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Uvod

Cysticka fibréza je autozomalné recesivné genetické onemocnéni, které postihuje
dychaci cesty, plice, pankreas anéckteré dalsi organy (Jakubec, 2006, s. 253). Autorka
Skalicka (2010, s. 1) uvadi, ze cysticka fibroza je nejcastéjsi autozomalné recesivné dédi¢né
onemocnéni Kavkazské rasy. | dalsi autor uvadi, ze toto onemocnéni je autozomalné recesivni
a jeho podstatou je mutace genu pro transportni protein, ktery prenasi chloridové ionty a dalsi
iontové kanaly (Homola, 2013, s. 2). Cysticka fibroza je dédi¢né onemocnéni, které postihuje
primarné plice, slinivku biisni, stieva, jatra, potni zlazy a reprodukéni systém. Dal$i orgény
byvaji poruseny sekundarné, narusen je i stav vyzivy, rast a vyvoj ditéte (Holubova, 2007, s.
187). Incidence cystické fibrozy v Ceské republice je 1:2736 novorozencit (Vavrova, 2006, s.
704). Incidence je geograficky zavisla, v Evropé se vyskytuje ¢astéji, v CR je to 1:5315 na
zikladé wdajo ze screeningu. K listopadu 2013 bylo v registru CF v Ceské republice
zaznamenano 576 zijicich pacientd (Homola, 2013, s. 5). V ¢eském registru je ke dni 14. 2.
2015 zaregistrovano celkem 706 zijicich pacientii, z toho 420 pacientli bylo diagnostikovano
novorozeneckym screeningem (Cesky registr cystické fibrozy, 2015). Velmi dalezity je
U tohoto onemocnéni screening. Nemocni odhaleni screeningem maji ve srovnani s détmi,
které jsou diagnostikovany pouze podle ptiznakili, mensi pocet komplikaci (Vavrova, 2006, s.
704).

Jak vypada klinicky obraz cystické fibrozy? U novorozencli je prvnim projevem
mekoniovy ileus, vVtomto véku mize byt iprotrahovana novorozeneckd Zzloutenka nebo
malnutrice. U vétsich déti se onemocnéni projevi postizenim dychacich cest, chronické
bronchialni onemocnéni, pfedevsim recidivujici pneumonie, chronicky kaSel, piskoty. Dale
gastrointestindlni onemocnéni, projevujici se mekoniovym ileem a postizenim pankreatu.
Jestlize klesne produkce pankreatickych enzyml pod 2 % normalni hodnoty, objevuji se
pfiznaky jako je steatorrhea, meteorismus, malnutrice s hubnutim, bolesti bficha, anémie,
hypovitamindza vitaminl rozpustnych v tucich (A, D, E, K). Dal§im projevem mitize byt
gastroezofagealni reflux, gastritida a duodenalni viedy, osteopordza, porucha rastu, syndrom
ztraty soli a obstruktivni azoospermie. Nasledujici postizenou ¢asti jsou zluCové cesty a jatra,
hyponatrémie a hypochlorémie (Jakubec, 2006, s. 235 - 237).

Diagnostika CF - vysetfovaci metody U cystické fibrozy, nejdilezitéjsi je predevsim
anamnéza, pacienti jsou Casto dispenzarizovani pro jind onemocnéni. Ke stanoveni diagnézy

je dilezité laboratorni a klinické vySetifeni (Kayserova, 2007, s. 130). Jsou pouzivany tfi



metody, prvni je potni test, kde vySetfujeme koncentraci chloridt. Pozitivni test musi byt jesté
jednou zkontrolovan. Druhé vysSetfeni je molekularné genetické, kdy vySetrujeme DNA
izolovanou z leukocytt Zilni krve, geneticky by méli byt vySetfovani i rodiCe, sourozenci
apokrevni piibuzni pacientli s diagnostikovanou CF. Tietim vySetfenim je transepiteliarni
rozdil potencialii. U novorozencii se provadi screeningové vySetfeni imunoreaktivniho
trypsinu ze suché kapky (Jakubec, 2006, s. 235).

Terapie cystické¢ fibrézy se déli do tifi skupin, prvni skupina je farmakoterapie.
Kudrzeni prichodnosti dychacich cest je zakladem 1é¢by inhalacni terapie, dal$i soucasti
nejsou doporucovany k dlouhodobému uzivani z divodu fady nezadoucich ucinkt, rozsifené
je podavani azitromycinu. Krom¢ toho i 1é¢ba infekce pomoci ATB a Vv posledni fadé 1é¢ba
komplikaci. Do prvni skupiny patii i péce 0 gastrointestinalni trakt, kdy se peroralné dodavaji
pankreatické enzymy. U postizeni jicnu a zaludku je doporuc¢ovéno dietni opatieni. Druha ¢ast
1é¢by je zamétena na lécebnou terapii, kdy hlavnim cilem je odstranéni nadmérného mnozstvi
hlenu. Zékladem fyzioterapie je respiracni handling a jednotlivymi soucéstmi jsou autogenni
masdz, polohové drenaze, télesna cvieni, PEP systém dychani a aktivni cyklus dechovych
technik. Zavére¢nou c¢asti terapie je vyziva, protoze optimalni stav vyzivy je pro pacienty
s CF velice dulezity. Zlepsuje kvalitu zivota a progndézu onemocnéni. Denni energeticky
ptfijem by mél byt mezi 120 — 150 % normy se zvySenym zastoupenim tukd a bilkovin. Nutna
je také suplementace vitaminid rozpustnych v tucich. Cysticka fibroza je stile nevylécitelné
onemocnéni, avSak lécCitelné. U pacienti sCF se vyrazné zlepSila kvalita zivota,
predpokladané doziti pacientii je 33 — 35 let. Komplexni lécba se sklada z péce 1ékarske,
Z optimalni vyzivy a lécebné rehabilitace. Pokud jsou vSechny slozky spojeny a dostate¢né

efektivni, projevi se to na zvySené kvalité Zivota (Jakubec, 2006, s. 238-239).

Cilem ptehledové bakalatské prace je odpoveédét na otazku: Jaké byly publikovany poznatky

0 cystické fibroze u déti?

CILE BAKALARSKE PRACE:
1. Predlozit dohledané informace 0 postizeni dychacich cest u cystické fibrozy a péci o n¢.
2. Predlozit dohledané informace 0 roli vyzivy U nemocnych s cystickou fibrozou.

3. Pfedlozit publikované vysledky o kvalité zivota déti s cystickou fibrozou.
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2 Postizeni dychacich cest a péce 0 né

YN

umrti. Funkce plic obvykle pomalu klesa, a vice nez 90% pacientti nakonec umira na plicni
onemocnéni (Jakubec, 2006, s. 236). Hlavni pfi¢inou morbidity u CF je respira¢ni selhani,
které piedstavuje az 90% vSech umrti (Fifoot, 2005, s. 103). Respiracni pfiznaky jsou
chronicky vlhky kasel, produktivni kasel zpisobeny nahromadénymi sekrety, dit¢ mize mit
chronicky hnisavy vytok znosu aopakujici se epizody bronchitidy a bronchopneumonie
(Gardner, 2007, s. 53). Dalsi pfiznaky jsou piskoty, atelektazy, pneumotorax, ktery vznika po
prasknuti emfyzematdznich bul, hemoptyza, chronicka sinusitida. Jako subjektivni potize je
uvedena dusnost po namaze a produktivni kasel s expektoraci hleno - hnisavého, az hnisavého
sputa, ktery je obvykle nejvétsi rano (Homola 2013, s. 5). V terminalnich stadiich CF se
vyskytuje dale dyspnoe, tachypnoe, cyandza a cor pulmonale (Jakubec, 2006, s. 236 - 237).
Autorka Skalicka (2010, s. 2) dopliuje, ze hlen, ktery zpisobuje obstrukci dychacich cest je
idealni zivnou pudou pro bakterie. Nemocni s CF maji vétSinou plice osidleny baktériemi
specifickymi pro toto onemocnéni, jak dokazuji dlouholeté mikrobiologické studie (Jakubec,
2006, s. 236 — 237). Jedna se 0 Pseudomonas aeruginosa u 80% nemocnych, Haemophilus
influenzae, Staphylococcus aureus a Burkholderia cepacia. Pro détsky vék jsou dominantni
Haemophilus influenzae a Staphylococcus aureus (Homola, 2013, s. 7 — 8). Piitomnost
baktérie se diagnostikuje ze sputa, U déti se sputum ziskdva pomoci tenké cévky odsatim
sputa z oblasti dolniho hrtanu. Staphylococcus aureus je prvnim patogenem izolovanym ze
sputa u déti, ve studii kojenci byl prokazan v 31%. Chronicka infekce zhorSuje pribeh
a progndzu nemocnych s cystickou fibrozou uvedl Homola (2013, s. 9). Dalsi baktérie, které
se mohou vyskytovat unemocnych sCF, jsou anaerobni baktérie a netuberkuldzni
mykobaktéria, ktera se v CR vyskytuji pouze sporadicky. Hlenové zatky v plicich u pacienti
s CF umoziluji rast anaerobd, ale vliv na prib¢h nemoci je prozatim ve zkoumani. Dalsi fadou
jsou mykotické infekce, klinicky se projevi obstrukénim ndlezem na plicich a zhorSenim
jejich funkce v posledni fadé¢ to jsou infekce virové, které postihuji nemocné s CF stejné jako
zdravé jedince. Virovou infekci je zahdjeno 60,5% exacerbaci CF. O¢kovani proti chiipce se
pacientiim s CF doporucuje (Homola, 2013, s. 7 — 10). Antibioticka 1écba je povazovana za
hlavni pfi¢inu prodlouzeni zivota nemocnych s CF. Soucasti 1écby je samoziejmé péce

