let tak, zakonného zastupce. Pied planovanou hospitalizaci P/K nebo
jeho zakonny zastupce si miize potiebné informace najit na webovych strankdch dané
nemocnice. S dotazy se muze obratit na svého oSetiujiciho Iékate i na Klub CF (FN
Motol, 2012)

Nejcast€jsim dtivodem pro piijeti do nemocnice pro jedince s CF je 1é¢ba plicni
exacerbace. Sestra vyplni sjedincem dle validity rodinnou anamnézu ohledné
zdravotniho stavu, alergii, o 1écich, vaze a dale zméfi tlak, puls a télesnou teplotu. Lékar
s tymem stanovi druh a postup 1é&by. Sestra zavede do Zily PZK, pro podavani ATB.
Sestra odebira dle ordinace lékate krevni testy véetné krevnich plynt. Lékai vzdy
vysvétli P/K postup planovaného vysetieni. Hlavnim davodem pro hospitalizaci je
pfitomnost infekce v plicich, kterd je neZzddouci. Klécbé infekce se pouzivaji dvé

skupiny ATB. Sestra podava pacientovi ATB po stanovém intervalu dle ordinace 1ékate.
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Dale jsou P/K podavany 2x az 4x aerosolova 1écba, vitaminy a pankreatické enzymy.
Sestra se spoji s fyzioterapeutem a nauci P/K respirac¢ni fyzioterapii a nazorné ukaze

polohy pro odkaslavani hlenu (Orestein, 1989; FN Motol, 2012).

2.3 Problémy s vyZivou a poruchy prijmu potravy

Déti s CF, které chodi do Skoly a déti predskolni ptfijmou stejné nebo dokonce
i vice jidla nez jejich zdravi vrstevnici. V souvislosti s pfijmem potravy dochazi ke
stupniovani rodicovské tizkosti. Byl uveden ptiklad, ze vyzkum u 13 adolescentnich P/K
S CF byla u nich diagnostikovana atypickd forma potravy. Matky by mély mit na
paméti, Ze interakce spojend s kojenim a krmenim ditéte ve smyslu jejiho zlepSeni, je
dalezita v prevenci budoucich problémil s pfijimadnim potravy (Vavrova, 2006,
Smidova, Chladova, Tesatova, 2009).

Déti s CF mivaji problémy s travenim a trpi nechutenstvim. Pfijem
vysokokalorické stravy je vSak nutny pro jejich dobry zdravotni stav. Rodice ziji v
obavach, zda dit¢ bude syté jist v kolektivu déti a zda strava bude vyhovujici. Je moZzné
se domluvit s vedenim kuchyné, aby kuchaiky détem pifidavaly k hlavnim jidlam jesté
navic napf. tucnéjsi jogurty, syry ad., aby jejich kaloricky piijem dosahl doporucené
denni davky. Pedagog by mél byt poucen o diilezitosti, pravidelnost a zasadach uzivani
pankreatické substituce v kapslich. Rodi¢e musi sezndmit pedagoga, kolik kapsli ma
dit¢ k urcitému jidlu poztit. Starsi déti samy vedi, kolik kapsli potfebuji a jsou naucené

si je brat samy (Vavrova, 2006; Smidova, Chladova, Tesafova, 2009).

2.4 Psychologicka péce

Psychologicka péfe by méla byt poskytovana ditéti s CF, jeho rodicim i celé
rodiné. Méla by zacinat od okamziku zjiSténi diagnozy a pokracovat po cely zivot. Péce
muze byt ruzné intenzivni a mize se ménit dle stavu P/K. Jednou z forem
psychologické péce, ktera se snazi eliminovat strach z budoucnosti v souvislosti
s onemocnénim CF je spravna znalost v§eho, co s timto onemocnénim souvisi. Dale je
to spoluprace s celym zdravotnickym tymem z hlediska oSettujicitho 1ékate a dale
s diabetologem, rehabilitacnim persondlem, psychologem, pedagogy a socidlni

pracovnici z Klubu CF. Zékladem je edukace rodici i ditéte s CF. Edukace probiha ve
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vSech zminénych okruzich. Komunikace mezi vSemi ucCastniky musi byt jasna
a srozumitelnd. Psychologickd péce u rodict a blizkych rodici by méla trvat i po
odchodu blizkého a milovaného ¢lovéka. Faze vyrovnani se s diagnézou CF se sklada
z Soku, popreni, agrese, smlouvani, deprese a nakonec piijeti. Tyto Stavy se vzajemné
piekryvaji. V obdobich, kdy se stav ditéte zhorsi, se mohou jednotlivé etapy opakovat.
K porozuméni témto projeviim, které jsou vysledkem dlouhodobé naro¢né Zivotni
situace, pomuze znalost struktury osobnosti a znalost struktury rodiny. Vcasna
diagnostika redukuje stres celé rodiny a zvySuje duveéru ve zdravotnicky systém. Také
pfispivda k optimalizaci genetického poradenstvi a informovanost v rodinach
s prvorozenym ditétem s CF. Pti celoploSném provedeni novorozeneckého screeningu

CF lze P/K soustiedit do klinickych center, ktera jsou po celé CR (Vavrova, 2006).

2.4.1 Rodina

Ve vztahu by mél byt druhy partner informovan o nemoci jedince s CF. Pii
rozhodnuti zaloZeni rodiny by se par mél poradit s odborniky a podstoupit vySetieni,
ktera jsou zminéna V pfedchozich kapitolach. Kazdé chronické onemocnéni, tak 1 CF
ma dopad na celou rodinu. Pti sdélovani diagnézy by méli byt ptizvani pokud mozno
oba rodice a dité¢ s CF. Dale by mél byt ptitomen cely tym, se kterym piijde rodina
s dité¢tem do styku. Jsou to Iékafi, rehabilitacni a socialni pracovnice a psycholog.
Collum a Gibson popisuji Ctyii stadia rodiCovské reakce na CF. Prediagnosticka faze
charakterizovana rtistem znalosti o nemoci, v konfrontacni fazi probiha popieni
diagndzy, smutek, chténi dalsiho téhotenstvi s obavami z dalsiho genetického postizeni,
prevlada zlost vici zdravotnikim, partnerovi, ale nikdy ne vi¢i samotnému ditéti.
V dlouhodobé adaptacni fazi probihd vyvoj vztahu mezi ditétem, rodi¢i a postojem
k onemocnéni v situaci, ze dité zemie diiv nez rodice. Vyzkum ukazal, Ze rozvodovost
rodicii ditéte s CF je vE€tsi neZ u nemocnych S diagnoézou leukémie. Vliv CF na
sourozence nemocného ditéte je veliky, ale v literatufe opomijeny (Vavrova, 2006;
Vavrova, BartoSova, Dédkova a kol., 1999). , Vztah mezi nedostatecnym fungovanim
rodiny a mnozstvi behaviordlnich problémii u déti s CF je ziejmy, coz Ize konstatovat

jako opakujici se zkuSenost i v nasich podminkach* (Vavrova, 2006 str. 458). Kazdy,
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kdo ma plicni problémy, by se mél vyvarovat koufeni. M¢l by piestat navstévovat
zakoufena pohostinstvi a diskotéky. Jakmile se dit¢ zaCne stykat s ostatnimi détmi,
nebude mozné ho uchranit pied infekcemi, které budou dité¢ obklopovat. Je tieba
zamezit styku s lidmi, ktefi jsou pravé nachlazeni, ale jinak nema smysl ho izolovat od
kamaradut. Tlak, kladeny ze strany rodi¢t na dité zaméteny na jeho vykon ve skole a na
tlak, s dodrzovanim 1écby mulze vyustit od odmitani 1é¢by aZz po experimenty
s koufenim nebo s navykovymi latkami. Zde ma nezastupitelné misto konzultace
s psychologem, kde se rodi¢e nauci naslouchat potfebam ditéte (Vavrova, 2006;
Chumbley, 1999).

2.4.2 Kojenecké a batoleci obdobi

Rodic¢e jsou znepokojeni, Ze jejich dité s CF v kojeneckém obdobi ma opozdény
vyvoj hrubé motoriky. Tento pomalej$i vyvoj nijak nesouvisi s mentalni tirovni jedince.
V batolecim veéku pretrvava u ditéte separacni tuzkost. V dneSni dobé jsou déti
hospitalizovani s jednim z rodicti, coz je velkou vyhodou a vétSinou to usnadnuje
spolupraci mezi zdravotnickym persondlem a ditétem. Rodic by mél byt piitomen
u vSech vySetfeni a povzbuzovat své dité. Nejveétsi psychicka zatéz na rodie 1 na
jedince s CF nastava béhem hospitalizace v dobé tzv. edukaéniho pobytu na oddé¢leni,
které trva jeden tyden po stanoveni diagnézy. Rodie se zde uéi, jak s nemocnym
ditétem pracovat, je jim nabidnuta pomoc odbornikti ze strany psychologa nebo socidlni
pracovnice Klubu CF. V obdobi batolecim probiha proces sebeuvédomovani se a je
spojené s negativismem. Dité¢ se mliZze projevovat vzdorovitym odmitanim IéCby ¢i
jakékoli jiné spoluprace. Problémy nastavaji piedev§$im v inhalacich, pfijmu potravy
a lékl. Pokud ma dité v tomto obdobi prolaps rekta, ktery mtize byt bolestivy, dité¢ mize
potfebu na stolici potlacovat, a ztoho divodu je dilezité kontrolovat pravidelné
vyprazdiovani. Dité¢ s CF by se mélo po 2. roce Zivota naucit smrkat a odkaslavat hlen

z ust (Smidova, Chladova, Tesatova, 2009).

