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UvVOoD

Cysticka fibroza (CF), dfive zvana mukoviscidéza, je dédicné onemocnéni, které postihuje
predevsim dychaci a travici systém. Jeho podstatou je nadmérna absorpce vody a sodiku,
ktera méni vazkost sekretli. Vazky hlen vede k obstrukci dychacich cest, kde se poté mnozi
bakterie a posléze se rozviji zanét (Skalicka, 2014, s. 340). Nemocni z divodu horsiho traveni
potravy neprospivaji (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 132).

Lid¢é se stimto onemocnénim dozivaji nizSiho véku. Median pfeziti se v roce 2012
pohyboval mezi 32 az 34 lety (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 131). Na celém svété je
dle odhadii 70 000 — 100 000 nemocnych CF (Callister, 2015, s. 62). V Ceské republice ma
onemocnéni vzestupnou tendenci z divodu lepsi diagnostiky — zavedenim novorozeneckého
screeningu a potniho testu. Dle Registru cystické fibrozy bylo v Ceské republice k 31. 1. 2014
584 1idi s CF, z nich 355 do 19 let (Skalicka, 2014, s. 340). Osetfovatelskd péce o tyto
pacienty ma snahu zlepSovat zdravotni stav, ale také dosahnout u pacienta co nejlepsi kvality
zivota (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 133). Pravidelnym cvi¢enim se zlepSuje funkce plic
a zbavovani hlenu v dychacich cestach (Williams a kol., 2010, s. 1). Na onemocnéni plic
anapreziti ma velky vliv nutriéni stav (Lai a Shoff, 2008, s. 161). U nemocnych déti je
dulezitd spoluprace détské sestry srodinou. Rodiny s nemocnym ¢Elenem jsou vystaveny
s. 132-133). Z vySe uvedenych divodi je mozné si polozit otazku: ,Jaké poznatky byly
publikovany v téchto oblastech péce u déti s CF?*

Hlavnim cilem bakalaiské prace je sumarizovat publikované poznatky tykajici se péce

u détskych pacientt s cystickou fibrozou.
Stanovené dil¢i cile:

Cil1
Sumarizovat dohledané poznatky 0 oSetfovatelské a rodinné péci, o vlivu cviceni na zdravi

déti s cystickou fibrozou.

Cil2

Sumarizovat dohledané poznatky o vlivu vyzivy na zdravi déti s cystickou fibrozou.
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2 PECE A VLIV CVICENI NA ZDRAVOTNI STAV U DETI
S CYSTICKOU FIBROZOU

O déti s CF pecuje multidisciplinarni tym zahrnujici 1¢ékate, fyzioterapeuty, nutri¢ni terapeuty,
détské a vSeobecné sestry a dalsi (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 132). S nejnovéjSimi
poznatky lze nemocnym CF prodlouzit Zivot a zlepsit jeho kvalitu. Pfitom je tfeba se zamé&fit
pfedev§im na pé¢i o dychaci cesty, na vyzivu, feSeni zanétu a infekce a pfedchazet
komplikacim (Skalicka a kol., 2010, online). Mezi komplikace CF patii sekundarni diabetes,
nedostatek travicich enzyml vyzadujici substituci a osteopenie az osteopordza, ktera je
zpusobena malabsorpci vitaminu D a vapniku (Bilova a Ondrusova, 2013, s. 37-38). Diabetes
souvisejici s CF (CFRD) postihuje 2 % déti a 19 % adolescentt. Divodem je postizeni
pankreatu pii CF (Homola, 2014, online). Za vétSinu morbidity a mortality u pacientt s CF
jsou vsak zodpovédné bakterialni plicni infekce. Nejéast€jsimi kolonizujicicimi bakteriemi
jsou Pseudomonas aeruginosa (PA), Staphylococcus aureus a Burkholderia cepacia. Kvili
tomu ¢asto pacienti s CF uzivaji antibiotika (2005, Kerem akol., s. 12). Jedinym moznym

feSenim postiZeni plic je jejich transplantace (Homola, 2014, online).

2.1 Uloha vieobecné sestry v pééi o dité s cystickou fibrézou

Evropsky konsenzus péce o pacienty s CF definoval standardy pro péci o tyto pacienty
v Evropé. Pacienti jsou sledovani v centrech CF a je tfeba jim poskytnout multidisciplinarni
péc&i (Kerem a kol., 2005, s. 8-9 ). Od roku 2012 je v Ceské republice uréeno pét center
pro nemocné CF (Homola, 2014, online). Soucasti multidisciplinarniho tymu jsou sestry
specialistky, které poskytuji poradenstvi a podporu, spolupracuji s pacienty a jejich rodinami.
Specializované sestry by mély byt vy¢lenény na péc¢i 0 pacienty s CF. Staraji Se o zajisténi
nitroZilni terapie, popi. o krmeni do enteralni trubice. Jsou odpovédné za zajiSténi optimalni
péce a individudlnich potieb pacienta. Koordinuji péci mezi pacientem a rodinou, komunitni
sluzbou a nemocnici. Specializované sestry se také podileji na dulezitych momentech
pacientova zivota a jeho rodiny (napt. pi1 prechodu zdétské do dospélé péce
nebo pii zvazovani transplantace plic). Pozornost vénuji pé¢i o pohodu a spokojenost pacienta
(Kerem a kol., 2005, s. 8-9 ). Détské sestry pecuji o dychaci cesty zajisténim inhalace
(kyslikové terapie) a odstraiovanim hlenu odsatim, pomoci fyzioterapie nebo pohybové
terapie (napf. poklepovou masdzi hrudniku). Podavaji kolonizovanym pacientim
intraven6zn¢ antibiotika. Sleduji télesnou hmotnost, stav sliznic, riust a vyvoj apod.,

aby zjistily pripadné problémy v oblasti vyzivy. Maji svou roli v podavani stravy, popf.
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pankreatickych enzymt. U déti dbaji na hygienu dutiny ustni, protoZe Se nemocni Casto
potykaji se Spatnym stavem zubt kvuli deficitu potfebnych latek (Martynkova a Sikorova,
2012, s. 132).

Chronickd onemocnéni jsou naro¢na v kazdém véku. V détstvi a dospivani obzvlast'.
Vseobecné sestry (VS) si jsou védomy, ze dospivani je povazovano za nejkriti¢téjsi obdobi
zivota jedince. Nese S sebou totiz fadu zmén, které jsou typické pro prechod do dospélosti.
V praxi se VS bohuzel setkavaji s dospivajicimi, ktefi podcenuji nemoc a odmitaji terapii
(Bagnasco akol., 2013, s. 126). Détské sestry se Casto snazi najit zpusoby k podpoieni
dospivajicich s CF. Cilem je, aby se zapojili do péCe o sebe sama, ktera je zasadni pro jejich
zdravi a zivot. Vyvoj oSetfovatelskych intervenci ma potencidl ke zlepSeni kvality Zivota
azvySeni jeho délky u dospivajicich s CF (Baker a Denyes, 2008, s. 37). Piijeti
nebo odmitnuti nemoci ditétem souvisi s pohledem jeho rodi¢t a znalosti ditéte pochazi
od jeho rodica. Déti ¢eli onemocnéni jako jejich rodice. Pokud rodi¢ nemoc neakceptuje, je
obtizné vzdélavat dité. VS by mély ditéti s upifimnosti vysvétlit onemocnéni, a to s pouzitim
jednoduchych slov nebo hry. Neupiimnost by mohla vést ke zmatku a k nedivéie ze strany
ditéte (Bagnasco a kol., 2013, s. 126). Détské sestry nahrazuji détem kamarady (popt. rodice),
protoze jsou jim v blizkosti (Martynkova a Sikorova, 2012, s. 132). Rodinam se s pfitomnosti
chronické nemoci zméni kazdodenni zivot. Je to vyvolano diagndzou, kterd vytvari silny
pocit viny, stres a uzkost rodi¢t. V kvalitativni studii provedené Bagnasco a kol. (2013,
S. 124-126) formou polostrukturovanych rozhovorti u sedmi a skupinové diskuze u péti
pediatrickych sester vSech 12 zucastnénych pediatrickych sester uvedlo, Ze jejich vyznamnou
ulohou je pomoci rodi¢im a jejich détem ve zvySeni nezavislosti a bezpecnosti, zvysit
rodicim sebevédomi Vv oSetfovatelskych technikdch a divéru ve schopnosti sester. Détské
sestry zduraznily dulezitost schopnosti komunikovat s rodi¢i. Zatimco totiz néktefi rodice
dokézou nemoc jejich ditéte pfijmout, jini s tim maji problém. Martynkova a Sikorova (2012,
s. 132) uvadi, ze je tieba s rodi¢i komunikovat také kviili rozdéleni odpovédnosti a ukold.
Bagnasco a kol. (2013, s. 126-128) dodavaji, Ze schopnost komunikace s rodi¢i a jejich détmi
muze zlepsit jejich ucast na planu péce. Aby mohli samostatné pecovat nejen rodice o své
déti, ale také déti samy o sebe. VSechny VS v této studii poukazaly na vyznam pomoci
rodinam zit co nejvice obvykly Zzivot. Bylo potvrzeno, ze VS hraji dulezitou roli
V poskytovani informaci a vzdélavani.