0 dychaci cesty, fyzioterapie, dobry stav vyzivy (Skalicka, 2010 s. 6).
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2.1 Toaleta dychacich cest

Pro spravné dychani u déti s cystickou fibrozou je diilezité mit prichodny nos a usta,
tedy dobrou hygienu hornich cest dychacich. Kromé toho je dulezité, aby se dit¢ naucilo
smrkat a vyplivovat sekreci z ist. Mimo smrkani se doporucuje pouzivat nosni sprchu, coz je
proplachovani nosu a nosnich dutin slanou vodou. S touto metodou zac¢indme okolo druhého
roku ditéte, protoze v tomto véku je dit¢ schopné spolupracovat. Nosni sprcha se provadi
pomoci konvicky, kdy se pomalu naléva roztok do jedné nosni dirky adruhou vytéka
(Smolikova, 2002, str. 362-365). Diive, nez zahajime nacvik dechové techniky pro inhala¢ni
dychani, se presvéd¢ime, zda mame volné a prichodné horni cesty dychaci. Poté, co mame
nos Cisty, je dal§im cilem toalety dychacich cest odstranéni vazkého hlenu. Vazky hlen Ipi na
sténach dychacich cest a odstrafiuje se pomoci inhalace, ktera jej roziedi (Homola, 2013, s. 3).
Pacienti za pomoci inhalaci pecuji 0 prichodnost dychacich cest, snazi se udrzet plice bez
zahlenéni, necCistot a baktérii. Inhalace se obvykle provadi 3x denné po dobu 5 — 15 minut
(Skalicka, 2012, s. 6). Smrkéni, kaslani a vyplivnuti uvolnéné sekrece, jsou piedpokladem pro
efektivni inhalaci. Déti s cystickou fibrézou inhaluji ihned po stanoveni diagnézy a nasledné
uz po cely jejich zivot (Smolikova, 2001, s. 129 — 130). Inhaluji se 1éky fedici husty hlen.
Vyrazné fedi sputum hypertonicky roztok NaCl 3 — 7 %. Pokud jsou dychaci cesty osidleny
baktériemi, inhaluji se antibiotické piipravky. Zvlasté dulezitd je péce o inhala¢ni pomicky.
Pomiicky musi byt udrzovany V Cistoté, protoze ve vlhkém prostiedi vznika riziko mnoZeni
baktérii (Skalicka, 2010, s. 5-8). Déti s chronickym onemocnénim jsou vybaveny vlastnimi
inhalatory. U nejmensich déti pouzivame inhala¢ni masku na oblicej, ktera zakryva nos i usta,
tim padem nedochdzi k Uniku inhala¢niho roztoku a inhalace je efektivni. Postupné, aZ jsou
déti vetsi, ucime je pouzivat ndustek. Naustek déti musi obepinat usty tak, aby inhalace
neunikala (Smolikova, 2002, s. 362-365). Déti mohou inhalaci chapat i jako hru, mohou pfi ni
sledovat televizi, poslouchat pohadky, podstatné je dit¢ motivovat. Dulezité je, aby dité
dychalo voln¢, spontanné a aby inhalaci neodmitalo (Skalicka, 2010, s. 6). Zcela nevhodna je

inhalace tésné po jidle, nebo kdyz je dité hladové (Smolikova, 2001, s. 130).
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2.2 Lécéebna rehabilitace

Respiracni fyzioterapie zdokonaluje dechové navyky, tim zlepSuje a uUsnadiuje
dychani (Smolikova, 2001, s. 129). Pro cystickou fibrozu je zaméfena predev$im na CiSténi
dychacich cest od hlenu. Hlavnim zasahem, ktery pfispiva ke zlepSeni kvality zivota pacienti
s CF je fyzioterapie (Bogdan, 2011, s. 57 — 63). Je to jedna z hlavnich intervenci, které
prispivaji ke zlepsSeni kvality zivota U pacientli s cystickou fibrézou a je nedilnou soucasti
celkové péce 0 pacienty s dechovym onemocnénim (Smolikova, 2001, s. 129). Fyzioterapie
pomaha zlepSovat klinicky a nutri¢cni stav 1pocet exacerbaci, pomaha pii odstrafovani
sekrece, odstranuje dusnost a zvySuje toleranci zatéze U nemocného (Bogdan, 2011, s. 57 —
63). Fyzioterapie ma za cil vy¢istit dychaci cesty od nafedéného hlenu (Skalicka, 2010, s. 6).
Dalsim cilem fyzioterapie je naucit pacienty, aby si sami odstraiiovali hlen z dychacich cest
auméli sami provadét cviceni, coz je jejich kazdodennim ukolem pro zkvalitnéni a vedeni
zivota jako zdravi jedinci (Ireland, 2005, s. 399). Rehabilitace by méla byt zahéjena v dobé
stanoveni diagnozy s cilem zabrdnit onemocnéni plic. Rehabilitace se tak stava soucasti jejich
zivota a tak by ji i m&li pfijmout (Mcllwaine, 2007, s. 10). Fyzioterapie se déli podle véku
(Skalicka, 2010, s. 6).

Kojenci vétSinou inhaluji a cvi¢i v ndruci rodict,, kdy matka nebo otec drzi dité
a provadéji respiracni handling, pouZivaji dlanémi navozené pohyby hrudniku k uvolnéni
a odstranéni hlend z dychacich cest ditéte. DalS§i metodou u déti v kojeneckém véku je
reflexni stimulace, ktera vyuziva reflexné aktivni zony téla ditéte a jeho pohybové dovednosti
(Skalicka, 2010, s. 6). U starSich déti se pouzivaji dalsi techniky, jako jsou autogenni drenaz,
aktivni cyklus dechovych technik, kontrolované dychéani, cvi¢eni na zvySeni pruZnosti
hrudniku, technika silového vydechu a huffing, které na sebe navazuji (Mcllwaine, 2007, s. 9
— 14). Bezpoklepové drenazni techniky obsahuji maximalné Setrnou a minimalné
vycerpavajici expektoraci. Fyzicky nepiijemna poklepova drendzni pasivita je nyni nahrazena
pacientovym aktivnim pfistupem a dobrou znalosti jednotlivych dechovych technik. Velkou
prednosti téchto aktivnich technik je samostatnost pacienta. Zodpovédnost za svilij zdravotni
stav si uvédomuji déti jiz v predSkolnim véku. Déti ve véku 5 — 7 let jsou vedeni ke cvicebni
samostatnosti (Vavrova, 2008, s. 19). Hlavni informaci o aktualnim stavu ventilace a taktéz
kontrolu u¢inku fyzioterapie zjiStujeme pomoci hodnot saturace krve kyslikem, kterou
V pribehu cvi¢eni mefime pulsnim oxymetrem na prstu nebo usnim lalticku ditéte. Autogenni