2.4.3 Predskolni vék

Nastup do matetské Skoly souvisi se zac¢lenénim ditéte do vzdélavaciho procesu

a znamena velky krok k socializaci ditéte. Dit€¢ s CF, které si uv€domuje své
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onemocnéni vzhledem ke svému véku, zacne travit Cas se zdravymi détmi. A to
Znamena, ze se muze setkat s riznymi reakcemi na jeho uptednostiiovani. Dostava vétsi
porce stravy napf. svaciny, je vice opecovavan pedagogem atd. Détem s CF se diive
dochazka do matefské Skoly nedoporucovala. Divodem bylo riziko vét§i nemocnosti.
V soucasnosti diky novym léCebnym moznostem ditéti umoznéno navstévovat
matefskou $kolu alespon posledni rok pied nastupem do $koly. Rodi¢e maji obavy, Ze
jejich dité ptijde pii styku s ostatnimi détmi do kontaktu s bakteriemi, které by mohly
ohrozit jeho dychaci cesty. V pfedskolnim véku jedinci s CF jesté nemaji plice trvale
osidlené bakterii Pseudomonas aeruginosa, ktera je bézné¢ kolem nas napi. v odpadech
umyvadla, toalet¢ aj. Pro zdravé je tato bakterie neSkodna, ale détem s CF miize
zpusobit zhorSeni zdravotniho stavu. Proto rodice doma dbaji na ptisny hygienicky
rezim, aby dité pfed touto infekci ochranili. Dité s CF uzZivd pred kazdym jidlem
pankreatické enzymy. Dité bylo zvyklé na podavani enzymt od matky a pti nastupu do
Skoly si musi podat enzymy samo. Je vhodné, aby byl stimto procesem obeznamen
pedagog. Dozor nad pravidelnosti poziti pankreatickych enzymu nepatfi mezi
kompetence pedagoga a ten muze lehce zapomenout. Podle mého nazoru by se v tomto
piipadé uplatnila komunitni (Skolni) sestra, ktera by mohla pracovat jako zdravotnice

pro celou $kolu i na akcich pofadané mimo areal skoly (Smidova, Chladova, Tesafova,
2009).

2.4.4 Skolni vék

Vstup do $koly znamena pro dité o krok blize k socializaci v jeho celkovém
rozvoji. Diive platilo pravidlo, ze vSechny déti s CF maji automaticky odklad skolni
dochazky. Dlvodem byly zdravotni divody pro svlj mensi vzrist a kieh¢i télesnou
konstituci. Dnes to u vétSiny déti neni z téchto divodi tieba. Pokud je dité zralé, nic by
nemélo branit jeho nastupu do Skoly Rodi¢im je doporucovéano, aby pti nastupu ditéte
pisemné informovali vedeni Skoly o onemocnéni ditéte. Nejvic znalosti by mél mit
tfidni ucitel. Informace by méli pfedat samotni rodi¢e Ustné a i pisemnou formou.
Existuje specialni brozura s informacemi o CF, kterd je ur¢end ptimo pro Skoly. Déti

musi primérné 2 — 3 hodiny denné vénovat svému zdravi. V mlad$im Skolnim véku
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jsou déti s CF vétSinou oteviené a sdilné a o svém onemocnéni hovoti bez zabran. Déti
chtéji zaptsobit a predvést se spoluzdkim, jak pouzivaji inhalator a dechovou pomiicku
flutter. Nekteré déti se stydi kaslat ve tfid€ a vyplivnout hlen do papirového kapesniku
pred ostatnimi. Ditéti by mélo byt umoznéno kdykoli béhem vyucovani na chvilku
odejit a provést ,,¢isténi” dychacich cest mimo tfidu. Dit€¢ ma problémy s travenim
a s plynatosti a tak by mu mélo byt umoznéno navstévovat toaletu dle potfeby. Diive
byly déti s CF osvobozeny od mazani tabule houbou, v soucasné¢ dobé se ve Skolstvi
pouzivaji interakéni tabule a tak tento problém odpadl. Dale by nemély pti vyucovani
sedét tésné¢ u umyvadla, manipulovat s hlinou apod. Rizikem tak mohou byt prace
v laboratofi ¢i b&hem pracovni vychovy. Détem s CF je mozné vyuku upravit.
V komplikovanéjsich ptipadech je mozné si domluvit individualni vyukovy plan. Pokud
I€kat tak nestanovi, dit¢ nebude osvobozeno ze sportovnich aktivit a télesné vychovy ve
Skole. Je tieba se domluvit s uéitelem, ze dité si bude jednotlivé aktivity regulovat samo
dle svého aktualniho zdravotniho stavu. (Vavrova, Bartosova, Dédkova a kol., 1999;
Vavrova, 2006; Smidova, Chladova, Tesatova, 2009).

Nemocni s CF musi denné stihnout mnohem vice Cinnosti nez jejich zdravi
vrstevnici. Je zadouci, aby naroky skoly byly ptizplisobeny k jejich odlisSnym potfebam
a zejména Casovym moznostem. DéEti musi chodit na pravidelné kontroly k 1ékafi, proto
maji Castéj$i absenci. Rano musi brzy vstavat z diivodu inhalaci a vydatnych snidani.
Proto se mohou objevovat pozdéjsi piichody na prvni vyu€ovaci hodiny. Je tfeba
dohlédnout, aby to dit¢ nebralo jako moznost se vyhnout Skole a je tfeba absenci
udrzovat v ramci mezi. Kritickym obdobim je obzvlasté adolescence. Déti by se mély
zapojovat co nejvice do Skolnich i mimoskolnich aktivit, aby nepocitovaly vy¢lenéni z
kolektivu. Zakladnim ptedpokladem dobré spoluprice Skoly s nemocnym ditétem
a jeho rodinou je uzka a oteviend komunikace. N&kdy je zapotiebi kontaktovat socialni
pracovnici ¢i psycholozku Klubu CF, které znaji celou problematiku velmi podrobné
a dlouhodobé¢ s rodinami spolupracuji. Je Zadouci, aby okoli nemocného mélo dostatek
informaci o nemoci a celkovém lécebném rezimu CF. Musi vzdy platit prdvo na
ochranu osobnich informaci a respektovani postoje nemocného a jeho rodict ke

sdélovani cehokoliv, co se tykd nemoci. Nékteré Skoly se ucastni tzv. programu
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integrace ve Skolstvi. To znamena, Ze tyto Skoly dostavaji z fondii ministerstva skolstvi
finan¢ni castky, které slouzi pro nemocné déti. Finance jsou napf. na odmény pro
ucitele, ktefi dochazi k ditéti domi, nebo na ucebnice, které dité nemusi prenaset ze
Skoly domi a naopak (Vavrova, BartoSova, Dédkova a kol., 1999; Vavrova, 2006;
Smidova, Chladova, Tesatova, 2009).

Déti chodi n€kolikrat za rok dle potieby do nemocnice na pravidelna 1é¢eni ATB
do zily. Tato intraven6zni kira trva 2 tydny. Je mozné tuto 1écbu absolvovat
I vdomacim prosttedi a tak nevynechat Skolni dochazku. Vzdy je tieba zhodnotit
aktualni stav ditéte, nenutit jej k pfepinani sil v pfedmétu télesna vychova. CF nema
vliv na pozornost a kapacitu kratkodobé paméti. Negativnim Cinitelem u ditéte ve Skole
muze byt kasel, ktery ho odvadi od pozornosti ve vyuce. Pozornost miize byt ovlivnéna
1 inavou z naro¢ného lécebného rezimu. Pokud dit¢ s CF ma diagnostikovan syndrom
poruchy aktivity a pozornosti (ADHD), je dvojndsobné¢ znevyhodnéno. Intelekt déti
s CF v8ak neni nijak ovlivnén. Déti s CF byvaji drobnéjsi nez déti zdravé a prave
v pubert¢ si toho vice v§imaji. Nastat mize problém v obdobi dospivani u divek s CF,
které si hlidaji svoji télesnou vahu, je tieba si s divkami promluvit a vysvétlit jim

dileZitost ptijmu potravy (Smidova, Chladova, Tesatova, 2009).
2.4.5 Obdobi stiedoSkolské vzdélavani

Dospivani a nastup na stiedni Skolu muze byt obzvlasté obtizné obdobi pro
jedince s CF. S pribyvajicim v€kem, chtéji nabyt vice znalosti o jejich zavazné nemoci
a stale vice si jsou védomi disledk, které souvisi s jejich zdravotnim stavem. V obdobi
dospivani se zaCinaji rozvijet po fyzické strance, jedinci s CF maji fyzicky rist
zpomaleny a nastup puberty je Casto opozdény. Dospivajici s CF maji n€kterd zdravotni
omezeni, ktera jsou tieba respektovat, ohledné vybéru skoly jako pifipravy na budouci
povolani. M¢ly by se eliminovat nastrahy, které by mohly zhorSit nemoc. Neméli by
se pohybovat v horkém, prasném ¢i néjak zneCiSt€éném prostiedi, a omezit styk s
nemocnymi apod. Nesmi vykondvat fyzicky namadhavé prace. Studentim s CF
se nedoporucuje ubytovani na internatech, kde se tézko da plné¢ dodrzovat 1éCebny

rezim, proto je vhodné vybrat Skolu co nejblize svému bydlisti. Vyhodou je, Ze vétSina
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ucilist’ a stfednich Skol umoznuje studentiim, kteti nemohou ze zdravotnich divodii
navstévovat skolu denné, vyuku dle individudIniho planu. Obdobi dospivani byva casto
kritické z hlediska celkového zhorSeni zdravotniho stavu. Jedinec by se nem¢l
vystavovat neptimefené dlouhodobé zatézi, ktera miize jeho zdravotni stav zhorsit.
Dospivajici lidé ve vyzkumu popsali obtizné balancovani mezi touhou dozvédét se vice
o jejich stavu, a na druhé strané ptani nebyt pietizen informacemi. V soucasné dobe
plné techniky si spoustu informaci najdou na internetu. MnoZstvi informaci, ne vzdy
upln€ pravdivych, mize vést k uzkosti, depresi az dokonce k samotnému odmitnuti

1écby (Thomson, Harris, 2008; Smidova, Chladova, Tesafova, 2009).