Kazdy clovek s CF vyzaduje individualni ptistup ke clearance dychacich cest, k cemuz
je tieba pravidelnych kontrol s cilem optimalizovat jeho G¢innost. Kazdy rezim by mél byt

upraven tak, aby vyhovoval pacientovi a dosahlo se pii ném co nejefektivnéjSich vysledkt
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(Rand, Hill a Prasad, 2013, s. 266). Pacienti by ovsem m¢li navstivit ambulanci pro CF
jednou za jeden az tfi mésice. Kazda navstéva by méla zahrnovat rutinni fyzikalni vysetieni,
méieni hmotnosti, oxymetrii, vékov¢ pfiméfené vysetieni plicnich funkci a vySetfeni sputa.
Kolonizovani pacienti by se neméli setkavat. Taktéz pii lizkové péci je tieba myslet
na prevenci pienosu infekei, nejlépe pacienty umist'ovat do jednolizkovych pokoji. Pacienti
by méli dodrzovat fyzioterapii, vCetn¢ mobilizacnich technik odbavovani sputa alesponi
dvakrat denné a inhalaci antibiotik (Kerem a kol., 2005, s. 9-13). Mezi dychaci techniky
pro clearance dychacich cest patéi naptiklad posturalni drenaz, poklep, mechanické
nebo manualni vibrace. Star$i déti a dospéli se uci dychaci cviceni s pouzitim tzv. tfepacky
nebo flutter techniky, techniku stimulace kasle, brani¢ni dychani a dalsi (Torres, 2010,
s. 732).

2.2 Péce rodicu o dité nemocné cystickou fibrézou

Cleny multidisciplinarniho tymu jsou také rodi¢e. Nékdy se spoluprace srodiéi stava
a management CF. Rodice by méli sledovat své déti v dodrzovani terapie, aby bylo dosahnuto
co nejlepsich vysledkt. Spatné dodrzovani 1é¢by détmi je dle zdravotniki chybou rodiéa,
proto voli zasahy, které by mohly pomoci k lepsi spolupraci. Mezi n¢ se fadi napf. motivacni
rozhovor. Rodi¢e a odbornici by méli byt partnery se stejnym cilem. V rodinach je hlavnim
tématem kontrola nemocnych déti. Mohou byt problémy ve stravovani, fyzioterapii a se
spanim, ¢asto pii vyCerpani peCovatele. V nékterych rodinach neni nemoc tak dilezitd kvali
jinym psychosocidlnim problémiim, které rodinu zatézuji. Tyto faktory se poté odrazi
na vysledku 1é¢by (Bryon a Wallis, 2011, s. 31-34).

Své zkuSenosti s péci, se systémy usnadiiujici péci a problémy spojené s denni rutinou
popisovalo 25 rodi¢t déti do 13 let s CF. Rodice uvadéli, ze kratce po stanoveni diagnézy byli
zahlceni kazdodenni péci a bylo obtizné zabéhnuti denni rutiny. Mnoho rodict zkousSelo
metodu pokus omyl. Dnes je pro n¢ denni péée normalni jako ¢iténi zubll. Dodrzovani rutiny
je ovlivnéno pozitivnimi a negativnimi dusledky. Napiiklad pokud nebudou dodrzovat 1é¢bu,
mize dojit ke zhorSeni jejich zdravotniho stavu. Mezi problémy uvadénymi rodi¢i bylo
odmitani 1écby détmi. Déti chtéji mit stejné moznosti jako jejich zdravi jedinci. Pro déti se
zdravymi sourozenci je t€Zké pochopit dand omezeni. Jedni rodice se rozhodli neprovadét
1é¢bu v nedéli z ndbozenskych divodii, naopak dva rodice se rozhodli provadét vice procedur
pro své dité v piesvédCeni, ze tim zlep$i jeho zdravi. Jeden rodi¢ dovolil svému synovi

vynechat 1écbu, aby sam zjistil z negativnich zdravotnich disledku, Ze je potfeba 1é¢by a tim

13



zvysil svoji motivaci k dodrzovani. Nékolik rodin uvedlo, Ze kvili upfednostiiovani procedur
spojenych s CF ¢asto chybi na rodinnych udalostech nebo se neucastni celého programu
z davodu zpozdéni. Kdyz jsou déti starSi, chtéji byt s vrstevniky, ale nutnost 1é¢ebnych
procedur jim to mnohdy plné¢ neumoziuje. Dal§im problémem bylo, Ze déti nechtély jist
(Grossoehme, Filigno a Bishop 2014, s. 125-135). O problémech v oblasti vyzivy a chovani
se Filigno a kol. (2012, s. 125-130) snazili diskutovat v polostrukturovanych rozhovorech
s osmi rodinami. Z osmi déti bylo pét chlapct, pramérny vék déti byl 8, 2 let. Autofi zjistili,
ze pét rodin fesi nedostatek vyzivy vysokokalorickou stravou, pét rodin vysokokalorickymi
napoji a tfi rodiny nabizi détem svaCiny ke zvySeni dennich kalorii. Rodice uvadéli,
jak zlepSovali chovani ditéte. Pozitivni nasledky zahrnujici chvalu a odménu, anegativni
duasledky, kdy napft. dit€¢ nemélo privilegia, uvedly ¢tyfi rodiny. Nékolik rodi¢ii pred zasahem
spoustu Casu prosilo a premlouvalo své déti, aby jedly. Néktefi rodice uvedli, Ze je stale
u jejich déti znepokojuje vybiravost v jidle. A to, 1 kdyz déti mohou byt v ostatnich oblastech
péce v souladu. U sedmi rodin déti odmitaji jist, brat enzymy a podstoupit test hodnoty tuku
ze stolice. Diskutovanym tématem byla zména nastavajici se $kolni dochazkou, kterou fesilo
pét rodin. Rodice uvedli znepokojeni, jelikoz nejsou schopni sledovat, kolik kalorii jejich dité
ve Skole pfijme. Navic dité¢ ve Skole dostava malou porci obéda, a proto musi doplnit
chybéjici kalorie doma. Negativni dopad ma také zameskavani Skolni dochéazky. Z divodu
nemoci a hospitalizaci maji déti velkou absenci. Sest rodi¢t uvedlo faktory, které maji
na management CF u ditéte pozitivni vliv. Mezi zminéné faktory patiilo té€Seni se na jidlo,
zvySeni porozuméni dilezitosti jedeni vice kalorii a zvySeni dodrZovani chovani s vékem
a dobré stravovani. Rodice také mluvili o tom, ze dit¢ je s vékem hladovéjsi a piijima vetsi
mnozstvi potravy. Kromeé toho bylo snadnéjsi dosahnout vyzivovych doporuceni, kdyz se dité
t&ilo na svadiny. Udaje ze studie upozoriiuji na tyto vyzvy, kterym musi rodi¢e déti s CF
celit.

Tti rodiny s détmi nemocnymi CF vypravély o své minulosti spojené s onemocnénim.
Zacatek byl dle jejich vyjadieni krizovym obdobim pro celou rodinu z divodu pfijeti nemoci.
Zpozdéné zjisténi diagnézy totiz muze u rodi¢l vyvolat pocity viny. Nemoc musi byt
zaclenéna do kazdodenniho Zivota. Na to, jak se vyrovna rodina s pfitomnosti nemoci, ma
velky vliv podporovani rodiny Vv dobé zjisténi diagndzy. Rodiny uvedly, Ze diive na nemoc
pohlizely jako na trest, ale v soucasnosti, kdy se s nemoci jako rodina vyrovnala, ji povazuje
za misi ¢i za Bozi volbu. Rodice se snazi podporovat své déti a nechtéji, aby se citily odlisné
od ostatnich. Napriklad ve Skolnim prostiedi by dité¢ mohlo byt stigmatizovano a mohlo by

zacit 1é¢bu zanedbavat. Ale pokud skola spolupracuje s rodici, dité je b&zné socializovano