masaz je nejcasteji aplikovanou metodou a od roku 1993 vSichni nemocni pouZzivaji flutter
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(Vévrova, 2008, s. 19). To je pomiicka, kterd vytvaii oscilujici pozitivni vydechovy tlak, ktery
vyvolava v dychacich cestach jemné vibrace (Skalickd, 2010, s. 6). Autogenni masaz nabizi
nemocnym mnoho vyhod, miize byt provadéna kdekoliv, samostatné¢ bez jakéhokoliv
vybaveni. Nedoporucuje se pro malé déti a je u ni nutné vyskoleni od fyzioterapeuta, ktery
techniku plné ptizpasobi pacientovi. Pii této metodé dycha pacient védomé, nadech je pomaly
a plynuly, po jeho dokonceni nasleduje pauza. Po pauze provede dlouhy, ale pomaly vydech
se zapojenim dychacich svali (Mcllwaine, 2007, s. 11-12). Dalsi metodou je aktivni cyklus
dechovych technik, ktery se pouziva od roku 1990. Aktivni cyklus dechovych technik mize
byt zaveden jiz ve Ctyfech letech ditéte a je mozno jej provadet kdekoliv, samostatné, nebot
neni piili§ naro¢ny. Kromé téchto metod, by dit€ mélo provadét aerobni cviceni, které je stale
Castéji povazovano za soucast fyzioterapie Unemocnych s cystickou fibrozou. Cviceni
zlepSuje kondici, pomahd normalizovat zivot pacienta. Cviceni neni povazovano za formu
¢isténi dychacich cest od hlentl, ale pouze dopln€k 1écby. Pacient by mél absolvovat kazdy
den télocvik v jeho rezimu na stimulaci hlenu a vykaslavani, které ptispivaji k pocitu pohody.
Povzbudte jej K jakémukoliv typu cviceni, které ma rado. Rehabilitace musi obsahovat
dlouhodobé¢ vysledky, jako je naptiklad zpomaleni onemocnéni, zachovani télesnych funkci
a zlepseni kvality zivota nemocnych. Nutno podotknout, Ze fyzioterapie musi byt individualné
ptizpisobena pro pacienty a jejich rodiny (Bogdan, 2013, s. 52). | Autorka Mcllwaine (2007,
S. 11 — 14) se domniva, ze fyzioterapie musi byt pfizpisobena pro pacienty individualné.
Pacienti by méli byt hlavnimi ucastniky v rozhodujicim procesu pii planovéani své 1é€by, méli
by mit znalosti ainformace, aby se mohli aktivné podilet na své vlastni zdravotni péci
a rehabilitaci (Ireland, 2005, s. 400). Autor Bogdan (2013, s. 51 — 54) na toto téma piispiva
vyzkumnym Setfenim. Ukazuje priikaz nezbytnosti a ucinnosti hrudni fyzioterapie pro
zlepSeni télesného slozeni a fyzické vykonnosti nemocného. Do jeho studie bylo zapojeno 12
déti s CF, ve véku 8 — 13 let, studie trvala 12 mésict. Intervence spocivaly v rehabilitacni
technice 5x tydné a cvicebnim programu 3x tydné po dobu 30 ti minut. Pacienti si mohli
vybrat své vlastni té€lesné aktivity, které jim pfedstavil fyzioterapeut. Vysledky odhalily dobry
stav pacientl, vyrazné zlepSeni. Télesnd hmotnost se zvysila z 32,25 £ 5,5 na 33,53 + 5.4 kg,
kosterni svalovd hmota vzrostla z priméru 16,04 £ 4,1 na 17,01 £ 4,2 a fitness skore se
zvySilo ze 71 na 73 bodi. V zavéru autor uvedl, Ze fitness je klicovy ukazatel progndzy
a mortality u pacientd s CF, bez ohledu na faktory jako je vé€k, pohlavi, funkce plic a stav
vyzivy. Dalsi studie ukazuji, Ze zlepSeni v oblasti vykonu pod dohledem rehabilitacnich
a cvicebnich programi, nezménily BMI. Tato studie ukazuje, Ze dobie zvoleny protokol

terapie (respiracni Cistota, rehabilitace a cviceni) muze zlepSit schopnost Usili, energie
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aslozeni tcla. Na zavér tvirce zdUraziuje, ze je dulezité pravidelné pirehodnoceni

a prenastaveni terapie, aby byla pro pacienta sita na miru (Bogdan, 2013, s. 51 — 54).
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3 Role vyzivy u nemocnych s cystickou fibrézou

Znakem cystické fibrézy je podvyziva, kterd vede k malému pfibyvani na vaze
(Leonard, 2009, s. 7). Déti s CF rostou pomaleji a vstupuji do puberty pozdéji nez jejich
vrstevnici. Tempo rastu je dilezitym ukazatelem prabéhu nemoci a zivotnosti pacienta.
Nutri¢ni stav je dilezity prognosticky ukazatel, nebot” ubytek hmotnosti vyrazné zvysSuje
riziko umrti u pacientt s CF (Umlawska, 2008, s. 145 — 153). Ve studii ristu u déti
s cystickou fibrézou, byla zkoumana vyska, védha, body mass index (dale jen BMI) a tloustka
kozni fasy. Cilem této studie bylo posoudit miru riistu, nutri¢ni stav a télesné proporce u déti
s CF. Udaje byly ziskény ze zdznamii 30ti divek a 32 chlapcii diagnostikovanych a lé¢enych
Vv 1éCebnych centrech pro CF v Polsku v roce 2005 — 2006. Byly zaznamenany nasledujici
parametry: vyska, hmotnost, délka nohy, Sitka ramen, $itka pasu, hrudniku a hloubka
hrudniku. Vysledky studie ukéazaly, Ze vySka byla u déti s CF niZ8i neZ v referen¢ni populaci,
BMI byl vyrazné nizsi, 39 % subjektli mélo podvahu, 3 % mély nadvéhu. Délka nohy byla
kratsi. Sitka ramen, pasu a hrudniku byla mirné niz$i nez u referenéni skupiny. Na druhé
stran¢ hloubka hrudniku byla vyss§i. Vyrazné rozdily mezi divkami a chlapci nebyly zjistény.
Retardace ristu byla upacientd s CF léfena vysokokalorickou stravou s pravidelnym

dopliovanim pankreatickych enzyma (Umlawska, 2008, s. 145 — 153).

3.1 Péce 0 dobry stav vyzivy

Pfi udrzeni dobrého stavu vyzivy se 1épe udrzi i dobra funkce plic, coz ma zasadni
vyznam pii 1é¢b€ nemocnych s CF. Naopak zhorSeni stavu vyzivy vede i ke zhorSeni plicnich
funkci a zhorSeni stavu nemocnych (Skalicka, 2010, s. 8). VyZiva hraje velmi dileZitou roli
pro zdravi jedinci s CF. Leps$i nutri¢ni stav je spojen s lepsi funkci plic. Bohuzel dosazeni
dobrych nutri¢nich vysledkd neni vzdy snadné (Leonard, 2009, s. 7 — 8). Jednim z hlavnich
projevii CF je malnutrice, ktera ma hlavni pficiny v nedostate¢né funkci pankreatu.
Malnutrice u déti s cystickou fibrozou je definovana jako pomér vaha/vySka v procentech
<90% (Jakubec, 2006, s. 239). Pankreatickd zevnésekretorickd nedostatecnost je u 90 %
jedinct s CF (Burton — Stepherd, 2012, s. 32). Autor Leonard (2009, s. 7 — 8) uvadi, Ze
pankreaticka insuficience se vyskytuje u85 — 90% populace s CF amuze ji byt obtizné
ptekonat IS enzymoterapii. DéEti s cystickou fibrozou, které maji nedostate¢nou funkci

pankreatu, musi uZivat pfed kazdym jidlem pankreatické enzymy, fik4a Skalicka (2010, s. 8).
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Pankreatické enzymy se musi uzivat pfed kazdym jidlem, ale nemély by se misit s horkym
jidlem, protoze by nemusely byt efektivni. (Burton — Shepherd, 2012, s. 37 — 39). Dasledkem
malabsorpce je nedostate¢né vstiebavani tuki a bilkovin (Jakubec, 20061, s. 239). Z tohoto
divodu je nutné pacientiim podavat nadbytek zivin i vice kalorickou stravu (Skalicka, 2010,
s. 8). gpatné se vstiebavaji i vitaminy (Jakubec, 2006, s. 239). Substituce vitaminQ
rozpustnych v tucich, coz jsou vitaminy A, D, E, K, je soucasti 1écby. Pro pacienty je
doporucen vyssi pfijem soli, zejména v letnich teplych dnech, horkém prostiedi, ¢i pfi
prijmech, horecce nebo U kojenych déti, z diivodu velké ztraty soli pocenim. Doporucena
denni davka je 1 — 2 mmol/kg (Homola, 2013, s. 13). Strava musi byt vysokokaloricka, 130 —
150 % doporuc¢enych dennich davek zdravé populace (Skalickd, 2010, s. 8). 130 — 150 %
doporuéenych denni davek uvadi i dalsi autor (Burton — Shepherd, 2012, s. 32). Kaloricky
ptijem by mél byt az 200 % bé&zné potieby zdravych lidi, uvadi autor Homola (2013, s. 13).
Doporuceny piijem kalorii by mél byt mezi 110 a 200 % odhadovanych pramérnych
pozadavkl shrnuje Woestenenk (2013, s. 528 — 532). Dale ve vyzivé musi byt zastoupeny
vSechny ziviny i vlaknina. 35 — 45 % pftijmu nahrazuji tuky, zvlasté rostlinné (Skalicka, 2010,
S. 8). Woestenenk (2013, s. 528 — 532) uvadi, ze 35 — 40% energie by mélo byt z tuku. 25 —
30 % by mély tvorit bilkoviny (Jakubec, 2006, s. 239). Nicméné ze studie pacientti S CF
vyplyva, ze skuteény kaloricky pfijem je obecné nizsi, zaroven ale naznauje, ze ikdyz
nemocni s CF maji kaloricky piijem niz$i, nez je doporuceny, maji ho ale zaroven vyssi, nez
zdravé protéjsky (Woestenenk, 2013, s. 582 — 532). Pro dosazZeni optimalniho piijmu energie
by déti mély konzumovat stravu s Sirokou Skalou potravin s vysokym obsahem
monosacharidii a polysacharidd, které mohou snizit riziko ischemické choroby srde¢ni
Vv dospélosti. Mély by konzumovat tuéné ryby jako je napiiklad tundk, sardinky, makrely
alosos s cilem zabranit nedostatku esencialnich mastnych kyselin a s cilem zlepsit kvalitu
jejich zivota (Burton — Shepherd, 2012, s. 32 — 39). Mezi nemocnymi s CF existuji obavy
0 neptiznivych ulincich stravy s vysokym obsahem tuku. Pro zdravou populaci se doporucuje
vyména nasycenych tuku, aby se snizilo riziko kardiovaskularnich onemocnéni. Z tohoto
divodu Smith (2012, s. 154 — 157) zvetejnil studii zkoumani jidelnicku déti s CF. Cilem této
studie bylo zjistit zdroj energie, energetickou bilanci a ménici se trendy v piijmu tukt
u détské populace. Provedl prospektivni studii od roku 2002 do roku 2009 na détské klinice
CF. Data byla sbirdna z tfidenniho stravovaciho deniku, kde byly uvedeny velikosti
a hmotnosti potravin, vcetné typt pouzitych tukl. Sacharidy byly nejvétSim zdrojem energie
a tuky tvorily pfiblizné 40% denni spotieby energie. Pfijem nasycenych tukt byl vyrazné nad