2.4.6 Obdobi vysokoskolské vzdélavani

Po absolvovani sttedni Skoly mohou pokracovat, i pfes zavaznost svého stavu,
ve studiu na vyssi odborné skole nebo na vysoké Skole. Rozhodnuti ke studiu na vysokeé
Skole vSak pfedpokladd dobrou znalost sebe sama, svych moZnosti a ptfedevSim dobré
rozeznavani svych fyzickych sil. V této dobé, aby mél byt ¢loveék zcela samostatny ve
zvladani péce o sebe. Je tieba, aby student sladil pozadavky, které vysoka ¢i vyssi
odborna $kola pozaduje s pozadavky 16¢by. Clovék na vysoké skole ¢i vyssi odborné
Skole se stava dospélym. Jsou uréeny Ctyfi hlavni zatézové oblasti v dospélém véku.
Jsou to alterace zjevu, omezeni interpersonalnich vztahti, socialni izolace a vzristajici
obavy z budoucnosti. Probihaji studie, které ukazuji, jak vypada zivot dospélych s CF
vzhledem K jejich separaci od rodiny a samostatnému partnerskému zivotu. Vyzkumy
ukazuji, ze 1/3 nemocnych s CF Zije se svymi rodi¢i a zbylé 2/3 Ziji v partnerstvi ¢i
manzelstvi. Vyjimkou jsou studie dle Perobellisové, kterd zjistila, Ze 80 % dospélych
S CF zije u svych rodi¢t. Dale vyzkumy odhalily, Zze az skoro 1/2 nemocnych je

zaméstnana na cely Gvazek a 1/4 studuje. (Vavrova, 2006; Smidova, Chladova,

Tesarova, 2009).
2.5 Reprodukéni systém

V nasledujici podkapitole je feSena problematika tykajici se reprodukéniho

systému, tj. muzska sterilita, téhotenstvi, kojeni a antikoncepce.
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Vavrova, Balas¢akova, BartoSova a kol. (2009) uvadi, ze pokud se lidé s CF
doziji reprodukéniho véku v dobrém zdravotnim stavu, mohou vést sexudlni zivot
a zalozit rodinu jako kazdy zdravy ¢lovék. Informace o tomto tématu by méli podavat
svym détem rodice a 1ékat. Zda mohou vést lidé s CF bézny sexudlni Zivot, to zalezi na
pribéhu a zavaznosti onemocnéni. Zdravy ¢lovék by mél byt informovan o nemoci
svého partnera. Také by mél respektovat skuteCnost, ze vynaloZena energie béhem
pohlavniho styku miize nemocného hodné vycerpat. Sexudlni styk mize u jedincti s CF
vyvolat zachvat kasle. Partnefi by proto méli zvolit techniky pohlavniho styku, aby byly
dostacujici a ptijemné pro oba. Toto téma je velmi citlivé a pro nemocného nepiijemné.
Partnefi musi nastavajici rodiCovstvi prodiskutovat s oSetfujicim lékatem a je tieba
zvazit zavaznost stavu a do jaké miry by péce o dit¢ komplikovala a znesnadnovala péci
o zdravi nemocného partnera i pohled do budoucna. CF dale ovliviiuje muzskou
neplodnost. Neplodnosti u muzi s CF je pfitomna v 98 % a je zpasobena tim, Ze
nadvarle konci vétSinou slepé a jeho vyvod chybi, jednd se tzv. 0 obstruktivni
azoospermie. Je to kvuli vyvodnym cestam, které jsou ucpané hustym. Typické pro CF
je, ze spermie se normalné tvofi a jsou pohyblivé. Odlisnost od zdravého muze spociva
v tom, ze se spermie nedostavaji do ejakulatu kvili hustému hlenu. Chlapci by méli byt
S timto problémem seznameni vcas, a je tfeba jim zminit, Ze se mohou stat otci po
odbéru spermii injek¢éni stiikackou. Odbér Ize provést, kdykoli po skonceni puberty
a vzorek ulozit ve spermobance do doby, kdy muz bude chtit zalozit rodinu. Timto
zpusobem se mohou stat muzi s CF biologickymi otci svych déti. Kazdé dité muze s CF
bude mit gen pro CF, je nutné vySetieni partnerky a zjistit, zda neni nosickou genu CF.
Existuje 2% moznost, aby muzi s CF méli déti ptirozenou cestou.

Warwick (1981) uvadi, Ze jednim z ptiznakii CF u Zen je zvétSeni vaje¢niku.
Vavrova, Balas¢dkova, BartoSova a kol. (2009) uvadéji, ze z hlediska reprodukéniho
ustroji u zen miuze byt plodnost s CF snizena. Je to méné Casté a mnoho Zen s CF
se mize stat matkami. SniZenou plodnost zpisobuje vazky hlen, ktery se tvoti v kanalku
délozniho ¢ipku a mlZe branit pronikdni spermii a tim oplodnéni vajicka. Pokud
se ukaZe u zeny s CF neplodnost, 1ze provést pfimé vpraveni neboli inseminaci spermii

do delohy malym I€katskym zdkrokem. Plodnost zen s CF zavisi také na celkovém
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zdravotnim stavu. Puberta u divek s CF je Casto opozdéna o jeden az dva roky. Uvadi
se, ze 10 % zen s CF neza¢ne menstruovat nikdy a u 17 % zen s CF menstruace béhem
zivota vymizi. U zen s CF se mohou na déloznim ¢ipku tvofit polypy a na vajecnikach
drobné cysty. Pokud otéhotni Zena s CF, plati u ni dvojnasobné vSechna rizika, ktera
téhotenstvi zpisobuje. Téhotenstvi ovliviiuje dychaci ustroji, svalovou a srdecni
¢innost. Muze dojit k poruse normalni hygieny dychacich cest, je ovlivnén krevni ob&h
a dochazi k nedostatecnému piivodu Zivin.

Dle Vavrové, Balas¢akové, Bartosové a kol. (2009) se prvni zminky
o téhotenstvi zen s CF objevily v roce 1960. Fyziologické zmény vedou k velké zatézi
organismu zejména pro dychaci ustroji a mohou mit disledky pro plod. U zdravé zeny
se zvy$i pocet 1 hloubka dechli za minutu a stoupd spotieba kysliku. U zen s CF muize
behem téhotenstvi dojit ke zhorSeni funkce plic a k nedostatecnému okyslicovani krve.
Nedostatku kysliku Vv téle ma za dopad vyskyt potratl a pred¢asnych porodii u zen s CF.
Infekce u matky a nékteré léky, které uziva kvili CF, mohou neptiznivé pusobit na
plod. Dal$im problémem je zvySena kalorickd potieba, jejiz uspokojeni mize byt
obtizné a vede k poruse rastu plodu. V tomto smyslu je proto dulezité sledovat pied
t&hotenstvim i bdhem n&j stav vyzivy a glukdzovou toleranci. Zena musi respektovat
podminky, za kterych se téhotenstvi nedoporucuje. Patii k nim podvyziva, (body mass
index < 18 kg/m?) a $patna funkce plic. Tehotenstvi nelze u Zeny doporuéit, pokud mé
zvysenou hodnostu oxidu uhli¢itého v krvi a nizkou hodnotu kysliku v krvi, vysokym
tlakem v plicni tepné a pretizenim pravé srdeéni komory. Ideadlnim parametrem pro zeny
s CF je mit pted téhotenstvim FEV; vétsi nez 80% a RTG hrudniku by mél byt co
nejptiznivejsi. Rozhodnuti o tom, muze-li zena téhotenstvi zvladnout bez ohrozeni
svého zdravotniho stavu je individudlni. Je nutnd spoluprdce v rdmci oSetfovatelské
pé&e porodnika s CF speciality. Zena v téhotenstvi potiebuje agresivni 16¢bu a to i na
ukor plodu. Budouci matce jsou aplikovany i. v. ATB a intenzivni fyzioterapii. Je ticba
sledovani syceni krve kyslikem. Déti Zen s CF se v27 % rodi pted 37. tydnem
téhotenstvi. Plati pravidlo, Ze jsou vZdy nosi¢i genu CFTR. Matka i jeji okoli nesmi
dopustit, aby Zena pro péci o dité zanedbdvala svou lécbu. Slozeni mléka u zeny s CF

se nijak neméni od mléka zeny zdravé. Kojeni se nedoporucuje u Zen, které maji Spatny
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stav vyzivy, Spatnou funkci plic, u diabeticek a u zen s chronickou bakteridlni infekei.
Pti kojeni je tfeba brat zietel na vyluCovani 1éka, které zena uziva v souvislosti s CF, do
mléka.