14



amuze se prirozené vyvijet (Pizzignacco, Mello a Lima, 2011, s. 636-641). V kvalitativni
studii Miller a kol. (2009, s. 242-252) se 47 pecovateli, vétsinou matek, o chronicky
nemocné déti ve Skolnim véku ucastnilo polostrukturovanych rozhovord. Sedm z nich
pecovalo o déti s CF. Celkem 44 rozhovori probihalo v domacnostech, téi v nemocnici
na zadost pecovatelii. Pecovatelé popisovali oblasti tykajici se zdravotniho stavu ditéte, jeho
vyvoje, spolupraci s institucemi atd. Uvedli, ze je vhodné, aby poskytovatelé péce dukladné
dité znali a vytvoftili si k nému vztah, aby bylo dit¢ podporovano a citilo se bezpecné. Dale
zduraznili nezbytnost diavéry a s tim souvisejici potiebu vidat pravidelné stejné lidi. Témto
lidem vice véri, protoze maji pocit, Ze jejich dité¢ dobfe znaji. Velmi vyznamnou potiebou byla
vzajemna komunikace s poskytovateli sluzeb, ktera zachovava kontinuitu péce. Pecovatelé
vitaji mezi poskytovateli propojeni informovanosti, ale n&€kdy si nepieji az takovou
propojenost instituci a snazi se o jeji regulaci. Jedna se napf. o informovani Skoly
0 zdravotnim stavu ditéte. Pecovatelé zastavaji diilezitou roli v kontinuit¢ managementu CF.
Jeden rodi¢ ditéte s CF zminil zkuSenost s nemocnici, kde bylo vSe chaotické v porovnani
s nemocnici, kde bylo vSe koordinovano. Posledni zminovanou oblasti byly organizaéni
ptekazky kontinuity, mezi néZz patii Skolni dochdzka. Pro pecovatele ve studii byl dulezity
pfistup poskytovatelii a kontinuita péce. V jiné kvalitativni studii zkoumala Miller (2009,
s. 249-264) spolupraci mezi rodi¢i a chronicky nemocnymi détmi. Ucastniky bylo 16 rodi¢u
déti ve ve€ku 8-17 let, mezi nimiz bylo Sest déti s CF. S rodi¢i probéhl rozhovor, ktery se
uskute¢nil ve skupinach nebo individualné. Ve skupinach diskutovali o podobnostech
arozdilech ve zkuSenostech. U déti s CF byly provedeny individualni rozhovory kvili
prevenci infekce. Rodi¢e musi lécbu nacasovat, podle ptiznaki provadi procedury atd.
Velkym tkolem rodiny je rozvrzeni lécebného rezimu napi. s vylety, dovolenou apod.
Spoluprace rodi¢ti s détmi je dulezitd pro pocit volnosti déti. Rodi¢e zaroven uvedli,
Ze volnost musi byt pfiméfena s cilem vyvazit potieby ditéte, ale také jako rodi¢e musi dbat
na udrZeni jeho zdravi. VS ve studii Bagnasco a kol. (2013, s. 127) postiehly, Ze nékdy rodice
méni rozhodnuti svého ditéte. Pfi€nou téchto zmén je pravdépodobné stres, kdy maji rodice
strach z nemoci a z dusledkt, které mohou zpisobit. VS ve zddraznily zejména u matek
nemoznost vést normalni zivot kviili nemoci jejich ditéte. Proto je dilezité podporovat rodice
a poskytnout jim potfebnou pomoc. Napiiklad informovat rodiCe, Ze jim nemocnice nabizi
moznost mluvit s psychologem. VS se snazi usnadnit pfijeti 1écby ditétem a rodinou a ziskat

si jejich diivéru vysoce kvalitni osobni péci.
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2.3 Vliv cviceni na zdravotni stav ditéte s cystickou fibrézou

Plicni postizeni je nejcastéjsi priCinou smrti pacienti s CF. Chronické infekce vznikajici
z opakujicich se zanétt a infekci vedou K postupné ztrateé funkce plic a k selhani dychani
(Torres, 2010, s. 732). Déti s CF jsou pfitom casto hospitalizovany kvili respiracnim potizim
spojenych s exacerbaci (Pérez a kol., 2014, s. 641). V progndze a k uréeni zavaznosti CF hraje
dalezitou roli méfeni plicnich funkci. Pii kazdé navstévé ambulance by méla byt zmétrena
spirometrie. Bylo prokazano, Ze hodnota usilovného vydechu za jednu sekundu (FEV1) je
nejsiln€j$im klinickym prediktorem umrtnosti. V mnoha klinickych studiich byl primarnim
vysledkem méfeni (Kerem a kol., 2005, s. 15). Pokles FEV1 je u déti ve véku od 8 do 16 let
velmi pomaly. Ke zhorSeni této hodnoty dochazi pozdé&ji, a to ve ve€ku mezi 16 a 18 lety
(Zemkova a kol., 2008, s. 80). Pravidelné cvi¢eni ma vliv na zvySeni funkce plic a uvoliiovani
hlenu v dychacich cestach (Williams a kol., 2010, s. 1). Také na maximalni zatézovou
kapacitu a kvalitu zivota u déti a dospivajicich s CF (Hommerding a kol., 2015, s. 81).
Mezi dalsi vyhody cviCeni patii lepsi kondice, vytrvalost a drzeni téla, vétsi svalova sila
a hustota kosti. Proto je snaha zallenit cviceni do zakladni péce pacientt s CF (Paranjape
akol., 2012, s. 18). Je ale tfeba myslet na to, ze se znatelné zvysi energeticky vydej a dbat
na peclivé sledovani ristu a stavby téla déti, které pravidelné cvici. ZvySené energetické
naroky totiz mohou mit vliv na index t€lesné hmotnosti (BMI), ktery souvisi s funkci plic
(Ledger a kol., 2013, s. 766).

V bézném managementu nemoci bohuzel cviceni neni vzdy zahrnuto (Williams a kol.,
2010, s. 1). Je snahou ho zaélenit do rutinni péce. EXistuje vSak mnoho piekazek véetné nizké
plicni funkce, podvyzivy a kardiorespiracni nevykonnosti (Paranjape a kol., 2012, s. 18). Je
nezbytné, aby se pacienti s CF zapojili do terapie ke zlepSeni odstranovani sekrece, zlepSeni
funkce plic a také zabranéni exacerbace. Dodrzovani je obtizné vzhledem k fadé faktort,
napft. kvuli unavé (Bingham, Lahiri a Ashikaga, 2012, s. 1279). Soucasti managementu CF by
mélo byt informovani détskych pacienti a jejich rodi¢i o Géincich cviceni, ale ijeho
potencialniho rizika. Mezi né patii dehydratace, hypoglykémie, hemoptyza, spontanni
fraktury, ruptura jater a sleziny, srdeCni arytmie, jicnové krvaceni, bronchokonstrikce,
pneumothorax a hypoxémie. Bylo by vhodné, kdyby byla tréninkova doporuceni zaloZena
na ptedem provedeném standardnim testovani cviceni. Je tieba poucit détské pacienty a rodice
0 odpovidajicim cviceni a sportovnich aktivitach, které mohou byt realizovany
v kazdodennim zivoté (Williams a kol., 2010, s. 4-5). Je doporuceno déti podporovat

k fyzické aktivité. Vhodné jsou individualni cvicebni programy se silovym tréninkem. Vlivem
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vEétsi ztraty soli potem musi dopliiovat nejen tekutiny, ale také chlorid sodny, aby se zabréanilo
hyponatrémii. Déti s diabetem by pii delsim cvi¢ebni zatézi mély doplnit sacharidy, hrozi
hypoglykemie a dehydratace vlivem polyurie. Pti t€zké formé CF by mély podstoupit
zatézovy test, aby se zjistila maximalni srde¢ni frekvence, limity ditéte. Déti se zvétSenou
slezinou nebo nemocnymi jatry by se mély vyhnout kontaktnim sportim. Pti kasli neni
nezbytné prerusovat fyzickou aktivitu. Ke zvyseni aerobni cvicebni tolerance je tieba zvysit
srdeéni frekvenci na 70-80 % maxima. Nemocni by se mé¢li se vyhybat potapéni (Philpott
akol., 2010, s. 216-217). Rehabilitacni rezim je sestavovan pro kazdého pacienta s CF
individualné fyzioterapeutem, ve spolupraci s pacientem a jeho rodinou. Cilem je, aby cviceni
bylo efektivni a u¢inné (Kerem a kol., 2005, s. 9).

Paranjape a kol. (2012, s. 20) zkoumali G¢inky dvoumési¢niho cvi¢ebniho programu,
ktery se skladal ze dvou klinickych navstév. U 78 ucastnikli ve véku 6-16 let byly zjistény
udaje o zdravi, coz zahrnovalo méfeni funkce plic, stav vyzivy, posouzeni obvyklych ¢innosti,
cvicebni kapacitu a kvalitu zivota. Hodnoty medidnu FEV1 ¢inily 99 % ptedpokladu, BMI
percentil byl optimalni. Kvalitu zivota hodnotili revidovanym dotaznikem CF (CFQ-R). Tento
dotaznik (Kir a kol., 2015, s. 403-404) je zpracovan ve tiech verzich: pro déti od 6 do 13 let,
dospivajici od 14 let a rodice déti ve véku od 6 do 13 let. V angli¢tin€ se sklada z 35 otazek
a 8 domén u déti, u dospivajicich 50 otazek a 12 domén a rodice zodpovidaji na 44 otazek
v 11 doménach. V kazdé doméné (Schmidt a kol., 2009, s. 99) je vypoéteno skore v rozmezi
0az 100. Nula zna¢i minimum, sto maximum. Dotaznik zahrnuje zhodnoceni fyzického
stavu, socialni oblasti, vnimani téla, emoci a 1éCebné zatéze. Cvicebni kapacitu ve studii
méfili modifikovanym ¢lunkovym testem chiize (Paranjape a kol., 2012, s. 18). Clunkovy test
(Cox, Follet a McKay, 2006, s. 166) je test, ktery vyvola u pacientii s plicnim postizenim
symptomy omezeni fyzické vykonnosti. Pacienti béhaji ¢i chodi mezi dvéma znackami. Kdyz
nejsou schopni pokracovat, mefi se srde¢ni frekvence a saturace kyslikem. Samotné studie
Paranjape a kol. (2012, s. 18-22) se poté ucastnilo 59 détskych pacientt. Fyzioterapeut navrhl
kazdému pacientovi individudlni reZim cviceni, ktery zahrnoval sporty, hry a mimoskolni
fyzické aktivity. Cviit méli pacienti nejméné pétkrat tydné po dobu 20-30 minut, ale nebyli
ke cviCeni nuceni. Autofi prokazali vyrazné zlepSeni kapacity pii zatézi, zlepseni funkce plic
a hodnoceni obvyklych aktivit. Dle dotazniku CFQ-R se fyzické fungovani nezménilo,
ale zvysilo se skore domény vnimani téla z 88, 9 na 100 bodi. Dale se mirné zvysilo
emociondlni fungovani ze 75 na 79, 2 bodu, socidlni fungovani ze 71, 4 na 72, 2 bodi
arespiratni wellness z 83, 3 na 91, 7 bodlu. Na zacatku studie nebyly ve stavu vyzivy

a plicnich funkcich rozdily mezi pohlavimi. Na konci studie ale chlapci prokazali zlepSeni
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ve fyzickém fungovani narozdil od divek, ukterych zistalo nezménéno. Vysledky
Clunkového testu se zlepsily. Zmény v BMI percentilu a nutricnim stavu nebyly statisticky
vyznamné. Bylo zjiSténo, ze cvicebni program je pro déti s CF prospésny.