referen¢nim piijmem zivin, zatimco polynenasycené tuky byly pod touto hranici. Nedostatek
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mastné kyseliny je bézny a miize to mit souvislost s chronickym zanétem nebo podvyzivou.
Na zavé€r autor uvadi, Ze nasycené tuky jsou vhodny zdroj energie pro déti s CF (Smith, 2012,
s. 154 — 157).

Jak optimalizovat nutri¢ni pfijem u déti s CF? Do stravy muzeme zafadit pomazanky
s vysokym obsahem polynenasycenych tuk nebo olivového oleje. Do stravy zarazujeme
obcerstveni s vysokym obsahem tuku, jako jsou krémové dorty, cokolady, chipsy, avSak
nesmi nahrazovat hlavni jidla. Ofechy a araSidy maji vysoky obsah esencidlnich mastnych
kyselin a kalorii, zde vSak musime pamatovat na vznik alergie. Tofu je vegetariansky produkt,
ktery mize nahradit maso. Pouzivat mizeme i mlééné vyrobky, véetné mléka a syri, mlééné
pudinky se smetanovym krémem. KolaCky a maslové livance muizeme pouzivat jako
obcerstveni, cukr by déti mély pouzivat ke slazeni horkych ndpojl, dile miZzeme détem
podavat horkou ¢okoladu se smetanou ¢i Sleha¢kou (Burton — Shepherd, 2012, s. 39). Krom¢é
toho jsou doporucovany potraviny jako tu¢né syry, vejce, smetanové jogurty apod. (Jakubec,
2006, s. 239).

Nekteré déti mohou mit fyziologické ptiznaky, jako je gastroezofagealni reflux, bolesti
bficha vedouci k anorexii a ztraty chuti k jidlu, dale zacpu a mohou snizit kaloricky piijem
a absorpci zivin (Leonard, 2009, s. 7 — 8). V dusledku téchto poruch mohou potfebovat
nutri¢ni podporu ve formé& energetickych doplitkti (Burton — Shepherd, 2012, s. 37- 39). Cast
nemocnych s CF vyuziva dopliikovou vyzivu, ve formé nutri¢nich napoji, nebo i enteralni
vyzivu podavanou sondou piimo do zaludku perkutanni endoskopickou gastrostomii (PEG).
Je zde i moznost podani vyzivy parenteralné v podobé vaka all — in — one, avSak jen ke

kratkodobému uziti U pacientd v téZkém stavu (Jakubec, 2006, s. 239).
3.2 Suplementace vitamini a mineralnich latek

Nedostatek jednoho nebo vice vitamint rozpustnych v tucich se vyskytuje u 240
pacientil ze zkoumanych 530 déti (Rana, 2014, s. 605 — 608). Substituce vitamint
rozpustnych v tucich je nutna soucést 1¢cby (Homola, 2013, s. 13). Zejména vitaminu D, kdy
pfi nedostatku je zvySené riziko osteopordzy, z tohoto divodu mize dojit ke zvySenému
riziku zlomenin kosti. Nedostatek vitaminu D je bézné vidét u nemocnych s CF (Burton —
Shepherd, 2012, s. 34 — 37). Vitamin A je dulezity pro rust organismu a dobry zrak. Hladina
vitaminu A (retinolu) byla abnormalni u 123 / 526 déti. Osmdesat déti (8 %), mélo nizkou
hladinu vitaminu A. Dopliiky vitaminu A uzivalo 289/ 470 déti (61%), (Rana, 2014, s. 605 —

608). Nizka hladina vitaminu A je spojena S horSim klinickym stavem a poruchou plicni
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funkce (Dodge, 2006, s. 534 — 535). Potravinovy zdroj vitaminu A: dribezi jatra, mrkev,
Spenat, merunky a meloun. Hladiny vitaminu D byly abnormalni u 65 / 328 déti a 63 déti (19
%) mélo nizké hladiny vitaminu D. Nizké hladiny vitaminu D byly spojeny s nedostate¢nosti
slinivky a byly vyznamné vyssi pii méfeni v 1été. Potravinovy zdroj vitaminu D: tresci jatra,
rybi maso, maslo, mléko a vejce. Hladiny vitaminu E (tokoferolu) byly abnormalni u 201/ 523
déti. 105 déti (20 %) mélo nizké hladiny vitaminu E (Rana, 2014, s. 605 — 608). Pozadavky na
vitamin E jsou zvySeny oxidacnim stresem, ktery doprovazi chronické infekce dychacich cest.
Vsichni pacienti s CF potiebuji suplementace vitaminu E a hladiny by mély byt pravidelné
sledovany (Dodge, 2006, s. 534 — 536). Potravinovy zdroj vitaminu E: pistacie, mandle,
liskové ofechy, vlasské ofechy, slunenicova semena. Hladiny vitaminu K byly abnormalni
u6/ 14 déti. Ctyti déti (29 %) mély nizkou hladinu vitaminu K. Vieobecné se soudi, ze
nedostatek tohoto vitaminu je nasledkem dlouhodobé 1é¢by antibiotiky, ktera naruSuje stievni
floru. Potravinovy zdroj vitaminu K: kapusta, kvétdk, brokolice, salat a Spenat.
Protrombinovy ¢as (dale jen PT) byl abnormalni v 42/ 219 déti. Ctyficet déti (18%) mélo
prodlouzeny PT. Nedostatek vitamini A, D, E je pfitomen u malé ¢asti déti s CF. Vitamin
K se méfil v malém poctu déti. Sledovani vitaminl rozpustnych v tucich je nezbytné (Rana,
2014, s. 605 — 608). Denni davky vitamind jsou: vitamin A 4 000 — 10 000 IU, vitaminu E
200 — 400 IU, vitaminu D 400 — 2000 IU, avsak pii dostatecném slunéni neni suplementace
vitaminu D nutna (Jakubec, 2006, s. 239). Terapie Zelezem se nasazuje pii nizké hlading
transferinu (Jakubec, 2006, s. 239). Nizk4 hladina neni neobvykl4, mize se jednat 0 Spatny
piijem potravou, chronickou infekci, stfevni nebo plicni krvaceni (Dodge, 2006, s. 535).
Hladiny zinku aselenu mohou byt taktéz snizeny, doplnéni je nutné jen kdyZz jsou
biochemické dikazy 0 nedostatku, pokud pfijem zinku nepfevysi 10 mg denné¢ mize vyrazné
posilnit imunitni systém (Dodge, 2006, s. 535).

Od zaii roku 2012 je v Ceské republice dostupny piipravek specialné pro pacienty
s cystickou fibrézou, ktery pacientim umoziiuje lepsi biologickou dostupnost vitamint
rozpustnych v tucich. Dopliiuje i vitaminy rozpustné ve vodé anekteré dilezité stopové
prvky. Tento piipravek se nazyva VITADEK CF® a je vyroben specialni metodou, kdy nosi¢
umoziuje lepsi vstiebavani vitamin rozpustnych v tucich i ve vodném prostiedi. Slozeni
piipravku je formulovano do podoby hydrofilnich mikrosfér s vnitini lipofilni bazi, které za
normalnich podminek vznikaji pfi fyziologické metabolizaci tukl. V ptipadé, Ze je tato
schopnost organismu naruiena, VITADEK CF® pomoci technologie microSPHERE™ dokéze
zlepsovat stav vyzivy U pacientil s nedostate¢nou schopnosti ziskévat tyto vitaminy z bézné

stravy. Funkce hlavnich slozek VITADEK CF® jsou nasledujici: Vitamin A — ma vliv na
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bunééné déleni a na tvorbu a spravnou funkci imunitniho systému. Dale je dulezity pro zdravy
stav pokozky asliznic a pro udrzeni normalniho vidéni. Vitamin D — pfispiva k regulaci
a optimalizaci hladiny vapniku a fosforu v organismu. Vitamin D je proto duleZity pro vyvoj
auchovani silnych a zdravych kosti. Vitamin E — patfi k hlavnim antioxidantim. Chrani
bunky pfed oxida¢nim stresem, U¢inky volnych radikdlti a zlepSuje proces hojeni. Vitamin
K — ma zasadni vliv na sraZeni krve a metabolismus kosti. Selen — nedostatek selenu mé vliv
na zhorSeny stav imunitniho systému. Selen pusobi zaroven jako antioxidant. Zinek — je
zékladnim prvkem pro fungovani enzymatickych systémil, zejména inzulinového. Je
dilezitym prvkem chranicim DNA a bilkoviny pfed oxidaci a ma vliv na normalni vyvoj
a udrzeni kognitivnich funkci organismu. Dostatek zinku je rovnéz zasadni pro metabolismus
vitaminu A ipro spravny pohlavni vyvoj afunkci pohlavnich organtit muzi. Zinek je
i dulezitym faktorem procesu hojeni, 0 piipravku se ve své praci zminuje autor Fila (2014,

s. 58), (VitadekCF, 2015).
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4 Kbvalita zivota pacienti s CF

