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Piehledova bakalaiska prace se zabyva aktualné¢ dohledanymi poznatky o paliativni péci
U pacientti s cystickou fibréozou (dale jen CF). Pfedlozené poznatky byly dohledany
v databazich EBSCO, Ovid, PubMed a Science Direct. Prace je rozpracovana do dvou dil¢ich
cilt. Prvnim dil¢im cilem préace byla sumarizace aktualnich dohledanych poznatkli o kvalité
Zivota u pacientl S cystickou fibrozou v paliativni péc¢i. V¢asné seznameni a implementace
paliativni péce je pro nemocné s CF kvili jejich nejasné progndze zasadni. Vhodné je, aby
specializovand paliativni péce CF probihala soubézné s kurativni péc¢i, ma totiz pozitivni vliv
na kvalitu Zivota. Existuji validni mé&fici nastroje, které jsou zaméfené pravé na zhodnoceni
vlivu nemoci na kvalitu Zivota. Druhym dil¢im cilem byla sumarizace aktualnich dohledanych
poznatkli o pé¢i o dychaci cesty u pacientii s cystickou fibrozou v paliativni péci. Kvili
castym infekcim dychacich cest a riziku dechové insuficienci je dilezité ¢isténi dychacich
cest, jako prevence téchto komplikaci. K ¢isténi dychacich se vyuzivaji dechové techniky,

které napomahaji k uvolnéni a odstranéni hlenu. Pfi zhorSeni stavu pacienta, 1ze vyuzit PEP,



jakoZzto neinvazivni plicni ventilaci, ale mize prob&hnout i intubace nebo tracheostomie
a napojeni na invazivni plicni ventilaci. OvSem tyto metody lze v paliativni péci vyuzit
se souhlasem pacienta. Tato bakalafska prace mtize byt vyuzita jako informac¢ni material pro
vSeobecné sestry pracujici v paliativni péci, sestry, které se setkaji s pacientem s CF, dale
muze byt vyuzita rodinnymi pfisluSniky pacienta s CF, ktefi se snemoci seznamuji.
V neposledni fad&, miize slouzit jako namét ke zpracovani vyzkumnych studii v CR na téma
kvalita zivota v paliativni péci u pacienti s CF a péfe o dychaci cesty U pacientl s CF

V paliativni péci.
Abstrakt v AJ:

The overview bachelor thesis deals with current findings on palliative care in patients with
cystic fibrosis (CF). The findings were found in the EBSCO, Ovid, PubMed, and Science
Direct databases. The work is processed into two sub-objectives. The first partial goal of the
work was to summarize current knowledge about the quality of life in patients with cystic
fibrosis in palliative care. Early familiarization and implementation of palliative care is
essential for CF patients due to their unclear prognosis. It is appropriate for specialized
palliative care to run in parallel with curative care, as it has a positive effect on quality of life.
There are valid measuring tools that are focused on assessing the impact of the disease on
quality of life. The second partial goal was to summarize the current findings on airway care
in patients with cystic fibrosis in palliative care. Due to frequent respiratory infections and the
risk of respiratory insufficiency, airway cleaning is important to prevent these complications.
All you must do is clean your breathing techniques, which help to loosen and remove mucus.
If the patient's condition worsens, PEP can be used as non-invasive pulmonary ventilation, but
intubation or tracheostomy and connection to invasive pulmonary ventilation can also take
place. However, the methods can be used in palliative care with the patient's consent. This
bachelor thesis can be used as an information material for general nurses working in palliative
care and nurses who meet a patient with CF. It can also be used by family members of a CF
patient who are familiar with the disease. Finally, it can serve as a topic for the elaboration of
research studies in the Czech Republic on the topic of quality of life in palliative care for CF

patients and airway care for CF patients in palliative care.
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UVOD

CF je autozomalné recesivni genetické onemocnéni, vyvolané mutacemi genu
transmembranovych regulatorii vodivosti, které zptisobuji nadmérnou produkci chlorida
a dalSich aniontl. Tim dochazi k nadmérné tvorb¢é hustého hlenu v orgénech, predevsim
v plicich, k dysfunkci exokrinnich zlaz a ke zvySeni koncentrace soli v potu (Brennan
a Schrijver, 2016, s. 4). V poslednich letech se v€k pacientt s CF neustale zvySuje, mnozi se
dozivaji az padesati a vice let. K roku 2018 bylo na celém svét¢ 70 000 déti a dospélych
s timto onemocnénim (Shardonofsky et al., 2019, s. 185). Incidence v Ceské republice ptipada
1: 4500 novorozencd. Ve svété se nemocnost uvadi v rozmezi 1:2500-4500 populace (Fila,
2014, s. 54). CF je onemocnéni, se zcela nejasnou prognodzou a z toho divodu je u nich
vhodna v¢asna implementace paliativni péce uz soubézné s kurativni péc¢i. Paliativni péCe ma
za cil zlepsit kvalitu Zivota a ovlivnit tak pribéh nemoci i za pomoci tlumeni bolesti a jinych
nepiijemnych symptomu. Paliativni péce neurychluje ani neoddaluje smrt a nabada k tomu,
aby smrt byla brana jako normalni soucast lidského zivota. Kromé pomoci feseni fyzickych
problému integruje do péce i psychosocialni, spiritudlni aspekty a pomoc s vyrovnanim
se snemoci pro pacienta i jeho rodinu. ReSenim i téchto aspektd, dochazi k pozitivnimu