Vlivem ambulantniho rehabilita¢niho cvi¢eni déti s CF se po dobu jednoho roku
zabyvali Urquhart a kol. (2012, s. 1235-1238). Cilem experimentalni studie bylo zhodnotit
ucinky rehabilitacniho cviceni na potiebu intravendznich antibiotik, vliv na plicni funkce,
zatézovou kapacitu a kvalitu zivota u déti s CF. Pfedpokladem bylo primarné sniZzeni potfeby
intravendznich antibiotik. Ugastniky bylo 12 déti od 10 let véku alespoii po ¢&tyfech
antibiotickych 1écbach trvajicich nejméné 14 dnl. Individudlni cviceni opét sestavil
fyzioterapeut. Posouzeni zatézové Kkapacity bylo provedeno pomoci modifikovaného
¢lunkového testu, funkce plic pomoci spirometric. Kvalita zivota byla hodnocena britskou
verzi dotazniku CF. Dé&ti byly kontrolovany kazdé dva tydny. Cvic¢it mély minimalné tiikrat
tydné po dobu minimaln¢ 30 minut. Cviceni zahrnovalo silovy trénink. Pfi zahdjeni studie
cvicily déti v priméru 50 minut tydné, poté 181 minut tydné. Doslo ke snizeni pozadavki
na antibiotika a k vyznamnému zlepSeni zatéZzové kapacity, fyzické vykonnosti a kvality
zivota. V piedpokladanych procentualnich hodnotach FEV1 nebyly zadné vyznamné rozdily
nalezeny, zato bylo nalezeno vyznamné zlepSeni kvality zivota. A to v doménach fyzického
a emocionalniho fungovani, 1écby a dychani. Bylo zaznamenano zlepseni ¢lunkového testu
z pivodnich 735 metrti na 943 metrti a snizeni potieby antibiotik 0 17 %. K zavéru snizeni
potfeby antibiotické 1é€by a zlepSeni funkce plic po cviceni dospéla také kvalitativni
deskriptivni studie Happ a kol. (2013, s. 305-312). Celkem 44 polostrukturovanych
rozhovort se tcastnilo 11 déti ve veéku 10-16 let a jejich rodice. Ve studii byl zkouman nejen
dopad cviceni, ale byly také srovnavany pohledy déti a rodi¢l na cviceni na rotopedu. Byly
zjiStovany prekazky, motivace, snaha, rutina cvi¢eni a jeho udrZovani. Motivaci byly
zdravotni vyhody a rysy osobnosti. Mezi piekdzky ve cviCeni se fadily jiné priority
a odpovédnosti, plné rodinné plany a konicky. Rodice i déti jednoznacné upiednostiiovali
rezim 1é¢by, béZnou terapii pied cviéenim. Motivace postupné ubyvalo a z novinky se stala
povinnost. Zhruba polovina zG¢astnénych planovala tento program po skonéeni studie snizit
nebo zastavit. Vsichni byli dotazovani po dvou a po Sesti mésicich po obdrzeni rotopedu.
Nékolik déti vnimalo zlepSeni dychani. I kdyZ maji déti s CF ¢asto podvahu, jedna rodina si
cenila redukce hmotnosti. Nékolik déti oznacilo cvifeni jako ,,zabavu®, ale vétSina ho
povazovala za velké usili nebo tvrdou préci. Jeden rodi¢ uvedl, Ze jejich dité nerado cvici,
ale zato vi, ze kdyz bude cvicit, bude mit lepsi vysledky plicnich funkci. Vliv cviceni

na potiebu antibiotik dokazali v jednoleté studii i Ledger a kol. (2013, s. 767-769). U 16 déti
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ve veéku 4-15 let, které mély vice nez 40 dni od posledni antibiotické 1écby, sledovali rist,
chut’ k jidlu, pfijem a absorpci. Na zacatku studie byly tii déti podvyzivené s BMI pod 15.
percentilem, 10 déti uzivalo kalorické dopliky stravy a dvé déti mély zavedenou perkutanni
endoskopickou gastrostomii. Pii zahajeni studie byl proveden kardiopulmonalni zatézovy test
z divodu zjisténi omezeni namahy a k sestaveni individualniho cviceni. Test zahrnoval
monitoraci kyslikové saturace a elektrokardiografii s vydanim maximalniho usili ditéte
na ergometru. Modifikovany clunkovy test chiize byl proveden na zacatku a na konci studie
K posouzeni zatézové kapacity. Dale bylo provedeno méfeni k odhadu tukové hmoty,
coz zahrnuje méfeni obvodu v poloviné levé paze, méfeni bicepsu a tricepsu a tloustky
subskapularni kozni fasy. Soucasti byla edukacni sezeni a individudlni cviebni program.
Cvicenim byl intenzivni intervalovy trénink s vyuZitim zafizeni, napf. béZeckého pasu
nebo kola. Trénink se stiidal s obdobim odpoc¢inku. Dé&ti s poc¢ate¢ni hodnotou FEV1 > 70 %
vykonavaly trénink po dobu 45-60 minut, zatimco déti s FEV1 mezi 39-69 % cvicily 30—
45 minut. Déti byly dale povzbuzovany ke sportu po dobu dvou hodin tydné. Rezim
rehabilitace byl v domacim prostiedi pfezkoumavan jednou mési¢né k posileni optimalni
clearance dychacich cest a mukolytické inhalace. Posouzeni chuti k jidlu, pifijmu jidla
a absorpce probihalo telefonicky, pfi domacich kontrolach, na klinice nebo v pribéhu pfijeti
do nemocnice. Vysledkem bylo snizeni o 22 % pozadavkd na intraven6zni antibiotika.
Clunkovy test dokonéilo 13 déti. Doslo k nartistu uslé i ub&hlé vzdalenosti a zlepseni FEV1
témet o 9 %, ktera miize znamenat zpomaleni poklesu funkce plic. Rodic¢e i déti velmi dobie
hodnotili fyzioterapii i dietu a doporugili by tento typ programu jinym pacientim s CF.
Brazilska randomizovana kontrolovana studie (Hommerding a kol., 2015, s. 81-84)
zkoumala u 34 pacienti ve véku 7-20 let télesné cviceni a posilovani po dobu tii mésicu.
Pacienti byli rozdéleni do dvou skupin: interven¢ni a kontrolni, v kazdé po 17 pacientech.
Byla provedena dvé hodnoceni — po mésici a po tfech mésicich. Obéma skupindm se méfila
spirometrie, antropometrické udaje, provedly se maximalni zatézové testy a byla hodnocena
kvalita zivota. M¢fila se vyska, BMI, tloustka koZni fasy tricepsu a obvod paze. Zasah se
skladal zrozdani navodu na aerobni cviceni a telefonickych rozhovorech, které probihaly
kazdé dva tydny k posileni doporuceni. Pacienti méli cvicit minimalné dvakrat za tyden
po dobu minimaln€ 20 minut. V kontrolni skupiné byli pacienti ustné¢ pouceni o aerobnim
cvieni pouze v den, kdy byli zahrnuti do studie, jak se bézné provadi u pacienta s CF.
Aerobni cviceni zahrnuje napt. b&h, chlizi, plavani, tanec nebo mic¢ové hry. Intervenéni
skupina obdrzela manudl aerobniho cviceni, pfi¢emz nebyla ddna doporueni pro intenzitu