Neni-li téhotenstvi zen¢ doporucovano, musi brat vhodnou antikoncepci. Pokud
neni nad&je na to, Ze by bylo thotenstvi v budoucnu mozné, lze provést sterilizaci'®.
Krom¢ hormonalni antikoncepce v tabletdich lze uzivat i naplastové ¢i injekeni
preparaty, které 1ze vzhledem k poruSe vstiebavani I€ku z traviciho ustroji povaZovat za
Gginngjsi. Tyto preparaty jsou pokladany za vhodné a bezpeéné. Zeny maji obavu
z poskozeni jater a z pusobeni na plicni cévy ve smyslu jejich zuzovani. V dobé
podavani ATB a sedm dni po skonceni 1€¢by se doporu€uje uzivat preservativ. Uzivani
ATB snizuje U¢inek antikoncepcnich pfipravkil. Zavedeni nitrodé€loZniho téliska neni

u zen s CF ptili$ Casté (Vavrova, Balascakova, BartoSova a kol., 2009).

2.6 Pohybova aktivita

Prostfednictvim pohybové aktivity u lidi s CF je piredpokladan lécebny
a psychologicky efekt, bohuzel maléd ¢ast z nemocnych vyuziva cviceni. I ptesto, ze CF
neni onemocnénim jen soucasné doby, tak se do roku 1995 mnoho nemocnych, ktefi
pouzili zvySeni pohybové aktivity jako 1éCebného prostiedku, neobjevilo. Ne&kteti
autofi jsou toho nazoru, ze vétSina nemocnych pro své celkové oslabeni vnima pti vétsi
zat€zi nepiijemné stavy, projevujici se rychlou tinavou a du$nosti. Tolerance télesné
namahy je u nemocnych s CF omezena. ZvySenim fyziologického mrtvého prostoru,
ktery se zvétSuje az trojnasobné a snizeni schopnosti difuze pfi zatézi vyustuje ve
snizeni ventilaéni kapacity a pro dodéani stejného mnozstvi kysliku je tfeba vétsi
ventilace. Tento defekt omezuje pohybovou aktivitu u lidi, kteti se dostdvaji brzy na
hranici svych moznosti. Tito nemocni netrpi vetsi hyperkapnii a jejich klidovad minutova
ventilace dosahuje az 70 %. Muzeme tedy fici, Ze pfi mirné télesné zatéZi prekracuje

jejich ventilace maximum. U zdravych lidi dosahuje dechovy objem pii zatéZzi 65 %

Sterilizace: ,,Umélé vyvolani neplodnosti obvykle chirurgickym zdkrokem, u muzii podvazem chdamovodii = vazektomie

(Vokurka, Hugo, str. 419)*.
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vitalni kapacity a u CF je to az 90 %. Faktory, které snizuji hodnoty klidovych
respiracnich testd, ptisobi odlisné pfi télesné zatézi. Nemocny pii klidovych testech
zvysuje expiracni tlak a dynamicka komprese, kterd takto vznika, omezuje vydech. Na
zacatku télesné zatéze se pii zvysSené ventilaci objevuje fyziologickd bronchodilatace.
Takto se zvysi expektorace, hlen se dostane do velkych dechovych cest a je kaSlem
odstrandn. Pii zatézi se zvySuje minutovy vydej srdeéni a plicni perfuze. Uspé&snost pii
odstranovani hlenu je pfi cvieni az dvojndsobna nez pti stejné intenzivni ventilaci
v klidu. VySetfeni ukéazala, Ze svalova sila a vytrvalost dychacich svali zistala
zachovéna. Ptes celkové oslabeni, poruchy vyzivy a nizkého mnozstvi aktivni hmoty je
sila dechovych svalil stejna jako u zdravych jedincd. Pfi¢ina zachovani sily dychacich
svalt je trvale ve zvySenych narocich na ventilaci a tim vznikd tréninkovy efekt.
Cviceni je vét$im piinosem pro nemocného neZ sedavy zptsob Zivota. Cim vétsi ma
¢lovék pohybovou aktivitu, tim se zvySuji jeho moZnosti. Je nutné¢ upozornit na mozna
rizika, jako jsou arytmie, kfece a rychlé vyCerpani zvlasté v letnich mésicich. Toto
riziko je dusledkem zvySené koncentrace mineralii v potu a vétSi ztratou pii moceni
(Macek, Smolikova, 1995).

Jedinci s CF jsou vétSinou drobného razu, slabsi, trpi ¢asto duSnosti a jejich
pohybovy vyvoj je opozdén. Reakce na zatéz ukazuje na nedostatek adaptace. Pri
télesné zatézi se prudce zvysSuje srdeCni frekvence nez spotfeba kysliku. Maximum
nelze zjistit, protoze zatéz je omezena bolestmi v lytkach. U nemocnych miizeme méfit
aktualni nebo tzv. tolerovanou zatéz na ergometru. Toto vySetieni by meélo byt
provedeno u kazdého pred zarazenim do cvieni. Pfi intenzivnim kasli vkladame do
vySetieni kratké pauzy na odkaslani. Zacina se zatézi 0,3 - 0,5 W na Kg dle stavu P/K
a postupné stoupa na 1W na Kg. Zacindme rychlosti 3 km/hod a postupné kazdou
minutu zvySujeme zatéZ az na kone¢nou rychlost a to je 5,6 km/hod. VySetteni trva par
minut (Macek, Smolikova, 1995).

Doporucuje se ze zacatku na cviceni 3x tydné. Postupné miizeme zvySovat na 1x
denné. Béhem prvnich 6 az 12 tydni by se méla vyvinout zakladni adaptace na zatéz
a nemocny ma ziskat vhodné pohybové navyky. Cvi€eni trva na zafatku 15 minut,

a rozdeli se do ti sérii po 5 minutach, po kazdé sérii nasleduji 2 minuty pauzy. Kazdou
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sérii muzeme postupné navySovat o 2 — 3 minuty. Formou cviceni pouzivame plavani,
jizdu na ergometru, chlizi nebo pomaly beh. Takto zvySujeme toleranci na zatéz.
Intenzita vyvolava prohloubené dychani, které posiluje dychaci svaly a zvySuje
vykaslavani. Krvaceni pfti kasli ¢i oblicejové kiece, to jsou reakce ¢lovéka s CF, ktery
se nikdy nesetkal se zatézi. Lidé s CF jsou hubeni, nemaji podkozni tuk a rychle
prochladnou. Je dobré pro tyto déti poradat letni tdbory. Déti se udrzuji v pohybové
aktivité. Ma to pozitivni vliv na psychiku, samostatnost jedince a sebevédomi (Macek,
Smolikova, 1995).

Lidé s CF by v zadném piipadé neméli koutit tabakové vyrobky a mély by
se vyhybat zakoufenym prostorim. Navstévy bazénu se ne zcela vylucuji, v piipadé
pokud je spravné chlorovana voda, tak by méla byt zarucena z hlediska bakterii jeji
bezpecnost pro P/K s CF. Optimalni teplota vody v bazénu je 28 C, nevhodna je teplota
vody niz$i. Problémem jsou sprchy. Zda ditéti dopfat plavani je zcela na uvazeni rodi¢a
a na jedinci samotném. PrestoZze dit€¢ navsStévuje matefskou Skolu ¢i zékladni Skolu,
vétSinou jeden z rodiCl zlstdva v domacnosti déle nez je zvykem u zdravych déti
a snazi se zajistit péci o dité. Do sedmi let miize rodi¢ zustat na rodiCovské dovolené
s rodiCovskym ptispévkem. JE mozné dale pobirat snizeny rodiCovsky ptispévek do
deseti let veéku ditéte nebo prispévek na péci. Vzdélavani zakli se specialnimi
vzdélavacimi potiebami upravuje Skolsky zékon. Déti s CF patii podle zdkona mezi déti
zdravotné znevyhodnéné nikoli zdravotné postizené. Plati pro n€ tedy, Ze maji pravo na
vzdélavani odpovidajici jejich potiebam. Délku studia na stfedni €1 vys$si odborné skole
lze ve vyjimecnych piipadech az o dva roky prodlouzit. Pokud je dité¢ hospitalizovano
ve FN Motol a jeho pobyt je delsi nez tyden, vyuku zajistuji vyucujici zékladni
a specialni Skoly pfi FN Motol. Vysledky Zaka jsou zasilany kmenové skole k zapocteni
do celkove klasifikace. Je-li dit€ hospitalizovadno v jiné nemocnici, vyu¢ovani probiha
podle moznosti a zvyklosti daného zdravotnického zatizeni. Nemocni s CF mohou po
dosazeni zletilosti pozadat o invalidni dichod, a to i pfesto, Ze jeSté studuji stiedni Ci
vysokou Skolu. Narok na dichod zavisi na zdravotnim stavu kazdého nemocného,
obvykle jej v§ak nemocni s CF bez vétSich potizi dostanou. S dichodem je moZzné

soucasné chodit do prace ¢i na brigady (vydéle€nd ¢innost neni nijak omezena, jen
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miiZze byt nemocny pti dal§im prezkoumavani posouzen jako prace schopny); (Smidova,

Chladova, Tesatova, 2009).