ovlivnéni kvality zivota pacienti CF (Sands et al., 2011, s. 38).

Pro pacienty CF je nesmirné dilezitd péce a hygiena dychacich cest. Respiracni
insuficience, nasledné selhani dychacich cest a infekce dychacich cest jsou nejéastéjsi
pii¢innou tmrti pacientt s CF (Moura et al., 2019, s. 91). Prevenci insuficience je zmirnéni
nepiijemnych a tizivych symptomd, jako je kaSel, nadmérna tvorba sputa a dusSnost. Zmirnéni
symptomil, Ize dosahnout pravé spravnou hygienou dychacich cest. Je vyvinuto n¢kolik
technik k uvolnéni dychacich cest (napt. autogenni a posturalni drenaz, oscila¢ni techniky
a PEP). Cilem paliativni péCe je seznameni pacienta s moznosti podpory dychacich cest
I stechnikami Ccisténi dychacich cest, nasledovné najit vhodné a vyhovujici techniky
a intervence. Dale je dulezité v ramci paliativni péce zjistit, zda by v ptipad€ nutnosti pacient
CF v paliativni péci, chtél vyuzit invazivni ¢i neinvazivni plicni ventilaci anebo by nechtél

vyuzit zadnou z podpory dychacich cest (Chaudary, Balasa, 2021, s. 1514).

V souvislosti s vySe uvedenou problematikou je vhodné polozit otazku: Jaké jsou

aktualné dohledné publikované poznatky o paliativni péc¢i u pacienti s cystickou fibrozou?

Cilem bakalaiské prace bylo sumarizovat aktudlni dohledané poznatky o paliativni péci

U pacientt s cystickou fibrézou. Cil prace byl dale specifikovan do dvou dil¢ich cilt:



1) Sumarizace aktualnich dohledanych poznatkt o kvalité zivota u pacienti S cystickou
fibrézou v paliativni péci.
2) Sumarizace aktualnich dohledanych poznatki o péci o dychaci cesty u pacienti

s cystickou fibrézou v paliativni péci.
Pted tvorbou bakalarské prace byly prostudovany nésledujici publikace:

VAVROVA, Véra a Jana BARTOSOVA. Cysticka fibroza: piiru¢ka pro nemocné a jejich
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1 POPIS RESERSNI CINNOSTI

V nasledujicim textu je podrobné popsdna reSerSni Cinnost, na zakladé¢, které doslo

k vyhledani validnich zdroju ke zpracovani této prace.

VYHLEDAVACI KRITERIA
Kli¢ova slova v CJ: paliativni péce, cysticka fibrdza, konec Zivota, kvalita Zivota,
péce o dychaci cesty, paliativni 1éCba
Klicova slova v AJ: palliative care, cystic fibrosis, end of life, quality of life, airway
cleaning, palliative treatment
Jazyk: Cestina, anglictina

Obdobi: 2011-2021

L

DATABAZE
EBSCO, PubMed, ProQuest, Science direct

2o

Nalezeno 405 ¢lankt.

2

VYRAZUJICI KRITERIA

e duplicitni ¢lanky
e cClanky neodpovidajici tématu
e Clanky nesplniujici kritéria

-

SUMARIZACE POUZITYCH DATABAZI A DOHLEDANYCH DOKUMENTU
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SUMARIZACE DOHLEDANYCH PERIODIK A DOKUMENTU
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Journal of Palliative Medicine 2 ¢lanky
BMC Palliative Care 1 ¢lanek
BMJ Open Respiratory Research 1 ¢lanek
Pediatric Pulmonology 2 ¢lanek
Clinical Medicine 1 ¢lanek
Medicina pro praxi 2 Clanek
American Journal of Respiratory and Critical Care 1 ¢lanek
Jornal Brasileiro de Pneumologia 1 ¢lanek
The Journal of Molecular Diagnostics 1 ¢lanek
Journal of Child and Family Studies 1 ¢lanek
Respirology 1 ¢lanek
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International Journal of General Medicine 1 ¢lanek
Quaterly Medical Journal 1 ¢lanek
Physiotherapy Research International 1 ¢lanek
American Journal of Hospice and Palliative Medicine 1 ¢lanek
The Journal for Research and Clinicians in Physical Therapy 1 ¢lanek
Journal of Nursing 1 ¢lanek
The Cochrane database of systematic reviews 3 ¢lanky
ATS Journal 1 ¢lanky
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Chest 1 ¢lanek