cviceni. Manual s ilustracemi obsahoval obrazky protazeni a mési¢ni kalendaf, do kterého
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ucastnici zaznamenavali, kdy cviceni provadéli. Tato studie prokazala, ze ustni a pisemné
pokyny proaerobni cviéeni mély zanasledek zvySeni pohybové aktivity U déti
a dospivajicich. Nicmén¢, zadné zlepseni nebylo zjisténo ani v plicnich funkcich, toleranci
zatéze, ani v hodnoceni kvality Zivota. V randomizované kontrolované studii Santana-Sosa
a kol. (2014, s. 1513-1517) bylo cilem zhodnotit u¢inky osmitydenniho cviceni. Déti ve véku
6—17 let se stabilnim klinickym stavem byly rozdéleny na dvé skupiny, v kazdé skupiné Sest
chlapcii a cCtyfi divky. Bylo méfeno BMI, tloustka kozni fasy na bicepsu, tricepsu,
subskapularni oblasti, na bfichu, stehn¢, suprailiac a lytko na levé stran¢ téla. Pomoci téchto
hodnot bylo odhadnuto procento télesného tuku. K hodnoceni kvality zivota byla pouzita
Spanélska verze dotazniku CFQ-R. Jedna skupina dodrzovala standardni terapii a druha se
ucastnila programu, ktery zahrnoval dvé sezeni inspiracniho svalového tréninku za den
a aerobni asilova cviceni tii dny v tydnu provadéna v nemocnici. V prvni ¢asti tréninku
probéhlo 10 minut zahtati a poté nasledovalo 20—40 minut aktivniho cviceni. Ve druhé casti
se provadéla opakovana silova cviceni. ZatiZeni se postupné zvysovalo. Program byl néasledné
na Ctyfi tydny preruSen. VSichni byli hodnoceni pfed zahdjenim studie, po tréninku
a po ctyitydennim pieruseni. Behem tohoto Ctyitydenniho obdobi détsti pacienti neprovadéli
zadna cviceni ani inspiracni svalovy trénink, ale pokracovali s fyzioterapii hrudniku. Cely
program dokonéilo sedm déti z deseti. Divodem byly zkouSky ve Skole nebo rodinné
povinnosti. U interven¢ni skupiny mél trénink znacné piiznivy ucinek. Dos$lo k nartstu
cviceni a vyrazné se zvysila fyzicka aktivita ve srovnani se skupinou kontrolni. Béhem studie
interven¢ni skupina dodrZzovala pravidelnou fyzickou aktivitu, inspira¢ni svalovy trénink
a obvyklou fyzioterapii hrudniku provadénou dvakrat denné. Vysledkem studie bylo vyrazné
zvyseni svalové sily a potvrzeni u¢innosti silového cvi€eni. Silové cvi¢eni ma potencial zvysit
fyzickou kapacitu stejné jako celkové zdravi a fyzicky stav a ma pfiznivy vliv na kvalitu
Zivota. Mediany hodnoceni dotazniki CFQ-R byly u kontrolni skupiny 636 bodu pted
tréninkem a 638 po tréninku, u intervenéni skupiny 629 bodi pted tréninkem a 688
po tréninku. V kontrolni skupiné nebyly zadné rozdily nalezeny. Vandenoetelaer a kol. (2015,
S. 130) zjistovali ucinnost strukturovaného motivaéniho programu urceného k zapojeni
détskych pacientti do fyzické aktivity. Po 6 a 12 mésicich byla hodnocena emo¢ni pohoda
souvisejici s fyzickou aktivitou a s vnimanim dopadu nemoci na zivot u 20 déti ve véku 6—
14 let. Dopad onemocnéni na zivot vnimalo 57 % déti mladSich 13 let zfidka, zatimco 83 %
starSich 13 let vnimalo mirny dopad. Mirnou lé¢ebnou zatéz uvedlo 75 % déti a vSechny déti
povazovaly svlij celkovy zdravotni stav za primérny. Tato studie nedokazala zadnou

vyznamnou spojitost mezi fyzickym fungovanim a emoc¢ni pohodou.
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Mnoho déti Spatné dodrzuje clearance dychacich cest a rad¢ji hraje videohry. Bingham,
Lahiri a Ashikaga (2012, s. 1278-1283) provedli pilotni studii s cilem otestovat hypotézu,
ze by hry mohly zlepsit hodnoty usilovného vydechu a funkéni plicni testy. Byla vyvinuta
herni technologie, ktera podporuje manévry usilovného vydechu. Spirometr byl piipojen
ptes universal serial bus (USB) k pocitaci. Studie se ucastnilo 19 détskych pacientti ve véku
7-14 let. Na zadatku a na konci studie byly zméfeny plicni funkéni testy a FEV1. Sest
pacienti mélo FEV1 ptfedpokladanych hodnot vyssi nez 90 %, Sest v rozmezi 65-90 %
ajeden vrozmezi 40-65 %. Dé&ti mély hry hrat 15 minut denné po dobu 2-3 tydn,
tzn. do dalsi navstévy kliniky. Rodice jim je pfipominali jednou denné. Studii dokoncilo
13 ucastnikd. Hra neprokédzala zadny vyznamny vliv na FEVI, ale prokazala mirny vztah
mezi minutami hry a zménami ve FEV1 oproti vychozi hodnoté. Doba hry méla tendenci
ke zvySeni vitalni kapacity plic. Hodnoty FEV1 a vitalni kapacita plic se mirné zlepSily
a beéhem hry dochazelo k vyznamnému zlepseni FEV1.

Déti a dospivajici s CF maji vyznamné posturalni zmény ve srovnani se zdravymi
jedinci. Posturalni zmény se tykaji vyrovnani hlavy, ramenniho pletence, panve, zvyseni kréni
lordézy a boc¢ni hrudni vzdalenosti. Cilem randomizované kontrolované studie zahrnujici
34 pacient ve veéku 7-20 let bylo vyhodnotit vliv fyzické aktivity na drzeni téla déti
a dospivajicich s CF. Pacienti byli rozd€leni na dvé skupiny — kontrolni a intervenéni.
Hypotézou bylo, Ze individudlnim programem s Ustnim i1 pisemnym doporucenim fyzické
aktivity miZe pomoci zlepSit posturdlni zmény a snizit jejich progresi u pacienti s CF.
Pacienti byli pravidelné sledovani v ambulanci CF, vySetieni pii zahajeni studie a po tiech
mésicich. Pfi zahdjeni studie nebyly mezi skupinami zadné vyznamné statistické rozdily.
Intervenéni skupina dostala pfiru¢ku s pokyny aerobniho cviceni a strec¢inku. Pfirucka
obsahovala doporuceni k aerobnimu cviceni — bé&hu, plavani, jizdy na kole apod. Také
obsahovala cviky k protazeni. Cvi¢eni mélo byt provadéno alespon tiikrat tydné po dobu
minimalné 20 minut a kazdy cvik vykonat dvakrat po dobu 20 sekund. Obsahem pfirucky byl
I kalendaf k zaznamenani provedenych cvikd. Bylo dokazano, Ze aerobni cviceni trvajici
tf1 mésice pomaha zlepsit drzeni téla u déti a dospivajicich s CF a zabratiuje dalSimu zhorSeni
nekterych posturalni poruch. Tyto poznatky zdiraziuji dilezitost fyzické aktivity a poukazuji
na skutecnost, ze pomérné jednoduchy zasah mtize ptispét ke snizeni posturalnich problému
u pacientit s CF (Schindel a kol., 2015, s. 710-713).

Urquahart a kol. (2012, s. 1235), Happ a kol. (2013, s. 309) a Ledger a kol. (2013,
S. 766) prokazali ve svych studiich vlivem cviCeni snizeni potfeby antibiotik. Cviceni

dle studii Paranjape a kol. (2012, s. 18), Urquart a kol. (2012, s. 1237) a Ledger a kol. (2013,
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s. 770) zvySuje zatézovou kapacitu. Nekolik autorti dokédzalo také zlepSeni kvality Zivota.
Ve studii Santana-Sosa (2014, s. 1513-1517) bylo zvySeno celkové hodnoceni dotazniku,
u Urquhart a kol. (2012, s. 1235) v doménach fyzického a emo¢niho fungovani a v doméné
dychani, zatimco ve studii Paranjape a kol. (2012, s. 20) byla shodné 1épe hodnocena doména

emoc¢niho fungovani a hodnoceni fyzického fungovani ztstalo nezménéno.
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3 VLIV VYZIVY NA ZDRAVOTNI STAV DETI
S CYSTICKOU FIBROZOU

Nutri¢ni stav ma vyznamny vliv na progresi plicnich onemocnéni a preziti pacientti s CF (Lai
a Shoff, 2008, s. 161). Podvyziva a opozdény rust u déti s CF znamenaji Spatnou progndzu
(Umtawska a kol., 2014, s. 775). Pro pacienty s CF je nedostate¢ny piijem a neoptimalni rust
spole¢nym problémem (Stark a kol., 2011, s. 31). Proto je udrzeni optimalni vyzivy vyzvou
pro pacienty i jejich pecovatele (Leonard a kol., 2010, s. 11).

Déti s CF potiebuji vyssi kaloricky piijem. Déti s nezdvaznym onemocnénim plic
vyzaduji o 5-10 % vice nez je doporucend davka k dosazeni optimélniho rstu. Déti s t€z$im
onemocnénim plic s vydechovym objemem v jedné sekundé o 40 % mensi, nez bylo
oc¢ekavano, potiebuji zvyseni doporucené denni davky o 20-50 %. Vyvazena strava je
obohacena vysokym obsahem tuku a vyzivovymi dopliky. Tuky jsou kaloricky narocné
a pritom neni tfeba konzumovat velké mnozstvi jidla (Pitts, Flack a Goodfellow, 2008,
S. 138). U pacientl s CF hlen nepostihuje jen plice, ale také slinivku bfisni a zlucovod.
A proto tito nemocni potiebuji nejen vyssi obsah kalorii ve stravé, ale i vyssi obsah bilkovin
a Casto vyzaduji i potfebu pankreatickych enzymu (Del Ciampo a kol., 2015, s. 2). Z divodu
nedostatku pozadované energie v téle mize dochédzet ke ztratdm svalové hmoty a svalové
atrofii (Chaves a kol., 2009, s. 413). Nutri¢ni deficit je nizsi u pacienti s CF, ktefi uzivaji
dopliky, nez u téch, ktefi dopliky neuzivaji (Haack a Garbi-Novaes, 2014, s. 136). U déti
a dospivajicich ve véku 2 az 20 let nadace CF doporucuje, aby se pro posouzeni vahy a rtstu
pouzival BMI percentil. Déti a dospivajici by méli udrzovat BMI na nebo nad percentilem 50
(Stallings a kol., 2008, s. 834). Je doporuc¢ovano, aby byla pti béznych navstévach pacientim
meéfena tlouStka kozni fasy tricepsu a obvod paze K posouzeni nutricniho stavu a ¢asnému
zjisténi rizika podvyzivy (Chaves a kol., 2009, s. 413).