2.7 Lécebna télesna vychova

Lécebna télesna vychova (dale jen LTV) usnadnuje vykaslavani a odstranéni
hlenu pomoci polohovanim téla. Soucésti jsou polohové drenaze, masaze a poklepy na
hrudnik. LTV se uziva na protazeni zkracenych svalii, posileni svald, které zapojujeme
pii dychani. Casto je doporudovana jako prevence pied vadnym drzenim téla, které
se Casto u déti s CF vyskytuje. Polohova drenaz zahrnuje masaz hrudniku a chvéjivé
stlageni hrudniku. Zadouci je, aby hlen byl co nejdiive vykaslan. Proto je tfeba stiidat
rizné polohy, které se lisi riznym sklonem hrudniku. Véts§i déti husty hlen vykaslavaji
samy a malym détem, které jest€¢ neume;ji odkaslavat a hleny polykaji, se musi pomahat
pomoci odsavacek. Poklepy se provadi biisky prsti. K masazi je dobré zvolit néjaky
snadno roztiratelny krém. Laik by mél byt obeznamen, kde jsou v téle ulozeny plicni
laloky, které bude masirovat. Masdz hrudniku provadime pomoci obou dlani, které
polozime vedle sebe na hrudni kost a jednu ruku volnym tahem posouvame smérem
k ramenu a druhou k zebriim na protilehlou stranu, masirujeme do mirného z¢ervenani
ktze. Tah se provadi pii kazdém vydechu ditéte. Dal$im typem je masdz obou rukou od
hrudni kosti smérem k obéma rameniim najednou. Po masazi nésleduji poklepy na
plicni laloky soucasné na obou stranach. Spravny poklep by mél vydavat duty zvuk. Po
poklepech nasleduji vibrace hrudniku. Vibrace spocivaji v chvejivém stlaceni hrudniku
pii vydechu smérem ke krku. LTV miizeme provadét pro nejlepsi pohodli vleze na
zédech ¢i na biichu a také na boku. Na zadni ¢asti hrudniku jsou pohyby stejné, ale
navic masirujeme také svaly podél patefe smérem k hlavé. Ve vSech polohach plati
pravidlo, ze u dolnich plicnich lalokli ubereme na sile kviili bfisnim organim. Polohy
hrudniku u polohovych drendzi se nerozliSuji dle veku ditéte. Pro mensi déti je lepsi je
mit posazené na sob¢ a vétsi déti lezi na luzku a spravny sklon hrudniku, docilime za

pomoci polstare ¢i deky (Sedlakova, Smolikova, 1990). Ukazky poloh LTV (Pfiloha 5).
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2.8 Cestovani

Jedinci s CF, nebo pokud se jedna o dité tak i jeho rodi¢e by méli jakoukoli cestu
mimo domov prokonzultovat se svym oSetfujicim lékafem. M¢li by brat v potaz, zda
v okoli kam se ¢lov€k s CF chysta, je dostupné centrum CF. Pokud P/K cestuje mimo
CR a nastaly by problémy souvisejici s onemocnénim, mél by kontaktovat nejdiive své
centrum v CR, které mu poradi jak dél jednat. Kazdy pacient by se mél nechat vyset¥it
ve svém CF centru, kter¢ mu potvrdi, zda je zplsobily cestovat. P/K je proto
doporuceno pied kazdou cestou podstoupit 1é¢bu ATB i. v. Pokud se P/K rozhodne
cestovat letecky, je vhodné, aby si vyzadal od svého CF lékafe potvrzeni, Ze je
zpusobily k letu a seznam 1ékii a pomticek které uziva a ma je s sebou v letadle. Jedinec,
ktery opusti podnebné pasmo, ve kterém dosud byl, je vystaven dehydrataci, vyssi
koncentraci 0zonu, necistot v ovzdusi a infekci ze vzduchu atd. Cesta letadlem a pobyt
ve vysokych nadmotskych vySkach jsou pro P/K s CF rizikovy, z divodu vystaveni
niz§imu atmosférickému tlaku. S naristajici vySkou klesad parcidlni tlak v plicnich
sklipcich. Tim roste riziko, které vedouci k nedostatku kysliku v téle a naslednym
cestovani letadlem nebo pobytem ve vysoké nadmotské vySce zptisobit hypoxii. Osoby
s CF dokazou n¢kolik hodin sndset hodnoty parcialniho tlaku kysliku v tepenné krvi pod
6,6 kPa (50mm/Hg), aniz by u nich doSlo k selhani srdce nebo poSkozeni mozku. Je
tomu tak, protoze jsou zvykli na tuto situaci, ktera nastava bézné napft. pti sportu. Cesta
letadlem, vyjimkou je cestovani z divodu lécby v zahrani¢i, se nedoporucuje P/K
s respiracni insuficienci, pravostrannym srde¢nim selhanim, hemodynamickou
nestabilitou ad. Ti, ktefi prod¢lali pneumotorax, by méli cestu odlozit minimalné o Sest
tydn po chirurgickém zdkroku. V ptipadé, Zze P/K potiebuje béhem cesty letadlem
inhalaci kysliku, musi to ozndmit letecké spole¢nosti. M€l by se domluvit s dopravcem,
jestli muze cestovat s vlastnim kyslikovym pfistrojem nebo, zda je potieba objednat
si pfistroj od letecké spoleénosti. Letecké spole¢nosti pozaduji, aby kazdy P/K mél
u sebe lékaisky piedpis na zdsobu kysliku. Pro moznost mit zdsobni kyslik u sebe
Vv letadle, musi lékaf vyplnit ur€ity formulaf, ktery je platny jeden rok a je za poplatek.

Je zakazano piepravovat kyslik v tekuté form€. V dneSni dobé vétSina evropskych
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leteckych spole¢nosti povoluje mit u sebe v letadle malou bombu s plynnym kyslikem
o maximalnim obsahu dva litry (200 bari). Toto neplati béhem letti do, z nebo pies
USA, Kanadu a Mexiko. P/K by ani na cestdch nemél zapominat na mozné riziko
infekce a mél by dodrzovat hygienicky rezim. Kazdy pacient by mél byt ockovani dle
véku a dle oCkovaciho programu své zemé¢. Pied cestou do zahrani¢i by se mél P/K
informovat o bezpecnosti, zdravotnim pojisténim a dostupné zdravotni péci. Dale by
si mél ovétit, na co vSechno je oCkovan a ptipadné zjistit doporucujici doplikova
oc¢kovani. P/K s CF musi pocitat stim, Ze bude pottebovat v zahrani¢i vyhledat
Iékaiskou péci. Proto by si mél pied cestou zjistit vydaje na zdravotni péci a jejich
nahrad¢ zdravotni pojiStovnou. Vydaje a jejich nahrada zavisi na smlouvach mezi
pacientovou domovskou zemi (CR) a cizi zemi, na smérnicich v obou zemich, na druhu
oetfeni poskytnutého pacientovi a na jeho zdravotnim pojisténi. P/K s CF z CR je
doporuCovano uzaviit cestovni pojisténi na dobu pobytu v zahrani¢i, které bude
kompenzovat vSechny potiebné ndklady spojené s vyhledanim zdravotniho oSetfeni

v zahrani¢i a v ptipadé nutnosti i pfevoz zpét do CR (Tesafova, 2011).
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3. Socialni problematika

Pokud rodi¢e nemocnych s CF spliuji dana kritéria, maji ze zdkona narok na
piispévky od statu. Pomoc a cenné rady mohou dostat jako registrovani uzivatelé od
Klubu CF, kde jsou déti a rodi¢e se stejnym problémem (Mihal, Bardon, Hejnar, 2002).
V 80. letech se vyzkumem kvality Zzivota u nas zabyval Vyhnalek a Polaskova.
Sledovala dv¢ skupiny pacientti s CF ve véku 9 - 14 a 15 - 25 let. Vyzkum byl zaméien
na tfi kategorie: na zdravotni potize a lécebny reZim, na emocni reakce ditéte a na
socializaci. Vysledky se shoduji s podobnym sledovanim ve svété. Bylo dokézéano, ze
star§i P/K vnimaji zhorSovani svého onemocnéni s vékem, nejsou zodpovédni
k inhalacim a dechové rehabilitaci. Mladsi i star$i P/K maji stejnou toleranci k fyzické
zatézi, soucasn€ u nich roste nediivéra v léky a zaroven nemaji zhorSenou socialni
adaptibilitu a komunikaci s okolim. Mladsi déti maji zodpoveédné&jsi ptistup k 1é¢bé

nemoci (Vavrova, 2006).

3.1 Klub cystické fibrézy

Hlavni ¢innosti Klubu CF je propagovat a zvefejiiovat tuto nemoc. Snazi
se vzbudit v lidech, aby svym détem nechali zjistit, zda tuto nemoc maji nebo zda
nejsou prenaseci. S vefejnou propagaci této nemoci a jejich disledkt se snazi pomoci
herec Ivan Trojan, ktery je patronem zminované nemoci. Ve vétsich méstech probiha
kazdoro¢né 21. listopadu tzv. Vétrnikovy den, kdy dobrovolnici CF Klubu prodavaji
ruéné vyrobené vyrobky. Nejcastéji to jsou papirové vétrniky a jeho zakoupenim mohou
piispét na poftizeni Iécebnych pomiicek pro lidi s CF (Klub CF, 2013).