CF ma obrovsky vliv na Zivot pacientll (Kianifar, 2013, s. 149). Kvalita Zivota je
vSudypfitomny, presto ale Spatné vymezeny pojem. Piesné ukazatelé kvality zivota jsou tézce
V oblasti zdravotni péCe. Méfeni kvality zivota dnes Casto slouzi jako koncovy bod pii
hodnoceni ucinnosti 1é€by. Kromé toho hodnoceni kvality Zivota mize pomoci jak pacientiim,
tak lékafim a vSeobecnym sestram ve stanoveni priorit 1éCby a pii rozhodovani pouziti
dalSich zésaht ve zdravotnictvi (Webb, 2012, s. 339 - 341). Pro posouzeni kvality Zivota
u déti s cystickou fibrézou jsou nejvice vhodné dotazniky jako nastroj pro posouzeni

(Hegarty, 2008, s. 462).
4.1 Détis CF vs. zdrava skupina déti

Me¢teni kvality Zivota miiZze mit dilezitou ulohu ve zlepSeni psychosocidlniho
piizptisobeni, tato studie zroku 2009 - 2011 se zaméfila na hodnoceni kvality Zivota
U pacientt s CF Vv porovnani se zdravymi détmi. Kritéria pro zafazeni do studie byla
nasledujici déti od 2 do 18 let s potvrzenou cystickou fibrézou od pediatri na zakladé
klinickych projevil a pozitivniho potniho testu. Skupina byla studovana z hlediska kvality
zivota pomoci dotazniku PEDS, ten byl pouZit pro ¢tyfi vékové skupiny. Prvni skupina je ve
véku 2 - 4 let, druha skupina ve véku 5 - 7 let, tfeti skupina ve v€ku 8 - 12 let a posledni,
¢tvrta skupina ve véku 13 - 18 let. V dotazniku byly zahrnuty ¢tyii oblasti funkci, coz jsou:
fyzické funkce, emociondlni funkce, socialni funkce a Skola u mladSich déti Skolka. Kazda
otazka mohla dostat skore 0 pro “nikdy* az 4 pro “témet vzdy*. Test a jeho opakovani ukazal
vysokou spolehlivost ve zpravach od rodicu a stfedni az vysokou spolehlivost ve zpravach od
déti. Tento vyzkum byl schvalen a pacienti a rodi¢e podepsali informovany souhlas. Tficet
Sest deti s CF a 39 déti z kontrolni skupiny ve v€ku 2 — 18 let se zucastnilo studie. Studijni
skupina se skladala z 20 chlapct a 16 divek. Vysledky — ve v€kové skupiné 2 — 4 roky
dotaznik ukazal nevyznamny rozdil mezi t€émito dvéma skupinami. Ve skupiné 5 — 7 let byl
vyznamny rozdil ve fyzickych funkcich. Coz ukazuje na nizsi Groven kvality zivota U déti
s CF z tohoto hlediska. Ve skupiné¢ 8 — 12 let se liSily pouze ve fyzickych funkcich, taktéz
posledni skupina 13 — 18 let. Zavér studie ukazuje, ze déti ve véku 7 — 18 let maji dobrou
kvalitu zivota v oblasti §koly. To by mohlo byt zptisobeno dobrou podporou rodin. Podle

vysledkl této studie, ktera je prezkoumaéna jesté jinymi vyzkumy je nizka uroven fyzické
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urovné diisledkem zanedbani tohoto onemocnéni od pediatrii, psychologl a socidlni podpory

(Kianifar, 2013, s. 150 - 153).
4.2 Pacienti s CF v péci ambulantni vs. lizkové

Pro kvalitngj$i vysledky je uvedena dalsi studie, kterd se zabyva kvalitou zivota
pacientt s cystickou fibrozou. Tato studie zkouma vnimani kvality Zivota skupiny mladych
lidi s CF pomoci revidovaného dotazniku pro cystickou fibrézu, dale jen CFQ-R. Cilem této
studie bylo vySetfit pfipadné rozdily v kvalité zivota mezi pacienty ambulantnimi
a hospitalizovanymi na ltizkovém oddéleni u déti ve véku 6 — 13 let a mladych lidi ve véku 14
— 18 let. Do studie byli zahrnuti pacienti muzského i zenského pohlavi ve véku 6 — 18 let,
kteti byli liZkovymi nebo ambulantnimi pacienty. CFQ-R je spolehlivy a uc¢inny nastroj pro
meteni kvality Zivota pro mladez a dospivajici dospélé s CF, kde skére 100 znamend, ze
ucastnik je zcela spokojen se svym zivotem askore O znamenda, Ze ucastnik je zcela
nespokojen s zivotem. Domény métené v této studii byly: fyzické fungovani, emocionalni
stav, socialni stav, image t¢la, stravovaci poruchy, zatéz 1écby arespirani piiznaky.
Dopliujici opatfeni zahrnuji vek, pohlavi, body mass index. Dotazniky byly vyplnény
mladymi lidmi s CF, dvacet dva dotaznikii bylo vyplnéno od déti ve veéku 6 — 13 let. Jedenact
dotaznikl vyplnily osoby ve véku 14 — 18 let. Dvacet dotaznikl vyplnili rodice. K vyraznému
rozdilu mezi ambulantnimi a [iZkovymi pacienty doSlo pouze v doméné respiracni pifiznaky,
kdy hospitalizovani pacienti méli hor$i vysledky nez déti ambulantni (hospitalizovani pacienti
61,45 bodd, ambulantni pacienti 77,38 bodu). Mladi pacienti ve véku 6 - 13 let méli
vyznamné leps$i doménu emocionalni stav, image téla a zatéz 1écby (emocionalni stav 6-13 let
— 78,98 bodu na rozdil od pacientli ve véku 14 — 18 let kdy celkovy primér bodl byl 64,85,
v domén¢ image téla déti ve véku 6 — 13 mély 87, 37 bodi a dospivajici ve véku 14 -18 let
méli 50,5 bodu, vdoméné posledni, coz byla zatéz 1écby pro déti ve véku 6 — 13 let
predstavoval 71,72 bodu zatimco U dospivajicich ve véku 14 - 18 let byl 53,54 bodu.
Vyznamny rozdil byl nalezen mezi muzi a zenami v doméné zatéz 1écby, kdy pro muze byla
zatez 1€cby vyraznéjsi (zeny: 74,49 bodl, muzi 54,82 bodi). Porovnani CRQ-R skore mezi
rodi¢i a détmi byl nalezen rozdil v doméné zatéz 1€¢by, kdy mladi uvedli 71,72, zatimco
rodice 48,89 bodi. To znamend, Ze mladi vnimaji zatéZ 1é€by na kaZzdodenni Zivot 1épe nez
jejich rodice. Zavérem lze fici, Ze tato studie zjistila rozdily kvality Zivota mezi pacienty
hospitalizovanymi a ambulantnimi. U hospitalizovanych bylo horsi skére kvality Zivota nez

U ambulantnich ato zejména Vv doménach emocionalni stav, socidlni stav, image téla
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a respiracni ptiznaky méfené CFQ-R dotaznikem. Ve véku 6 — 13 let je vSak vyrazné odlisna
pouze doména respiracni pfiznaky, kde hospitalizované déti maji horSi kvalitu. Konecné
zpravy uvedly, ze mladi pacienti ve véku 6 — 13 let vnimali Iépe zatéz 1écby nez jejich rodice,
U hospitalizovanych s CF ve véku 6 — 18 let byly niz§i hodnoty v doménéach emocionalni stav,
socialni stav, image téla a respiracni priznaky nez u ambulantnich, mladi lidé s CF ve véku 6
— 13 let méli lepsi skore nez pacienti ve véku 14 — 18 let v doménach emocionalni stav, image
téla a zatez 1éCby (Hegarty, 2008, s. 462 - 464).