Prospektivni prufezova studie Pinto, Silva a Britto (2009, s. 137-139) zahrnujici
pacienty do 18 let véku s CF z centra v severovychodni Brazilii se zabyvala hodnocenim
stavu vyzivy. Pacienti byli rozdéleni do tfi skupin k posouzeni stavu vyzivy: do 5 let, 5-10 let
a nad 10 let véku. Byla méfena hmotnost, vyska, obvod paze a tloustka kozni fasy tricepsu
a ziskdna klinicka a socioekonomicka data. Vyhodnoceni klinické z&vaznosti onemocnéni
byla zalozena na skore Shwachman-Kulczycki (SK) a socioekonomicka data zjisténa
strukturovanym dotaznikem. SK skore je bodovaci systém, ktery se pouziva u pacientli s CF.
Zhodnocuje podle ziskanych bodi stav nemocného do péti kategorii: 86—100 vyborny, 71-85
dobry, 5670 stfedni, Spatny 41-55 a < 40 zavazny. Hodnoticimi oblastmi jsou fyzicky stav,
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aktivity, vyziva a rentgenovy nalez (Stollar, a kol, 2011, s. 979-980). Studie se ucastnilo
21 détskych pacientd s prumérnym vékem 8, 4 let. Sedm pacientl do 5 let, Sest ve veku 5—
10 let a osm nad 10 let véku. Sociockonomicky status, klinicky stav a SK skore byly u dobie
zivenych pacientt 1épe hodnoceny nez u pacientii podvyzivenych. Primérné skore SK bylo
81, 8. Socioekonomické podminky byly taktéz pfiznivé, zejména tGrovni vzdélani rodict
apiijmu na obyvatele. Tyto faktory pfispivaji ke zlepSeni stavu vyzivy. DéEtsti pacienti
s lepSim stavem vyzivy byli dfive diagnostikovani, prodé€lali méné plicnich infekci a méli
vyssi SK skore. Dle SK skore mélo 52, 6 % mirnou formu nemoci, 47, 4 % stiedné tézkou
a tézkou formu nemoci nemél nikdo. Klinicky stav byl lepsi u mladsich déti, coz dokazuje
100 bodu v Klasifikaci SK skore u 14, 3 % pacientll mladsich 10 let. Primérné SK skore bylo
u pacientd s normalnim stavem vyzivy vyssi (Pinto, Silva a Britto, 2009, s. 137-143). Polska
priifezova studie se zabyvala vlivem kolonizace PA a véku pfi stanoveni diagndzy na stav
vyzivy (Umtawska a kol., 2014, s. 775-780). Stav vyzivy byl u 41 chlapct a 48 divek ve véku
6-18 let urCen pomoci antropometrickych méfeni. Mezi ziskané udaje patfily vySka, vaha,
tloustka kozni fasy tricepsu, subskapuldrni a abdomindlni tlousStka koznich fas, soucet tii
tloustek koznich fas a obvod paze. VSechny hodnoty byly vyrazné niz$i nez u bézné populace.
Déti ve studii byly vyrazné¢ mensiho vzristu nez jejich zdravi vrstevnici. Dale byl zméten
pomér vysky a vahy a BMI. Déti byly klasifikovany jako podvyzivené, pokud byl jejich
percentil BMI mensi nez 10, za pfiméfeny stav vyzivy byl povazovan v rozmezi 10. a 90.
percentilu, nad 90 znacil nadvahu. Podvyzivenych bylo 33 % déti, z nich polovina tézce
podvyzivenych pod 3. percentilem. Jedna divka byla obézni s BMI vys$§im nez 97. percentil.
Sputum bylo odebrano na mikrobiologické vySetfeni, spirometrickd méfeni se provadéla
pfi béznych kontrolach. Vysledky ukazaly silnou spojitost mezi vyskytem kolonizace
a antropometrickymi parametry. S castéjSim vyskytem kolonizace PA klesaji primeérné
hodnoty parametrii tykajici se stavu vyzivy. Vek pii ur€eni diagnézy nemél na nutricni stav
vliv. U podvyzivenych jedinct byly vyrazné horsi plicni funkce nez u bézné zivenych.
Prifezova brazilska studie Souza dos Santos Simon a kol. (2011, s. 1322-1327)
provedena u 85 déti SCF ve v€ku 6-18 let méla za cil analyzovat vztah mezi plicnimi
funkcemi, kolonizaci plicnimi patogeny a stavem vyzivy. Byl hodnocen nutriéni stav,
bakterialni kolonizace plic a FEV1. Dale byl méfen obvod paze a kozni fasa tricepsu
na nedominantni pazi. BMI percentil nad 25, tedy normalni nutriéni stav dle konsenzu CF,
meélo 77,7 % déti. Hodnoty FEV1 souvisely s hodnotou percentilu BMI a kolonizaci
Methicilin-rezistentnim Staphyloccocem aureem. BMI pod 10. percentilem byl spojen

s poklesem FEV1 o 25, 58 %. Mé&fenim kozni fasy tricepsu byl u 10, 6 % pacienti zjistén
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nedostatek tukové tkang. Odhad svalové hmoty byl nizsi nez 5. percentil u 16, 5 % pacientli
anad 25. percentil u 47% déti. Forte a kol. (2012, s. 470-476) v prufezové studii
vyhodnocovali, zda jsou antropometrické a dietni udaje prediktory plicnich funkci u détskych
pacienti s CF. Brazilské studie se ucastnilo 69 déti ve véku 5-16 let. Zjisténymi udaji byli
BMI, obvod paze, tloustka kozni fasy tricepsu, hodnota FEV1 a z vySetfeni sputa kolonizace
patogeny béhem poslednich 12 mésici. Pankreatickou nedostatecnosti trpélo 91, 3 % déti a
2,9 % déti meélo CFRD. Primérné SK skore bylo u 79, 7 % déti vyssi nez 71, 0 %, tedy
uspokojivé. Déti s FEV1 nad 80 % mély primérnou hodnotu BMI a vyskového percentilu nad
50, zatimco déti s FEVI1 niz§i nez 80 % meély blizko k meznimu bodu s BMI
pod 25. percentilem. Dé&ti se zachovanou plicnich funkci s hodnotou FEV1 nad 80% byly
v pruméru o 2, 8 roku mladsi nez ty s FEV1 pod touto hranici. S ohledem na denni piijem
potravy autofi zjistili, Ze déti s primérem FEV1 pod 80 % nespliiovaly dietni doporucenti,
ale jejich dietni piijem byl niz$i a zarovein mély tyto déti nizs$i nutriéni parametry. U déti
bez kolonizace Methicilin-rezistentniho Staphyloccoca aurea a s BMI nad 50. percentilem se
objevovalo zachovani plicni funkce. Pii hodnotach tloustky kozni fasy tricepsu a obvodu paze
pod 25. percentilem se vyskytovala vyssi prevalence FEV1 pod 80 % nez u hodnot nad timto
percentilem. Studie zduraznuje vyznam efektivni nutricni péée u déti s CF. Chaves a kol.
(2009, s. 409-413) provadéli prufezovou popisnou studii k zhodnoceni vztahu
mezi vyzivovym stavem a plicnimi funkcemi. Ucastniky bylo 48 déti a dospivajicich s CF
ve véku 6-18 let 1é¢enych ve mésté Rio de Janeiro. Byly zméfeny plicni funkce, BMI, obvod
paze atloustka kozni fasy. Dle BMI bylo ur¢eno 31, 2 % podvyzivenych pacientl, 24 %
v nutricnim riziku a 39 % dobfe zivenych. Primérnd hodnota FEV1 byla 82, 5 %
predpokladu. Mirné postizeni plicnich funkci bylo nalezeno u 79 % ucastniki. Dle hodnot
BMI a obvodu pazZe byli vSichni uc€astnici s mirnym nebo téZkym postiZenim plic hodnoceni
jako podvyZiveni. Malého vzristu bylo 19, 6% Ucastnikii, 60 % z nich m¢lo stfedné tézké
nebo t€zké poskozeni plicnich funkci. Studie dokézala, Ze plicni funkce maji vyznamnou
spojitost s BMI, obvodem paZe atloustkou kozni fasy tricepsu. Nutricni stav u déti
a dospivajicich s CF souvisel s plicni funkci. Nicméné méfeni stavby téla zahrnujici obvod
paze a tloustku kozni fasy Casnéji detekuje nutricni nedostatky. Kombinaci méfeni BMI
astavby téla se presnost méfeni zvySuje a Casnéji se odhaluji zmény nutriéniho stavu.
Kohortova studie McBride a kol. (2010, s. 995-1002) zjistovala souvislost mezi cvic¢enim,
nutri¢nim stavem a plicnimi funkcemi. Studie se ti¢astnilo 64 déti ve véku od 8 do 11 let s CF
a pankreatickou nedostate¢nosti, s mirnou poruchu rlstu a mirnym onemocnénim plic

ze 13 center ve Spojenych statech americkych. Byly zméfeny plicni funkce, ergometrie,
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srdecni rytmus, krevni tlak, saturace kyslikem a antropometrické udaje. Primérna hodnota SK
skore Cinila 86, 4. Hodnoty usilovné vitalni kapacity a FEV1 byly 98 % ptedpokladu a 91 %
predpokladu v daném potadi. Nejsiln€jSimi prediktory vykonu byla hodnota FEV1 a hmotnost
bez tuku. Studie dokazuje, ze vykon aerobniho cviCeni zavisi na zavaznosti plicniho
onemocnéni a na podvyzive. Tyto faktory se Casto vyskytuji soucasné€, proto je obtizné fici,
ktery z nich zptisobuje nizsi vykon. Horsi nutri¢ni stav a plicni funkce mohou byt rizikem
niz§itho vykonu. V klidovém stavu nemusi byt toto riziko odhaleno. Vyhodnoceni
kardiopulmonalniho cvi¢eni mize odhalit potfebu zasahu v piipadé zjisténi snizeni plicnich
funkci a zhorSeného nutri¢niho stavu.