Piivodni nazev byl Klub rodict a pratel déti nemocnych cystickou fibrozou.
Klub vznikl v roce 1992 ptedevsim z potieby rodic¢t predavat si praktické zkusenosti ze
zivota s timto onemocnénim. Dal§im Ukolem bylo ziskdvat informace o 1écb¢, které
byly v té¢ dobé v CR nedostupné. V roce 2000 se sdruzeni piejmenovalo na Klub
nemocnych cystickou fibrézou. Poslanim Klubu CF je zlepSovani kvality Zivota
nemocnych CF poskytovat jim i jejich rodindm a blizkym potfebnou psychosocialni

podporu. Dale se snazi seznamit laickou vetejnost s existenci tohoto onemocnéni, s jeho
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projevy a dusledky. Zajistuje financni prostfedky na aktivity Klubu a na realizaci
projektti, které by mohly ptispét na zdokonaleni 1écby a diagnostiky CF. Béhem roku
potada vetejné sbirky a snazi se o ziskani dotaci na vybaveni, které nemocni potiebuji.
Pomahaji i jednotlivym centrim CF po celé CR. Zajistuji finanéni pomoc i v piipadg,
bude-1i nutné ptistoupit u nemocného k transplantaci plic v zahraniéi a proplaci cestovni
naklady napf. cestovni pojisténi spojené s cestou kviili kontrole u specializovanych
1ékait. V CR je celkem Sest center CF - FN Motol v Praze, FN Brno, FN Hradec
Kralové, FN Plzen, FN Ostrava, FN Olomouc a v nemocnici v Mosté (Klub CF, 2013).

Kazdy, kdo ma ve svém okoli CF by mél doty¢ného zaregistrovat do klubu CF
a zaplatit registracni poplatek. Je mozné po vyplnéni Zadosti tento poplatek proplatit
Klub pfispivd na lécbu CF. Piispévky se vztahuji na vitaminy, 1éky, nutridrinky,
potraviny, a na doplatek za rehabilitatni a dechové pomuicky. Klub CF pfispiva
kazdorocné kazdému clenovi Klubu CF roé¢ni piispévek ve vySi 2500 K¢&. Tento
piispévek nemize P/K vyuzit dle svého timyslu. Vztahuje se na prostiedky spojené
s léébou zminované nemoci, jako jsou léky, vitaminy, nutridrinky, potraviny, doplatek
za rehabilitacni a dechové pomicky, na které se nepiispivda nad ramec rocniho
piispévku. Klub CF poskytuje i nad ramec ro¢niho ptispévku, pfispévky na pomicky
(Tabulka 2). Pokud jedinec chce finanéni podporu na jiné pomucky k 1é¢bé, nez Klub
CF nabizi, musi vyplnit zadost (Pfiloha 6) o pfispévek na pomucku a poslat ji postou
nebo emailem. Na kazdy pfispévek je vystavena darovaci smlouva a penize zaslany na
¢islo uctu, které je vyplnéné v zadosti nebo formou slozenky. Do 5 tydni od podpisu
darovaci smlouvy je tfeba Klubu CF dolozit kopii faktury o nakupu dané pomucky
(Klub CF, 2013).
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Tabulka 2 Seznam pomiicek, na které Klub CF finan¢né prispiva ¢lenovi

Nazev pomicky Vyse prispévku Narok na dar
Acapella Choice 490 K¢ 1x/rok
Nebulizator Pari LL 820 K¢ 1x/rok
Nebulizator Pari LC+ 250 K¢ 1x/rok
Inhalator Pari Sinus 4.020 K¢ 1x za zivot
Inhalator Pari SX 3.440 K¢ 1x za zivot
Inhalator eFlow 12.230 K¢ 1x za Zivot
Membrana K inhalatoru 580 K¢ 1x/rok
eFlow

Nebulizator a membrana 850 K¢ 1x/rok

k inhalatoru eFlow

Oxymetr prstovy 1.100 K¢ 1x za Zivot

Zdroj: (Klub CF, 2013).

Klub CF zaptjéuje svym ¢lenim rtzné pomucky. Pfi jejich zapujcovani musi
dbat na hygienicka opatfeni, aby se zamezilo riziko pfenosu bakterii na uZzivatele
pomiicek. Uzivatelé maji stanovenou maximalni dobu, po kterou mohou danou
pomiicku pouzivat. Vyhodou této sluzby klubu je, zapijCeni pomicky klientovi
do domaciho prostiedi, i pokud se potfebna pomuicka poskodi. Klub CF zapijcuje
kyslikovy koncentrator, inhalatory, nebulizatory, cévky na odsavani sekretu z dychacich

cest. V piipad¢€ rozbiti nebo poni¢eni pomucek, ¢len musi danou pomuticku koupit novou

(Klub CF, 2013).

3.2 Financni prispévky

Rodic¢e ditéte s CF a dospéli jedinci mohou Zzadat od statu o nasledujici
ptispévky, které jsou nize popsany. Dle stupné zdravotné télesného postizeni mohou
jedinci s CF obdrzet prukaz osoby zdravotné postizené (dale jen OZP). Dale se mohou
od roku 2011 obratit na nadac¢ni fond Dobry Andé¢l, ktery konkrétn€ na CF poskytuje

finanéni ptispévky pouze do dovrseni 18. roku Zivota.
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Zakon €. 110/2006 Sb. O zivotnim a existenénim minimu

Pokud se rodina ditéte s CF dostane do finan¢ni krize, miize pozadat dle zékona
¢. 110/2006 o finan¢ni pomoc od statu. Hlavni vyuziti Zivotniho a existenéniho minima
je v zakong ¢&. 111/2006 Sb., O pomoc v hmotné nouzi. Zivotni minimum je vyuzivano
také v zdkoné €. 117/1995 Sb., O statni socidlni podpote, ve znéni pozdéjsich predpist,
pi1 zjistovani naroku na davky, které zabezpeCuji pomoc rodindm s détmi ve
stanovenych socialnich situacich. Zivotni minimum ani existenéni minimum nezahrnuji
naklady na bydleni. Ochrana v oblasti bydleni je feSena v ramci systému statni socialni
podpory poskytovanim pfispévku na bydlenia Vv systému pomoci hmotné nouzi

doplatkem na bydleni (Zéakony pro lidi, 2006).

Tabulka 3 Castky Zivotniho minima platné od 1.1. 2012 v K& za 1
mésic

pro jednotlivce 3410 K¢
pro prvni dospélou osobu V domécnosti 3 140 K¢
pro druhou a dalsi dospélou osobu v

domécnosti 2 830 K¢

Zdroj: (Ministerstvo prace a socialnich véci, 2006).

Tabulka 4 Castky Zivotniho minima platné od 1.1. 2012 za 1
mésic pro nezaopatiené dité dle véku

do 6 let 1 740 K¢
6 az 15 let 2 140 K¢
15 az 26 let (nezaopatiené dit¢) 2 450 K¢

Zdroj: (Ministerstvo prace a socialnich véci, 2006).

Zivotni minimum je soudtem viech &astek Zivotniho minima jednotlivych &lend
domacnosti. Zadosti o davky pomoci v hmotné nouzi a davky statni socialni podpory
se podavaji na kontaktnich pracovistich krajskych poboéek Utadu prace CR podle mista

trvalého pobytu osoby (Ministerstvo prace a socialnich véci, 2006).
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Dle zakona ¢. 117/1995 Sb. O statni socidlni podpotfe je mozné pozadat
o prispévek na bydleni a o pridavek na dit€. VySe castek se stanovi dle vypoctu
zivotniho minima. Pfi porodu nemocného ditéte mize zdkonny zastupce ditéte s CF
pozadat o porodné a dale o rodi¢ovsky ptispévek (Zakony pro lidi, 1995).

Zakonny zastupce jedince s CF mize pozadat o pfispévek dle zékona
¢. 108/2006 Sb. O socialnich sluzbach zahrnuje ptispévek na péci (Zakony pro lidi,
2006).
»Osoba do 18 let véku se povaZuje za zavislou na pomoci jiné fyzické osoby ve:
a) stupni I (lehka zavislost), jestlize z divodu dlouhodobé neptiznivého zdravotniho
stavu neni schopna zvladat tfi zakladni zivotni potieby,
b) stupni II (stfedné tézka zavislost), jestlize z divodu dlouhodobé neptiznivého
zdravotniho stavu neni schopna zvladat ¢tyi'i nebo pét zakladnich zivotnich potieb,
c) stupni III (tézka zavislost), jestlize z divodu dlouhodob¢ neptiznivého zdravotniho
stavu neni schopna zvladat Sest nebo sedm zékladnich zivotnich potieb,
d) stupni IV (Uplné zavislost), jestlize z divodu dlouhodobé neptiznivého zdravotniho
stavu neni schopna zvladat osm nebo devét zékladnich Zivotnich potieb,
a vyzaduje kazdodenni mimotadnou péci jiné fyzické osoby

(Zakony pro lidi. 2006. Hlava I, § 8).