Stanoveni kvality zivota miize poskytnout dal$i informace ve strategii 1écby
a efektivni péci o pacienta. Nize uvedena studie naznaCuje, Ze kvalita zivota je vysoce
subjektivni. Zdravi hraje jen jednu cast pfi urCovani celkové kvality zivota. Ve snaze
poskytnout sjednocujici definice, Svétovd zdravotnicka organizace definuje kvalitu Zivota
jako ,,vnimani vlastni pozice V zivoté subjektem v kontextu kulturniho a hodnotového
systému, ve kterém zije, ve vztahu k jeho vlastnim cilim, ocekédvanim, normam a z4jmum.*
Kvalita Zivota je zde pojimana jako ,,pocit jednotlivel nebo skupin obyvatelstva, ze jsou
uspokojeny jejich potieby, a Ze jim nejsou odnimany piilezitosti k dosazeni $tésti a naplnéni
zivota.* Aktudlni Siroce pouzivané nastroje pro méteni kvality Zivota U déti nemusi dostate¢né
fesit subjektivitu a Sife rozmeéri jak navrhl konstrukt WHO. Zakladni domény dotaznika ¢asto
zahrnuji: chorobny stav, fyzické ptiznaky, funkéni stav, psychické fungovani a socidlni
fungovani.
Tato skupina autorti: B. D. Webb, M. Barrera, J. Beyene, M. Carcao, a kol. vyvinula GAP
studii, studii mezer. Autofi navrhli $est riznych nedostatkut, které zahrnuji rozdil mezi: 1. Co
¢loveék ma a co Elovek chee. 2. Co ¢lovek ma, a to, co je povaZzovano za idealni. 3. Co Clovek
ma, a to, co ma referencni skupina. 4. Soucasna situace a to, co ¢lovek ocekava, nebo cekal,
ze bude. 5. Piitomnost kvality Zivota a nejlepsi kvalita zivota co zazil v minulosti a za 6.
osobni vlastnosti a atributy prostedi. Autor C. K. Calman navrhl podobné koncepty. Navrhl,
ze kvalita zivota se mize zlepsSit bud’ snizenim ocCekavani, nebo zvySenim kvality tohoto
zivota, ¢imz se zuzuje mezera. Tento dotaznik mezery je teorie zaloZena na subjektivnich
opatienich, ktera by méla poskytnout mnohem podrobnéjsi informace 0 kvalité¢ Zivota nez
pfedchozi uvedené dotazniky. Cilem této pilotni studie bylo prozkoumat determinanty kvality
zivota, které jsou nejvice dulezité pro deti s chronickym onemocnénim a pro jejich rodice.
Studie byla schvalena abyla provedena vsouladu setickymi normami, podepsany
informovany souhlas rodi¢t adéti byl ziskan od vSech Uc€astnikii. Dokonceni dotazniku

vyzaduje splnéni tii krokl, prvni, 72 polozek predstavuje Sirokou fadu aspektli zivota. Za
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polozky byly vyhodnoceny na skéale VAS. Za tteti odpovédé€l na pét otazek 1. Ve srovnani
s tim, kde jsem ted’, je moje situace. 2. Ve srovnani s tim, kde jsem ted’, by moje situace
mohla byt. 3. Ve srovnani s ostatnimi détmi v mém véku, myslim, Ze mij stav je. 4. Ve
srovnani s ostatnimi détmi v mém véku, myslim, ze ma situace je. 5. Ve srovnani s Ostatnimi
détmi v mém veéku, bych opravdu rad aby ma situace byla. Reakce pacientii byla v rozmezi od
,mnohem hor$i“ k ,,mnohem lepsi“. Pfiklad odpovédi: Ve srovnani s ostatnimi détmi v mém
véku si myslim, Ze mij stav je mnohem lepsi, nez jejich. Do studie bylo zapojeno 77
ucastnikli, 49 rodi¢t a 28 déti. Détmi vybrané top polozky jsou: dobré pratelské vztahy
(57,14 %), byt s rodi¢i (53,57 %), byt Stastny vétsinu dni (53,57 %), Pro rodice: dovoleno
délat vSechny véci, které déti bavi (43,75 %), radost déti ze straveného Casu s rodinou
(39,58 %), dit¢ udélalo dobrou praci v nécem (39,58 %). Zavérem lze fici, ze v této GAP

vvvvvv

vvvvvv

hodnoceny pouze domény, které jsou povazovany za dilezité. Citime, Ze tento dotaznik

nejvice vyhovuje definici kvality zivota navrzené WHO. Rodinné a spolecenské vztahy byly

4.3 Kyvalita Zivota sourozenci nemocnych déti s CF

Cysticka fibroza silné ovlivituje nejen nemocné dité ale také celou rodinu (Williams,
2009, s. 95). Diagnostika CF ma vyznamny dopad na celou rodinu (O Haver, 2010, s. 285).
Intenzivni 1é¢ebny rezim klade vysokou zatéz pro pacienta a celou jeho rodinu (Havermans,
2010, s. 252). Psychologické pfizplisobovani zdravého sourozence ditéte, které ma
diagnostikovanou chronickou nemoc, jako je cysticka fibroza, vyrazné ovliviiuje jeho chovani
(O’Haver, 2010, s. 289). Cilem této prace je popsat rodiCovské vnimani, pozitivni a negativni
ucinky na sourozence. Popsat, jaké jsou zkuSenosti Zit doma s bratrem ¢i sestrou, ktery ma
cystickou fibrozu (Williams, 2009, s. 96). Studie autora Williamse z roku 2002 ukazala, ze
muze dochazet k psychickym problémtm u sourozenci (Havermans, 2010, s. 252). Chronické
onemocnéni miiZze vytvofit spolecné problémy pro rodiny s détmi. Naptiklad bfemeno péce se
tdhne ptes dlouhou dobu, tlak na fyzické, finan¢ni a emociondlni zdroje (Williams, 2009,
s. 96).

Rodinné role jsou vzajemné, kazdd vyznamnad zména v jedné z roli (napfiklad rodic,

bratr, sestra) pozméni role souvisejici. Pokud zména role u nékoho nastane, naptiklad u ditéte
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S chronickym onemocnénim, rodina musi pifedefinovat vzory roli. To znamend, ZzZe
poskytovani péce anaroky ditéte s cystickou fibrozou ma potenciadl zpisobit rodinné
aindividualni naruSeni, vcetn¢ tisn¢ a dalSich negativnich projevii mezi sourozenci.
Komplexni pichled vice nez 40 studii publikovanych v letech 1970 — 1995 o vlivu CF na
sourozence a rodiny hlésil, ze pfiblizné 60% zahrnovalo projevy zvyseného rizika negativnich
vysledkl u sourozencti, 30% vysledkd uvedlo, ze neni zvysené riziko negativnich dopadd na
sourozence a pouze 10% uvedlo pozitivni u¢inky (Williams, 2009, s. 96 - 97).

Dit¢ mtize byt v riziku vyvijejicich poruch chovéni jako je tzkost, deprese nebo
hyperaktivita, utok, a provadéni problémt (O Haver, 2010, s. 284). DalSimi negativni projevy
U sourozencu jsou pocity osamélosti aizolace, uzkost, deprese, zranitelnost, hnév starat se
0 nemocn¢ dité, nizké sebevédomi a problémy s chovanim. Rodice popisuji jako negativni
projevy, Ze je sourozenec zarlivy, zavistivy, roz¢ileny, vztekly, uvadi problémy jako je strach,
uzkost, uzavienost, nizké sebevédomi a problémy ve skole (Williams, 2009, s. 97 - 98). Dalsi
autor uvadi, ze sourozenci zarli na nemocné dité, maji pocit osameélosti a uzkosti. Maji nizké
sebevédomi a problémy ve Skole (Havermans, 2010, s. 258). Divody pro negativni chovani
jsou, ze sourozenci se citi fyzicky nebo citové izolovani od rodict. Rodi¢e vénuji zvySenou
pozornost nemocnému ditéti (Williams, 2009, s. 104). Vyzkum uvedl rizikové faktory pro
zdravé sourozence déti s chronickymi nemocemi (O'Haver, 2010, s. 284). Vyzkumnici
navrhli rizikové faktory, které mohly ovlivnit pfizplisobovéani sourozenctli. Pro mladistvé byly
rizikové faktory napiiklad rodiovsky stres a nedostatek socialni podpory (O’Haver, 2010,
s. 290). B&hem hospitalizace nemocného ditéte rodiCe casto bojuji mezi nemocnici
a domovem, tam vznikd problém, kdy maji mélo ¢asu na zdravé sourozence (Havermans,
2010, s. 258). Rodi¢e byvaji negativné ovlivnéni finan¢nimi starostmi a problémy v chovani
jejich zdravych déti (O'Haver, 2010, s. 284). Pozitivni U¢inky jsou zvySena citlivost, empatie
a osobni zrani (Williams, 2009, s. 100). Rada studii popisuje pozitivni u¢inky jako je ocenéni
svého zivota, zodpovédnost sourozence, nezavislost a péfe 0 ostatni, hlavné¢ 0 nemocného
sourozence uvadi Havermans (2010, s. 252). Je tteba zvysit prostiedky, které poméhaji omezit
negativni rizika sourozenct a stavét na jejich pozitivnich vlastnostech (Williams, 2009, s. 105
- 107). Zivoty déti, které vyristaji s détmi s chronickym onemocnénim, jsou nepochybné
ovlivnény nemoci alécbou (Havermans, 2010, s. 257). Ochranné faktory mohou vést
k vysledkim — pozitivnimu pfizptisobovani. Efektivita téchto faktordi se muze meénit podle
détské vyvojové Urovne, pohlavi ajednotlivych charakteristik (temperament), a Cinitelil
prostiedi (mezilidské vztahy). U sourozenct je dale ochrannym faktorem diskuze s Iékafskym

tymem O diagnoze cystické fibrézy (O’'Haver, 2010, s. 290). Sourozenec by mél dostat
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psychiatrickou pomoc ke zmirnéni jeho obav. Détské sestry, které se staraji 0 déti
s chronickym onemocnénim by mély pomahat i sourozencim téchto déti. Zdravotni sestry
mohou fesit obavy déti zijicich doma se sestrou ¢i bratrem, ktefi maji cystickou fibrozu.
Informac¢ni potieby mohou byt projednany piiméfené i se zaméfenim na sourozenecké silné
stranky. Rodi¢ovské povédomi 0 potifebach zdravého sourozence prispiva k efektivnimu
fungovani rodiny (Williams, 2009, s. 107 — 108).