V obdobi dospivani maji jedinci vysoké nutri¢ni pozadavky z divodu rychlého rastu.
Nemocni CF jsou Vtomto Case zranitelni, protoze chronické onemocnéni zasahuje
do fyzického i emocionalniho ristu. V observacni prifezové retrospektivni a analytické studii
bylo cilem zjistit spojitost nutricniho stavu s funkci plic, nedostate¢nosti slinivky bfisni,
s pubertou a doby uréeni diagnézy CF u 30 adolescentt s CF ve véku 10-19 let. Ugastniky
studie byli vSichni adolescenti s CF, ktefi v roce 2010 alesponi jednou navstivili centrum CF
v Sdo Paulo. Data k analyze byla pouzita z Iékatfskych zdznami. Mezi zjiSt€énymi parametry
byly hmotnost, vyska, pankreatickd nedostate¢nost, uzivani enzymu slinivky bfi$ni, dopliku
stravy a plicni funkce s hodnotou FEV1. Vyzivové doplnky uzivalo 73, 3 % adolescentu.
VSichni adolescenti méli pfiméfeny nutriéni stav. S nizkou vySkou se Castéji vyskytovaly
niz§i hodnoty FEV1, zatimco u dospivajicich snormalni vySkou byly hodnoty vyssi.
U hubenych byly hodnoty FEV1 také nizsi, ale jedinct s normalni hmotnosti, S nadvahou
nebo obezitou byly vyrazné vyssi. Dospivajici byli nizsiho vzristu vzhledem k véku oproti
adolescentim z rozvinutych zemi. Hodnoty BMI pro vék byly u dospivajicich s pankreatickou
nedostatecnosti a dospivajicich s jeho dostatecnou funkci podobné. V této studii se hodnoty
BMI pro vek u ¢asné a pozdé&jsi diagnostiky CF vyznamné nelisily. U 65, 5 % dospivajicich
s nizkou vyskou byly pozorovany niz$i hodnoty FEV1 (Del Ciampo a kol., 2015, s. 1-5).

Tyto studie potvrdily vliv vyzivy na plicni funkce. Pinto, Silva a Britto (2009, s. 137—
143) dokézali, Ze dobfe ziveni détsti pacienti maji lepsi klinicky stav a méné plicnich infekei.
Forte a kol. (2012, s. 470-476), Chaves a kol. (2009, s. 409-413), Umlawska a kol. (2014,
s. 775-780), Del Ciampo a kol. (2015, s. 1-5) a Souza dos Santos Simon a kol. (2011,
S. 1322-1327) shodné zjistili spojitost mezi plicnimi funkcemi a stavem vyzivy, kdy byly
pfi horSim vyZzivovém stavu pfitomny horsi plicni funkce.

Studie provadéna Leonard a kol. (2010, s. 6-11) se =zaméfila na strategii

pro vyhodnoceni stavu vyzivy a vytvoreni individualniho planu, aby byla vSem pacientim
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poskytnuta stejné kvalitni péce, a na strategii rozpoznani a feSeni projevi nutricniho deficitu.
Patnactimésicni prospektivni observac¢ni studie byla zaméfena na maximalizaci kalorického
piijmu, vstiebavani zivin a diagnostiku a 1é¢bu CFRD. Bylo pouzito pét kategorii klasifikace
stavu vyzivy: nutriéni ,,selhani pti BMI niz§im nez 10. percentil pro dany vék, ,,v ohrozeni
pfi BMI percentilu mezi 10 az 24, ,pfijatelny* pti BMI percentilu 25 az 49 a ,,optimalni*
pti BMI percentilu > 50. Median BMI percentilu na zacatku studie u 247 pacientti ve véku 2—
21 let byl 37, 8. Optimalni stav vyzivy mélo pouze 31, 9 % pacientt, 21, 5 % mélo pfijatelny
vyzivovy stav, 18, 6 % bylo nutri¢né ,,v ohrozeni®, 21, 1 % v nutri¢nim ,,selhani* a 6, 9 %
s optimalnim BMI, ale s problémy jako ztratou hmotnosti nebo pomalejSim piibyvanim
na vaze. Po vyhodnoceni nutriéniho stavu byly ureny intervence. Nutri¢nimi intervencemi
ke kalorickému piijmu byly vysokokaloricka strava, frekvence jidel, vyzivové dopliky
a zjisténi prekazek v piijmu potravy. Mozna feSeni byla projednana s pacientem i s rodinou.
Vstiebavani bylo hodnoceno podle uzivani doplikl pankreatickych enzymt — davkovani,
nacasovani apod. U pacientd s pfiznaky mozného diabetu bylo provedeno vysetfeni na CFRD.
Pii problémech v oblasti chovani ditéte v souvislosti se stravovanim byla zahajena
behavioralni intervence zahrnujici pfedani détskému psychologovi. Psycholog doporugil
rodi¢im postupy, které by mohly zlepSit chovani ditéte, napt. pfimé ptikazy ditéti. Pacienti
arodiny byli edukovani v oblasti vyzivy a v ptipad¢ potieby probehla individuédlni odezva
pro kazdého pacienta a rodinu. Méfeni vlivu nutricni intervence probihalo pomoci zmény
BMI percentilu. U 17 pacientu, kteti méli sice optimalni hodnotu BMI, ale pomaleji piibyvali
na vaze ¢i ztratili hmotnost, byla nejcastéjSi pficinou ztraty hmotnosti nebo Spatného
vahového pfirtstku Spatna chut’ k jidlu. Dalsimi pfi¢inami byly akutni onemocnéni, zvySena
aktivita, vynechavéani jidel a zhorSené vstiebavani. Studie prokazala zlepSeni nutri¢nich
vysledkli pfi zvySeni kalorického pifjmu a vstiebavani Zivin, zjisténi afeSeni CFRD
avzdélavani o vyzivé a jejim vyznamu u pacientdl s CF. Median BMI percentilu
U 213 pacientd, kteti v pribéhu studie nejméné dvakrat navstivili kliniku, vzrostl o 19, 3%.
Pocet déti s BMI > 50. percentil se zvys$il o 11,8%. Nutri¢ni stav se ménil s vékem. Pouze
18 % pacientd > 16 let mé€lo optimalni nutri¢ni stav. Skupina déti ve véku 2-5 let méla
nejvyssi procento "optimdlniho" a "pfijatelného" vyzivového stavu. Procento déti
s "optimalnim" nebo "pfijatelnym" stavem vyzivy se zvysilo z 61, 5% na 70, 4%. Stark a kol.
(2009, s. 915-921) vyhodnocovali G¢innost intervence nutriéniho a behavioralniho vzdélavani
v randomizované kontrolované studii provadéné v centrech CF na vychod¢, stiedozapade
a jihu Spojenych stati americkych. Predpokladem bylo, Ze déti, které budou edukovany