»Osoba starsi 18 let véku se povaZuje za zavislou na pomoci jiné fyzické osoby ve

a) stupni I (lehka zavislost), jestlize z diavodu dlou bnnnnnhodobé nepiiznivého
zdravotniho stavu neni schopna zvladat tfi nebo Ctyti zékladni Zivotni potteby,

b) stupni II (stfedné tézka zavislost), jestlize z duvodu dlouhodobé nepiiznivého
zdravotniho stavu neni schopna zvladat pét nebo Sest zakladnich zivotnich potieb,

c) stupni III (t€zkéa zavislost), jestlize z diivodu dlouhodob¢ neptiznivého zdravotniho
stavu neni schopna zvladat sedm nebo osm zakladnich Zivotnich potieb,

d) stupni IV (Uplna zavislost), jestlize z divodu dlouhodobé neptiznivého zdravotniho
stavu neni schopna zvladat devét nebo deset zakladnich Zivotnich potieb,

a vyZzaduje kazdodenni pomoc, dohled nebo péci jiné fyzické osoby*

(Zékony pro lidi. 2006. Hlava I, § 8).
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» VySe prispévku pro osoby do 18 let véku Cini za kalendaini mésic
a) 3000 K¢, jde-li o stupen I (lehka zavislost),

b) 6000 K¢, jde-li o stupen II (stfedné tézka zavislost),

¢) 9000 K¢, jde-li o stupen III (tézka zavislost),

d) 12000 K&, jde-li o stupen IV (Gplna zavislost)

(Zakony pro lidi. 2006, hlava II, § 11).

» VySe prispévku pro osoby starsi 18 let Cini za kalendaini mésic
a) 800 K¢, jde-li o stupen I (lehka zavislost),

b) 4 000 K&, jde-li o stupen II (stiedné tézka zavislost),

¢) 8 000 K¢, jde-li o stupen III (tézka zavislost),

d) 12 000 K¢, jde-li o stupen IV (iplna zavislost)*

(Zakony pro lidi. 2006, hlava II, § 11).

» PFi posuzovani stupné zavislosti se hodnoti schopnost zvladat tyto zakladni Zivotni
potieby:

a) mobilita,

b) orientace,

¢) komunikace,

d) stravovani,

e) oblékani a obouvani,

f) télesna hygiena,

g) vykon fyziologické potieby,
h) péce o zdravi,

1) osobni aktivity,

J) péce o domacnost

(Zékony pro lidi. 2006. Hlaval, § 9).
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Priikaz osob zdravotné postiZenych

Narok na priikaz osob zdravotné postizenych (dale jen OZP) ma osoba starsi nez
1 rok s télesnym, smyslovym nebo dusevnim postizenim. Od roku 2014 je mozné tento
prikaz ziskat pouze na zékladé posouzeni zdravotniho stavu od lékafe okresni spravy
socialniho zabezpeceni a dle vyhlasky ¢. 388/2011 Sb. Lidé¢ s CF maji narok na prukaz
zdravotné télesné postizeného (dale jen ZTP). Tento prikaz muze dostat osoba s tézkym
funkénim postizenim pohyblivosti, kdy tato osoba kviili dlouhodobému nepiiznivému
stavu neni schopna samostatné pohyblivosti v domacim ¢i jiném prostiedi (Ministerstvo

prace a socialnich véci, 2011).

Osoba, ktera je drzitelem prikazu ZTP ma tyto vyhody:
-vyhrazené misto k sedéni ve vetejné doprave
-pfednosti pfi osobnim projednavani, pokud jednani vyzaduje del§i cekani ve stoje
(nevztahuje se na oSetfeni a vySetfeni ve zdravotnickych zafizenich a na nakup
V obchod¢)
-bezplatnou dopravu hromadnymi dopravnimi prostiedky
-slevu na 75 % jizdného od spolecnosti ceskych drah ve 2. vozové tfidé osobniho vlaku
¢irychliku
-slevu na vstupné na divadelni a filmova ptredstaveni, koncerty a jiné vetejné akce
(Ministerstvo prace a socialnich sluzeb, 2011).

V ramci systému davek pro OZP jsou poskytovany piispévky na mobilitu.
Zakladni vyse davky je 400 K& mésicn€, kterou je mozné dospélé osobé vyplatit na

3 mésice doptedu (Ministerstvo prace a socialnich sluzeb, 2015).
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4. Zavér

Bakalarska prace si za hlavni cil stanovila zmapovat uskali nemoci CF.
K dosazeni hlavniho cile vyznamné ptispély dil¢i cile. Pfedkladana prace si za hlavni cil
stanovila nastinit problematiku jedince s CF Vv jeho Zivoté. Dil¢im cilem bylo piedstavit
CF od samotného zakladu az po jeji rozvoj z hlediska diagnostiky.

Dal$im dil¢im cilem pfi psani této prace bylo zmapovat problematiku této
nemoci a poskytnout vetejnosti informace o CF. Dale odhalit uskali P/K stouto
diagnézou v bé€zném 7zivoté. Je zde popsana problematika chronicky nemocného
¢lovéka, ktery od narozeni trpi ptiznaky CF. V této praci mizeme vidét postupny rozvoj
nemoci at’ jiz v nazvu, v diagnostice, v 1écb¢é a postupném prodlouzeni Zivota s touto
diagnozou.

Tato prace je zalozena na shrnuti prostudovanych materiali a dana
srozumitelnou formou do jednoho celku. Prace je doplnéna i o novinky v diagnostice.
V praci je porovnan starSi postup odbéru potniho testu se souCasnym trendem.
Z hlediska metodiky jsou v praci vyuzity metody explanace, syntézy a indukce.

V zivoté jedince S CF ma nemoc vliv na aktivity, kterych se nemiize zucastnit
tak jako zdravé dité. Mizeme vidét dva rtizné protipoly, lidi, ktefi maji od narozeni
tabakovych vyrobkl. Na druhé strané¢ stoji lidé, ktefi by dali za zdravé plice v podstaté
cokoli.

Tato nemoc nema vliv na vzdélani ¢lovéka. V rozhodnuti o zalozeni rodiny
se vyskytuje problém, protoze se jedna o genetické onemocnéni a je tfeba moZnost
t€hotenstvi probrat sodborniky. Véts§ina muzi s CF nemize mit déti. Lidé sCF
nemohou svévolné cestovat, vzdy se musi poradit se svym Iékafem, mit zdsobu vSech
potiebnych I€kii a pomiicek a zvolit rad€ji jiny dopravni prostfedek nez je letadlo.

Na zaklad¢ vyse uvedeného lze konstatovat, Ze vyuziti pro praxi by bakalarska
prace mohla najit uplatnéni u P/K s touto diagnozou a jejich rodin, dale pak u zajemct
0 problematiku této nemoci. Mohla by také poslouzit zdravotnickému personalu

k dopInéni informaci o této nemoci.
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6. Prilohy

6.1 Seznam priloh

Ptiloha 1 Postup a odbér novorozeneckého screeningu

Ptiloha 2 Informovany souhlas pacienta/zakonného zastupce s poskytnuti

zdravotnich sluzeb (zdravotnich vykont)

Ptiloha 3 Flutter

Ptiloha 4 PEP maska

Ptiloha 5 Ukazky poloh LTV

Ptiloha 6 Zadost o prispévek na pomticky nad ramec roéniho piispévku
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Priloha 1

Obrazek 2 Sterilni lanceta s hrotem cca 2,0 mm, sterilni alkoholovy preparat,
sterilni gazové tampony, jemna liatka (Zinka), formular s filtra¢nim papirkem

a rukavice

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).

Obrazek 3 Vysrafovana oblast znazoriiuje bezpeéné misto odbéru

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).



Obrazek 4 Misto odbéru je tieba zahrat tkaninou namocenou do horké vody na
41 °C po dobu 3 aZ 5 min.

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).

Obrazek 5 Dezinfekce mista vpichu

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).



Obrazek 6 Napichnuti paticky, prvni kapka se setie sterilnim tamponkem a na

odbér se pouzije druha vétsi kapka krve

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).

Obrazek 7 Sestra zlehka pf¥ilozi filtra¢ni papirek k druhé vétsi kapce a necha krev

prosiaknout na cely ohrani¢eny prostor

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).



Obriazek 8 Vyplnéni dalSich vyznacenych mist na filtra¢nim papirku

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).

Obrazek 9 Krevni vzorky se nechaji zaschnout minimalné 4 hodiny

A T

Zdroj: (JESINA, P., 2013 - 2015).



Priloha 2

Obrazek 10 a, Informovany souhlas s poskytnutim zdravotnich sluZeb

- Nézev zdravotnického pracovisté IS_0000ab

FN MOTOL

Razitko pracovi§té

Informovany souhlas pacienta/zakonného zastupce pacienta
s poskytnutim zdravotnich sluzeb (zdravotnich vykonii)

Prijmeni:
Jméno:

RC pacienta:

1.Ndzev zdravotniho vwkonu:PILOCARPINOVA IONTOFOREZA - --
(POTNI TEST)

2. Diagnoza, kterd vede k provedeni zdravotniho vykonu:

e vylouceni Cystické fibrézy

3. Rizika zdravotniho vykonu:
o zejména alergicka koZni reakce na pylogel a pilocarpin, drobné
popéaleniny

4. Alternativy zdravotniho vykonu:
¢ nejsou Zadna alternativni FeSeni

5. Udaje 0 moiném omezeni vobvyklém zpiisobu Zivota a v pracovni schopnosti po
provedeni piislusného zdravotniho vykonu, lze-li takové omezeni predpoklidat; v p¥ipadé
moiné nebo olekivané zmény zdravotniho stavu té% udaje o zméndch zdravotni
pisobilosti:

Predpoklddand doba hospitalizace:

e 0
Piedpoklddand doba trvdni pracovni neschopnosti (pfedpoklddand doba, po kterou pacient
nebude schopen vykondvat své studium):

o 0

Predpoklddand omezeni v béiném zpiisobu Zivota:
e bez omezeni
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Obrazek 10 b,

Predpoklidané zmény zdravotni zpiisobilosti:

7. Udaje o 1é&ebném refimu a preventivnich opatfenich, kterd jsou vhodnd, a ddaje o
poskytnuti dal§ich zdravomich sluzeb (zdravotnich vikoni):

8. Poucent pacienta:

Pacient méd prévo se svobodné rozhodnout o postupu pfi poskytovani zdravotnich sluZeb,
pokud pravni pfedpisy toto pravo nevyluduji.