Autor v zavéru své prace konstatoval, ze déti s diagnostikovanym chronickym
onemocnénim ovlivilyji i své zdravé sourozence (O Haver, 2010, s. 290). Hlavné v obdobi,
kdy nemoc vyzaduje specialni pozornost, tam se dopad na sourozence zvysuje (Havermans,
2010, s. 258). Potteby zdravych sourozencii mohou byt piehlizeny. Zdravotni sestry mohou
byt ndpomocné pii poskytujici podpofe témto détem a obhajujici jejich potieby. Brzka
identifikace problémi milize napomdhat rodin€ s ptekonanim piekazek a podporovat vyssi
kvalitu duSevni, stejné jako kvalitu télesného zdravi (O Haver, 2010, s. 290). Dlouhodobym
cilem je poskytovat teoretické intervence navrzené k tomu, aby podporovaly rozhodovéani.
Dale podporovat prostiedky pro rodiny zijici s nemocnym ditétem a starajici se o0 dité s CF

(O'Haver, 2010, s. 290).
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5 Shrnuti teoretickych vychodisek a jejich vyznam

Cilem této prace bylo shrnout dohledané poznatky 0 vybranych aspektech osetfovatelské péce
u détskych pacienti s cystickou fibrozou. Prvni ¢ast prace se zabyva informacemi 0 dychacich
cestach a péci o né. Pro spravné dychani, které je pro tyto déti velmi dualezité, je nutné, aby
déti mely pruchozi horni cesty dychaci. PéCe spociva ve spravné hygiené¢ dychacich cest.
Hlen, ktery Ipi na sténach, odstrafiujeme pomoci inhalaci. Inhalovat déti musi kazdy den od
stanoveni diagndzy. Dilezité je udrzovat pomtcky k inhalaci v Cistoté. Dal§im nezbytnym
ukonem je pro déti rehabilitace, ktera je zaméfena na Cisténi dychacich cest. Druhd ¢ast prace
se zabyva vyzivou U nemocnych déti. Vyziva hraje dlileZitou roli pro zdravi jedinct. Zasadni
je zvolit vysokokalorickou stravu, protoze déti vétSinou trpi podvyzivou. Nutna je
I suplementace vitamint, pfedev§im vitamind rozpustnych v tucich, protoze tyto vitaminy se
nevstiebavaji a vétSina pacientll trpi nedostatkem téchto vitaminl. Posledni ¢ast se zabyva
kvalitou zivota U déti s cystickou fibrozou. Ze studii vyplyva, Ze déti S onemocnénim mayji
horsi kvalitu zivota nez zdravi jedinci. Dalsi studie ukazuje, Ze onemocnénim jsou postizeni

I sourozenci nemocnych déti, dilezita je podpora rodin, nemocnych déti i jejich sourozencd.
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Zavér

Hlavnim cilem pifehledové bakaldiské prace bylo shrnout dohledané informace
0 vybranych aspektech oSetiovatelské péce U déti s cystickou fibréozou. Prvnim cilem
bakalarské prace bylo piedlozit dohledané informace o postiZzeni dychacich cest a péci 0 né.
pozd¢ji umira na plicni onemocnéni (Jakubec, 2006, s. 236; Fifoot, 2005, s. 103). Respiracni
pfiznaky jsou chronicky vlhky kasel, produktivni kasel, chronicky hnisavy vytok z nosu,
opakujici se bronchitidy a bronchopneumonie, piskoty, atelektdzy, pneumotorax, hemoptyza,
chronicka sinusitida shrnuji autofi (Gardner, 2007, s. 53; Homola, 2013, s. 5; Jakubec, 2006,
S. 236 — 237). Velmi dulezitd je utohoto onemocnéni toaleta dychacich cest. Pro spravné
dychani nemocnych déti je dulezité, aby mély prichodny nos a usta, tedy spravna hygiena
hornich cest dychacich (Smolikova, 2002, s. 362 — 365). Cilem toalety dychacich cest je
odstrafiovani vazkého hlenu, ktery Ipi na sténach dychacich cest. Tento hlen odstrafiujeme
pomoci inhalaci (Homola, 2013, s. 3; Skalicka, 2012, s. 6). Pacienti inhaluji ihned po
stanoveni diagndzy a poté uz cely zivot, inhalaci pecuji 0 prichodnost dychacich cest a snazi
se udrzet plice bez zahlenéni, necistot a bakterii. Podstatné je udrzovat pomucky k inhalaci
v Cistoté, aby se na nich nemnozily bakterie (Skalicka, 2012, s. 6). V péci 0 pacienty je
nezbytnym ukonem léCebna rehabilitace. Fyzioterapie zlepSuje dechové navyky a usnadiuje
dychani, u cystické fibrozy je zaméfena predevSim na CiSténi dychacich cest od hlenu. Je
nedilnou soucasti celkové terapie, pomahd pii odstrafiovani sekrece, odstraiiuje duSnost
a zvySuje toleranci zatéze U nemocného (Smolikova, 2001, s. 129; Bogdan, 2011, s. 57 — 63;
Mcllwaine, 2007, s. 10). Rehabilitace musi obsahovat dlouhodobé vysledky, méla by
zpomalovat onemocnéni, zachovavat télesné funkce a zlepSovat kvalitu zivota. Fyzioterapie
musi byt pfizplisobend pro pacienty individualné, ti maji informace aznalosti 0 svém
zdravotnim stavu alécbé, aby se mohli aktivné podilet na své vlastni zdravotni péci
a rehabilitaci (Bogdan, 2013, s. 52; Ireland, 2005, s. 400; Mcllwaine, 2007, s. 11 — 14).

Prvni cil bakalaiské prace byl splnén.

Druhy cil se zabyval roli vyZivy U nemocnych s cystickou fibrozou. Znakem tohoto
onemocnéni je v mnoha pripadech podvyziva. Déti s CF rostou pomaleji a vstupuji do puberty
pozdéji, coz dokazuje istudie autorky Umlawské (2008, s. 145 — 153). Vysledky studie
ukazaly, ze déti s cystickou fibrozou maji mensi vysku, nez zdrava populace, dale vysledky

ukazaly, Ze déti s timto onemocnénim oproti zdravé skupiné déti maji niz§i BMI, kratsi délku
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nohy, mensi $ifku ramen, pasu a hrudniku (Umlawska, 2008, s. 145 — 153). U déti s CF je
dilezita péce 0 dobry stav vyzivy, ¢imz se udrzi i dobra funkce plic a to ma zasadni vyznam
pii 1écbé nemocnych. Vyziva hraje dilezitou roli pro zdravi jedinct (Skalicka, 2010, s. §;
Leonard, 2009, s. 7 — 8). Malnutrice je hlavnim z projevi cystické fibrozy a ma hlavni pficinu
v nedostatecné funkci pankreatu. Autofi se shoduji, ze pankreatickd zevné-sekretoricka
nedostate¢nost je U90 % jedinci aproto tyto déti musi uzivat pfed kazdym jidlem
pankreatické enzymy (Jakubec, 2006, s. 239; Burton — Shepherd, 212, s. 32; Leonard, 2009,
s. 7 — 8; Skalicka, 2010, s. 8). Dusledkem malabsorpce je nedostateCné vstiebavani tukii,
bilkovin a vitaminti (Jakubec, 2006, s. 239; Homola, 2013, s. 13). Strava pacienti musi byt
vysokokaloricka, méla by obsahovat 130 — 150% doporucenych dennich davek pro zdravou
populaci (Skalicka, 2010, s. 8; Burton — Shepherd, 2012, s. 32. Autor Homola (2013, s. 13)
uvadi, Ze pfijem by mél byt aZ 200% bézné potieby zdravych lidi. Autor Woestenenk (2013,
s. 528 — 532) shrnuje tvrzeni pfedchozich autord a uvadi, ze pfijem by mél byt mezi 110 —
200% odhadovanych primérnych pozadavki. Kromé toho se autofi shoduji, Ze piijem tuki by
mél byt mezi 35 — 45% a vladknina by méla obsahovat zhruba 30% stravy (Skalicka, 2010,
s. 8; Woestenenk, 2013, s. 528 - 532; Jakubec, 2006, s. 239). Nicmén¢ ze studie, kterou
provedl Woestenenk (2013, s. 528 — 532) vyplyva, ze kaloricky piijem je obecné nizsi, nez
doporuceny. Proto autofi uvedli, jak nutriéni pfijem optimalizovat. Do stravy pacient
muzeme zafazovat potraviny s vysokym obsahem tukd, jako jsou krémové dorty, cokolady,
chipsy, ofechy, arasidy, mlé¢né vyrobky, kolacky, maslové livance, ndpoje détem muizeme
piislazovat cukrem. Kromé toho doporucuji smetanové jogurty, tuéné syry a vejce (Burton —
Shepherd, 2012, s. 39; Jakubec, 2006, s. 239). Jak jiz bylo diive zminéno, pacienti trpi
nedostatkem vitamini, pfevazné vitamind rozpustnych v tucich, coz jsou vitaminy A, D, E, K.
Substituce vitamind je nutnou soucasti 1écby na ¢emz se autofi shoduji (Rana, 2014, s. 605 -
608; Homola, 2013, s. 13; Burton — Shepherd, 2012, s. 34 - 37; Jakubec, 2006, s. 239). Od
zaii roku 2012 je dostupny ptipravek specidlné pro tyto pacienty, nazyva se VITADEK
a doplnuje vitaminy rozpustné v tucich, ve vod¢ a nékteré stopové prvky.
Druhy cil prace byl splnén.