Vv oblasti vyzivy 1 chovani, budou mit lepsi vysledky nez déti edukované jen v oblasti vyzivy.
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Do studie bylo pfijato 79 déti ve veéku 4—12 let, které byly pod 40. percentilem vahy vzhledem
k v€ku. Intervence jich dokoncilo 67, 59 i nasledné posouzeni konajici se po 24 mésicich.
Primarni ziskané udaje byly pouzity ke zpracovani pifijmu kalorii a k pfibyvani na vaze.
Sekundarni vysledky k vypoétu procentualniho odhadu spotieby energie (EER). Ve studii
byly pouzity dva pfistupy. Jeden se u 40 déti zaméfil pouze na dietni opatieni, druhy u 39 déti
na dietu ichovani ditéte. V prvni fazi se vSichni z(castnili uvodniho sezeni trvajiciho
90 minut, o dva tydny pozdé&ji zacalo pét sezeni po tydnu ve skupinach. Za dalsi dva tydny,
tzn. v 9. tydnu, probéhlo vyhodnoceni. Rodiny byly po skupinach, kde byly rozdéleny zv1ast
na détské a rodicovské skupiny. V jedné skupiné bylo dvé az pét rodin. Rodice byli edukovani
0 kalorickém obsahu jidla, kalorickych cilech a o tom, jak téchto cili dosahnout pomoci
metody vafeni, jidla s vysokym obsahem kalorii a kalorickych boostert. V détskych
skupinach se vyuzivalo zabavné formy vysvétleni potravin s vysokym obsahem energie.
U skupiny jen s nutri¢ni intervenci mély déti urCeny energeticky cil, ale bez odmén za jeho
splnéni. Této skupiné déti nebyla poskytnuta zadna behavioralni intervence. Zatimco skupina
rodi¢l s obéma intervencemi byla edukovana nejen v oblasti vyzivy, ale také ve strategiich
fizeni stravovaciho chovéni ditéte. Déti se zucastnily edukace ve vyzive a behavioralni
intervence. Byly povzbuzovany, aby splnily kalorické cile. Za splnéni cilti byly déti rodici
odménovany. Po téchto sezenich byli ucastnici sledovani po 3, 6, 12, 18 a 24 mésicich. Bylo
dokazano, Ze intervence ve vyzivé a chovani zvysi pfisun potravy a hmotnost za 9 tydn.
Po24 meésicich byly vysledky podobné. Po edukaci v oblasti vyzivy i chovani,
tzn. po 9 tydnech, doslo k vy$§imu primérnému zvySeni vysledki nez pouze u nutri¢ni
intervence, a to v pfijmu kalorii, EER a hmotnosti. Po 24 mésicich byly mimo primarni
a sekundarni vysledky zjiStovany vyska a FEVI1, protoZze tyto hodnoty nemohly byt
vyhodnoceny po 9 tydnech studie. Kaloricky pfijem monitorovali rodi¢e. Déti dosahly v obou
intervencich v priméru o 383 vice kalorii a vys$i narist EER nez se samotnou nutri¢ni
intervenci. Po dvou letech nebyly nalezeny zadné statisticky vyznamné vysledky.
Po 6 mésicich hodnoty EER u déti s obéma intervencemi klesly a pak ztistaly na hodnotach
kolem 120 %. Zavérem bylo, Ze v kratkém case sice nastalo vyrazné zlepSeni hodnot EER
u skupiny s obéma intervencemi, ale po dvou letech byly hodnoty EER u obou skupin témér
stejné. Stark a kol. (2011, s. 31-35) dale po 27 mésicich zjistili vyznamné niz$i pokles
hmotnosti u klinické skupiny v porovnani se skupinou srovnavaci. Ve vychozich hodnotach
nebyly mezi klinickou a srovnavaci skupinou nalezeny zadné rozdily. Po dvou letech
po ukonceni studie byla ziskana antropometrickd data a hodnoty plicnich funkci. Hodnoty

FEV1 u klinické skupiny klesly za 27 mésicti z 89, 95 na 88, 74 % a u srovnavaci skupiny
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z 87, 71 na 84, 45 %. Bylo zjisténo, ze kratkodoba intervencni sezeni zaméfend na vyzivu
jsou ucinngjsi nez standardni péce o tyto deti. Standardni péce pro déti s CF nemusi byt
dostacujici k optimalizaci rastu a nutricniho stavu. Pitts, Flack a Goodfellow (2008, s. 137—
140) se zabyvaly ucinnosti tzv. cilového listu, ktery byl vénovan pacientovi pii kazdé
navstéveé. Na cilovém listu se nachazela aktualni hmotnost pacienta, vyska, BMI a cil BMI,
kterého me¢l pacient dosdhnout do dalsi navstévy. Percentil BMI mél byt 50 a vySe,
samoziejm¢ musel odpovidat véku a stavu pacienta. Pacienti si také mohli urit tii cile,
kterych se pokusi dosahnout. Kopie listu se ukladala do dokumentace pacienta. Pti dalsi
navstéve se cilovy list spole¢né s pacientem vyhodnotil. Poté si mohli pacienti nastavit dalsi
cile. Cilovy list hodnotili zdravotnici, Sest pacientd s CF ve véku 6-24 let a sedm rodi¢i déti
s CF. VSichni dotazovani jej hodnotili kladné. Cilovy list je vhodny pro déti nebo pacienty,

ktefi trpi podvyzivou nebo ji jsou ohrozeni. Détem s CF pomiize dosdhnout optimalniho ristu.

3.1 Vyznam a limitace dohledanych poznatki

Z dohledanych studii 1ze vyvodit dileZitost apelovani vSeobecnych sester na vyzivu a cvi€eni
u déti nemocnych CF a dilezitost podpory rodin s takto nemocnymi détmi. Tyto poznatky by
mohly pomoci v§eobecnym sestram, které pecuji ¢i budou pecovat o déti s CF, obhajit proc¢ je
ticba se na tyto oblasti péfe zaméfit, s pochopenim uskali nemoci spolupracovat s détmi
a jejich rodici a pochopit zatéz nemoci v téchto rodinéch.

Limitaci byl v mnoha studiich men$i pocet ucastnikii z diivodu mensi cetnosti
onemocnéni, zaméfeni se pouze na pacienty z jednoho centra kviili jejich dostupnosti. Nékteré
studie byly odkazany na davéryhodnost vypovédi rodi¢t nebo déti, i kdyz tyto vypovédi
nemusely byt pravdivé. Naptf. ve studii Happ a kol. (2013, s. 309-310) bylo limitem
odpovidani rozhovorem. Nikdo totiZ déti pii cviceni opravdu nevidél. Rozhovory byly vedeny
zvlast s ditétem a zvlast s rodicem, aby se zamezilo ovlivnéni. Na studii byla dobrovolna
ucast, proto se mohly tyto rodiny vice zajimat o cviceni. Dale byly ze studii vylouceny déti
s t¢Zkym onemocnénim plic a déti po transplantaci, aby se zamezilo poskozeni zdravi, a déti
s jinou poruchou — autismem, mentalni retardaci apod. z divodu ovlivnéni vysledku témito
nemocemi. Studie Hommerding a kol. (2015, s. 81), Pinto, Silva a Britto (2009, s. 137), Souza
de Santos Simon a kol. (2011, s. 1322), Forte a kol. (2012, s. 470), Chaves a kol. (2009,
s. 409) a Del Ciampo a kol. (2015, s. 1) pochazi z Brazilie, tedy z rozvojové zemég, a proto je
tteba brat v tvahu, ze vyzivovy stav téchto déti mohl byt ovlivnén také jinymi aspekty.

Bakalaiska prace by mohla byt podnétem pro vyzkum v Ceské republice. Z diivodu

jiného spolecenského pozadi by napi. bylo vhodné zjistit, jak vypada péce rodi¢u v naSich
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podminkach (dostupnost péce, vstficnost Skoly apod.) nebo provést prarezovou studii
zamétenou na zdravotni stav Ceskych déti s CF. Ze zjisténych informaci 0 vlivu vyzivy

a cviceni by bylo mozné vytvorit standardizované postupy péce o tyto pacienty.
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ZAVER
Cilem bakalaiské prace bylo sumarizovat publikované poznatky tykajici se péce o déti
s CF.Hlavni cil byl rozdélen do dvou dil¢ich cili.

PéCi o déti nemocné cystickou fibrozou je v zahrani¢i vénovano vice pozornosti
nez v Ceské republice. Predevsim se studie zabyvaji aspekty, které ovliviiuji stav nemocnych.
Bylo dokazéano, zZe cviceni ma velky vliv na zdravi ditéte a snizuje potfebu antibiotik. Nemalé
pozornosti se dostava rodinné sféfe, kde jsou zkoumany péce a problémy rodiny s nemocnym
ditétem. V rodinném zivot¢ je tieba si zvyknout na denni rutinu, najit zptisob k presvédceni
dodrzovani terapie ditétem. VSeobecné sestry V péci o tyto pacienty sleduji rast a vyvoj,
pecuji o dychaci cesty apod., ale jejich dulezitou schopnosti je umét komunikovat. A to nejen
s nemocnym ditétem, ale i S jejich rodi¢i z divodu spoluprace na péci s cilem spokojenosti
vSech — ditéte 1 téch, ktefi se na péci podileji. Prvni dil¢i cil byl splnén.

V druhé casti bakalaiské prace byl v mnoha studiich dokazan vliv vyzivy na zdravotni
stav déti s CF, pfedevsim jeji vliv na plicni funkce. Byla prokazana ucinnost nejen nutri¢nich,
ale také behavioralnich intervenci k udrzeni nutri¢niho ptijmu, diky kterému déti dosahnou
optimalniho vzristu a hmotnosti a zlepSeni plicnich funkci. Druhy dil¢i cil byl taktéz splnén.

Dohledané poznatky by mohly byt pouZzity pro informovani vSeobecnych sester,
které chtéji pracovat s détmi s CF. Pfinosem této prace miize byt také naslednd schopnost

vSeobecnych sester obhdjit si, pro¢ jsou prave tyto aspekty péce 0 déti s CF dilezité.
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SEZNAM ZKRATEK

BMI
CF
CFRD

CFQ-R

EER
FEV1

PA
SK
VS

Index télesné hmotnosti (Body Mass Index)

Cysticka fibroza

Diabetes souvisejici s cystickou fibrozou (Cystic Fibrosis Related
Diabetes)

Revidovany dotaznik pro nemocné cystickou fibrozu (Cystic Fibrosis
Questionnaire Revised)

Odhad spotieby energie (Estimated Energy Requirement)

Objem usilovného vydechu za 1 sekundu (Forced Expiratory Volume
in 1 second)

Pseudomonas aeruginosa

Shwachman-Kulczycki

Vseobecna sestra
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