9. Zdznam o pouceni pacienta, jemuy bude implantovin zdravotnicky prostredek

Lékat prohladuje, Ze poskytl pacientovi podrobnou informaci obsahujici udaje, které umoziuji
identifikaci zdravotnického prostfedku (véetns jeho piisludenstvi), ktery bude u pacienta
implantovan, spolu s pokyny tykajicimi se bezpetnosti pacienta a jeho chovani, véetn& toho,
kdy mé pacient vyhledat lékate a kterym vlivim prostiedi by se nemél vystavovat viibec nebo
Jen pii dodrZovani vhodnych preventivnich opatteni.

10. Odpovédi na dopliiujici otdzky pacienta:

Prohld$eni lékare:

Prohlafuji, Ze jsem vy3e uvedeného pacienta srozumitelnym zpisobem a
v dostate¢ném rozsahu informoval o jeho zdravotnim stavu a o veskerych shora uvedenych
skute¢nostech, o navrZzeném individudlnim léebném postupu a vech jeho zménach, véetnd

upozorn&ni na mozné komplikace. Pacient byl seznédmen s pldnovanym zplsobem anestézie
(sedace), bude-li pouzita.

V Praze,dne................

Podpis a jmenovka Iékare

ProhldSeni a souhlas pacienta:

Ja, niZe podepsany, prohladuji, Ze jsem byl l&katem srozumiteln® a v dostate¢ném
rozsahu informovan o svém zdravotnim stavu a o veskerych shora uvedenych skute€nostech.
Udaje a poudeni mi byly lékatem sdéleny a vysvétleny, porozumél jsem jim a mél jsem
moZnost klast dopliiujici otazky, které mi byly lékatem srozumitelnd zodpovézeny. Na
zéklad€ poskytnutych informaci a po vlastnim zvaZen{ souhlasim s provedenim zdravotniho
vykonu (viz vy3e), ptipadné s pouzitim uvedené anestézie (sedace), véetné provedeni dalgich



Obrazek 10 c,

Nézev zdravotnického pracovigté IS_0000a

zdravotnich vykont, pokud by jejich neprovedeni bezprostiedné ohrozilo muj Zivot
nebo zdravi.

Soutasné také prohlasuji, Ze jsem Iékaii sdélil viechny mn& zndmé diivody, které by
mohly zkomplikovat klidny prib&h zdravotniho vykonu (zejména uZivané Iéky, alergie a
vdechna pfidruZena onemocnéni).

V Praze, dne...............

Podpis pacienta Podpis osoby uréené pacientem,
manZela nebo registrovaného
partnera, rodile, jiné osoby
blizké

(Zastupny souhlas)

Identifikace osoby udélujici zdstupny souhlas:

Jméno a pijment: ............ooooiiiiiiiiiie e Datum narozeni:

Vztah k pacientovi:

...................................

Podpis svédka Podpis a jmenovka lékare
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Priloha 3

Obrazek 11 Pristroj flutter- zleva korpus s ustni casti, kloboucek, loziskova

kuli¢ka a perforovany uzavér kénusu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 87)

Obrazek 12 Flutter, P/K dycha do pfistroje, prubézné je sledovana saturace O, v
krvi pomoci pulzniho oxymetru, pro kontroly sily a délky vydechu je pripojen

manometr

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 88).



Filoha 4

Obrazek 13 PEP maska s manometrem s redukcemi pro diavkovany vydechovy

odpor

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 90).



Priloha 5

Obrazek 14 Zakladni poloha na cvi¢eni dechové gymnastiky ve vertikalu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 56).

Obrazek 15 Zakladni poloha na cvi¢eni dechové gymnastiky v horizontale

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 57).



Obrazek 16 Dechova gymnastika staticka (dale jen DGS)

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 58).

Obrazek 17 DGS, vydech tusty, faze s nacvikem expira¢nich pohybi dolnich Zeber

a aktivace briSnich svali pomoci stimulace molitanovymi polStarky

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 61).



Obrazek 18 DGS, vydech tsty ve ztiZzené poloze (ruce v tyl), faze s nicvikem
vyrazného expira¢niho pohybu dolnich Zeber k sobé, dovnitf a doli se stimuluji

molitanovymi polStarky

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 61).

Obrazek 19 Dechova gymnastika dynamicka (dale jen DGD), pohyb panve s

aktivaci biiSnich svali p¥i zavéreéné fazi dechu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 63).



Obriazek 20 DGD, flekéni pohyb dolnich koncetin p¥i zavéreéné fazi vydechu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 63).

Obrazek 21 DGD, flekéni pohyb trupu pii zavérecné fazi vydechu, vyrazna

aktivace briSnich svalu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 64).



Obrazek 22 DGD, s mobiliza¢nimi prvky pro hrudnik a patef se soucasnym
protazenim svalii pletencii ramenich, svali hrudniku a krku. VyuzZiti autofixace

hrudni kosti p¥i protaZeni hrudnich svali.

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 66).

Obrazek 23 Dechova gymnastika mobiliza¢ni (dale jen DGM) s protaZzenim svali

zad a panve s mobilizaci meziobratlovych prostor

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 67).



Obrazek 24 DGM s protazenim bo¢nich svali trupu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 68).

Obrazek 25 DGM s protaZenim svali ventralni strany, zvlasté brisnich svala

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 69).



Obrazek 26 DGM, poloha p¥i protaZzenim svali krku, hrudniku a bFiSnich svali.

Otevieni dutiny ustni sniZuje napéti svali obliceje

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 70).

Obrazek 27 DGM, sed na patach a opora o zapirené horni koncetiny umoziuje

we

ucinné protahnout svaly hrudniku, meziZeberni a b¥iSni svaly. V této pozici P/K

snima dechové pohyby b¥iSnich svali

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 71).



Obrazek 28 Stimulace dechovych pohybtu proti odporu v predchozi roviné horni

rv__r

¢asti hrudniku. Odpor je kladen pod thlem lopatky a kli¢ni kosti

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 72).

Obrazek 29 Dechové pohyby proti odporu v diagonale

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 73).



Obrazek 30 Autogenni drenaZ, prohloubeny nadech nosem, Ize pozorovat vpadani

nad a podkli¢ckovych jamek a meziZebernich prostorta

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 76).

Obrazek 31 Autogenni drenaZz, aktivni vydech s pomoci meziZebernich a b¥iSnich

svali. Lze pozorovat poklesnuti hrudniku aktivizaci b¥isnich svala

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 77).



Obrazek 32 Manualni stimulace dechovych pohybi pfi vydechu v piredozadnim

sméru

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 78).

Obrazek 33 Vdech s manualni kontrolou lokalizace sputa

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 80).



Obrazek 34 Jedna z variant aktivni manuilni dopomoci p¥i prodlouZeném

vydechu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 82).

Obrazek 35 P/K si klade horni kon¢etinu na hrudnik p¥i vdechu pro lokalizaci

sputa

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 83).



Obrazek 36 Aktivni vydech, P/K tlakem horni kondetiny usnadiiuje vydech,

stimulace prodlouZeného vydechu

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 84).

Obrazek 37 Polohova drenaZ pomoci poloprazdného mice u ditéte v kojeneckém

véku

Zdroj: (MACEK, M., SMOLIKOVA, L. 1995, s. 86).



Priloha 6

Zadost o prispévek na nasledujici pomucku (vvbranou pomucku oznacte kiizkem):

Acapella Choice

Nebulizator Pari LL

Nebulizator Pari LC+

Inhalétor Pari Sinus

Inhalétor Pari SX

Inhalétor eFlow

Membréna k inhalatoru eFlow

Nebulizator a membrana k inhalatoru eFlow

Oxymetr prstovy

Jméno a prijmeni ¢lena Klubu CF (nemocného CF):

Zvolte zpusob proplaceni prispévku:

a) na ucet (uved'te ¢islo uctu a kod



b) slozenkou
(uvedte adresu, je-li odlisna od adresy trvalého bydlisté a jméno, na koho bude
sloZenka poukdzana)

Datum vyplnéni zadosti

Zdroj Financni a materidalni pomoc cleniim klubu CF. In: CF klub [online] [2013-03-
21]. Dostupné z: http://www.cfklub.cz/clanek/53-Financni-a-materialni-pomoc-
clenumklubuCF/index.htm?srchtxt=s0ci%C3%A1In%C3%AD+p%C5%99%C3%ADsp
%C4%9Bvky+.
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