Tretim cilem prace bylo ptedlozit publikované vysledky o kvalit€¢ zivota déti
s cystickou fibrézou. CF ma obrovsky vliv na zivot pacientd, ptfestoze kvalita zivota je
vSudypfitomna, je to Spatné vymezeny a identifikovatelny pojem (Kianifar, 2013, s. 149;
Webb, 2012, s. 339). Pro posouzeni kvality Zivota pacientil s cystickou fibrézou jsou vhodné
dotazniky jako nastroje pro posouzeni kvality (Hegarty, 2008, s. 462). Méteni kvality Zivota

muze mit dulezitou ulohu ve zlepSeni psychosocidlniho piizptisobeni. Prvni studie byla
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pomoci dotazniku PEDS abyla zaméfena na hodnoceni kvality zivota pacienti s CF
V porovnani se zdravymi détmi. Vysledky ukazaly, ze déti s CF maji kvalitu Zivota snizenou
Vv oblasti fyzickych funkci oproti zdravé skupiné déti (Kianifar, 2013, s. 150 — 153). Druha
studie, byla provadéna pomoci dotazniku CFQ-R a zkoumala vnimani kvality Zivota mezi
détmi v péci ambulantni a lizkové. Vyrazny rozdil byl pouze v doméné respiracni ptiznaky.
Hospitalizovani pacienti méli horsi vysledky nez pacienti ambulantni (Hegarty, 2008, s. 462 —
464). Autoii z dalsi studie se shoduji, ze kvalita Zivota je subjektivni a proto navrhli odlisny
dotaznik oproti pfedchozim. Tento dotaznik nejvice vyhovuje definici kvality zivota, kterou
stanovila. WHO. Je zaloZzeny na subjektivnich opatienich, kterd by méla poskytnout
jsou velmi dilezité vztahy s vrstevniky, byt s rodi¢i a byt Stastné (Webb, Barrera, Beyene,
Carcao, akol.). V posledni c¢asti tohoto cile byla zjistovana kvalita zivota sourozenct
nemocnych déti, protoze cystickd fibréza ovlivituje celou rodinu, vcetné sourozence
(O'Haver, 2010, s. 285). U sourozenci muze dochdzet k psychickym problémim
(Havermans, 2010, s. 252). Sourozenec muze byt v riziku vyvijejicich se poruch chovani,
muze mit pocity Uzkosti, prozivat deprese, byt hyperaktivni, ito¢né, problémové. Kromé toho
muze pocitovat pocity osamélosti, hnévu a mit nizké sebevédomi shrnuji autoti. Konstatovali,
ze déti s diagnostikovanym chronickym onemocnénim ovliviiuji isvé zdravé sourozence.
Sourozenec by mél dostat psychiatrickou pomoc ke zmirnéni obav a détské sestry by mély
pomahat nejen détem nemocnym, ale i jejich zdravym sourozenctim. Autofi se shoduji, Ze je
nutné tyto rodiny podporovat (O Haver, 2010, s. 284; Williams, 2009, s. 97 — 98).

Tteti cil prehledové bakalarské prace byl splnén.

Doporu€eni pro praxi - role sestry specialistky pro cystickou fibrézu by méla
zahrnovat: vzdélani, psychosocialni podporu, poskytovani podpory a vzdélavani doma, a to
zejména pro domadci 1é€bu pomoci inhalatorid, enterdlni krmeni. Dale by méla poskytovat
vzdélani ostatnim 0 cystické fibroze, vEetné Skolek a Skol. Sestra plisobi jako spojeni mezi
pacientem a rodinou, pusobi jako zdroj pro skoleni a vzdélavani ostatnich osob. Zdravotni
sestra by meéla davat kvalifikovanou podporu, poradenstvi a péci pifimo 0 pacienta a ¢leny
rodiny, vSude tam, kde je to potieba. Pfi ucasti v nemocnici i doma. Role sestry by se mély
neustdle rozvijet, aby vyhovovaly potfebam pacientim s CF. Mély by byt ve spojeni
s rodinami naptiklad pomoci e-mailu, telefonu a textovych zprav.

Predskolni déti - pro mnohé, po vyrovnani se s diagnézou a ucenim, jak provadét

1écebné rezimy, pii nastavovani zpét do rodinného Zivota se mohou prvni kroky zdat zcela
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normalni. AvSak existuje nékolik oblasti, kde sestra mize poskytnout vzdélani, praktické rady
a psychosocialni podporu. Naptiklad pii podavani 1ékl, pti vyziveé, nastaveni pankreatické
substitu¢ni terapie. Muze nabizet radu, kdyz dit€¢ odmita stravu ve spojeni s nutri¢nim
terapeutem. Rizeni ¢istoty dychacich cest a cvi¢eni pomaha ve spojeni s fyzioterapeutem.

Skolni vék — kdyz dité zaéne chodit do $koly, miize to byt traumaticky zaZzitek pro
vSechny rodi¢e. Zde je nutné ptipravit i ucitele pro spravnou péci o dité s CF v oblastech, jako
jsou: udrzeni dobré vyzivy ve Skole, podavani enzymii a jinych 1€kt (inhalatory). Dale
domluvit snadné uvolnéni ze skoly pro navstévy nemocnice.

Dospivani — adolescenti s CF maji stejné o¢ekavani jako jejich zdravé prot&jsky a to
bez ohledu na zavaznost onemocnéni plic. Sestry by mély mit moznost oteviit diskuze
Vv otazkach, jako jsou: sexualita, bezpecny sex a antikoncepce, plodnost a té¢hotenstvi, dalsi
vzdélavani a zameéstnanost, vzhled téla asebevédomi, podpora péce 0 vlastni osobu,
dodrzovani 1é¢ebného rezimu a zodpovédnost, pfesné informace 0 své nemoci a osetfovani.
Informace od sestry musi byt spravné a aktudlni vzhledem k pfijmu informaci od vrstevnik,
médii a internetu. Sestra hraje klicovou roli pti poskytovani individualni emocionalni podpory
pro rodi¢e/ partnery/ sourozence. Zakladni kompetence sestry jsou: klinickd praxe,
diagnostika a posouzeni, rozpoznani a sledovani zmén, programy péce, klinicky vyzkum
a audit, vzdélavani, praxe zalozend na dukazech, vyuka avycvik: pacientd a pecovatelu,
komunikace, podpora, poradenské dovednosti (Conway, 2014, s. 8 — 9).

Vhodna oSetrovatelskd pée mize prispét ke zlepSeni stavu nemocného ditéte.
U tohoto onemocnéni je dulezita péce jak zdravotnického persondlu, tak rodiny a ditéte
samotného. Pfi dodrzovani 1é¢ebného rezimu se zvysi ikvalita Zivota pacienta. Souhrn
zjiSténych informaci mlZe byt pouzit jako navod amoZnost doporueni pacientim

a pfedevsim rodi¢im nemocnych déti s diagnostikovanou cystickou fibrozou.
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Seznam zkratek:

ATB — antibiotika

BMI — body mass index

CF — cysticka fibroza

CR — Ceska republika

DNA — deoxyribonukleova kyselina (nosi¢ genetické informace)
IU — International Unit (mezinarodni jednotka)

PEG — perkutanni endoskopicka gastrostomie

VAS - visual analogue scale (vizualni analogova $kala)

WHO — Word health organization (svétova zdravotnickd organizace)
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