2o

Pro tvorbu teoretickych vychodisek bylo pouzito 43 ¢lankd.
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2 KVALITA ZIVOTA U PACIENTU SCYSTICKOU
FIBROZOU V PALIATIVNI PECI

Kvalitni Zivot je stav, ktery zahrnuje fyzické a psychické aspekty se schopnosti jedince
zapojit se do socidlni interakce a uzivat si kazdodenni udalosti zivota (Center of Disease
Control and Prevention, 2016). Kvalita Zivota souvisejici se zdravim (dale jen HRQOL) jako
takova je stale vice zkouména jako néstroj pro hodnoceni zatéze nemoci a také jako doplnek
informaci ziskanych z méfeni klinickych vysledkt (Abbott et al., 2011, s. 95). Narocna 1écba,
dodrzovani rezimu a samotné piiznaky jsou pro pacienty velka zatéz a asto maji neptiznivy
vliv na jejich kvalitu zivota od détstvi do dospélosti (Linnemann et al., 2016, s. 92). CF
puasobi nejen na fyzickou aktivitu, ale i socialni interakci, emoé¢ni fungovani, ekonomiku, ale
I vzdélani a zaméstnani. K zhodnoceni kvality zivota pacientd CF v paliativni pé¢i je vhodné
vyuzit validni méfici néstroje zaméfené na tuto problematiku. Mé&ficimi néstroji hodnotici
kvalitu zivota s CF jsou napiiklad Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised (dale jen CFQ-R)
a Cystic Fibrosis Quality of Life (dale jen CFQoL). CFQ-R i CFQoL lze vyuzit béhem
standartni péce, ale i béhem paliativni péce. CFQ-R obsahuje 12 domén, které hodnoti
fungovani v pfedchozich dvou tydnech, zejména v oblastech fyzického, socialniho
a emocionalniho fungovéni, fungovéni roli, vitality, 1écebné zatéze, celkového vnimani
zdravi, vzhledu, poruch pfijmu potravy, hmotnosti, respiranich a zaZivacich symptomu.
a naopak. Tudiz hodnoty 50 a vyssi jsou hodnoceny, jako dobré a uspokojivé a vysledky pod
50 jsou hodnoceny jako neuspokojivé. Méfici nastroj CFQoL hodnoti 9 domén, stejné jako
CFQ-R je zaméten na oblasti fyzického, Socialniho a emoéniho fungovani, 1écebnou zatéz,
respiracni piiznaky a té€lesny vzhled. Navic je zaméfen na vice socialnich oblasti, specificky
na obavy z budoucnosti, kariérni zalezitosti, mezilidské vztahy, v neposledni fad¢ na vztahy
na pracovisti nebo ve Skole. Hodnoceni vysledkli tohoto méficiho nastroje jsou stejné, jako
u vySe popsaného CFQ-R. Oba méfici nastroje jsou povazované za validni, oviem CFQ-R
je povazovan za nejroz$ifenéj$i mefici nastroj tykajici se HRQoL ve vyzkumu souvisejici
s CF s respiraénim zaméfenim. Zaroveii je uznan americkym Utadem pro kontrolu potravin
a 1éciv (Habib et al., 2015, s. 420-421).

V nasledujicim textu se budeme vénovat popisu vyzkumnych studii, které se vénuji
popisu kvality Zivota u pacientli S CF v paliativni péci. K feSeni zatéze tohoto onemocnéni
jsou za potiebi i nové a aktualizované modely péce, které zlepSuji paliativni péc¢i CF a kvalitu

zivota na vSeobecné trovni. Na tuto problematiku je zamétfena vyzkumna studie, jejiz cilem
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je za pomoci screeningu a tiidéni pacientil, najit feSeni zatéze nemoci pomoci modelu ¢asného
zavedeni intervenci paliativni péce. Vyzkumnad studie byla provadéna ve specializovaném
centru pro CF v Mount Sinai Beth Israel Medical Center v New Yorku. Toto centrum mélo
Vv péci 113 pacient, do vyzkumu bylo vybrano 93 pacientd a 76 pacientii s vyzkumem
souhlasilo. Podrobnéjs$i zatazovaci ani vytazovaci kritéria nebyli popsany. Cely vyzkum
dokoncilo 74 pacientll s primérnym vékem 37 let. Kazdy z pacientdi béhem dvou let,
konkrétné¢ od dubna 2014 do cervence 2016, obdrzel kazdy meésic jeden 12 polozkovy
dotaznikovy set. Dotaznikovy set byl zaméfeny na piiznaky tzkosti, deprese, fyzické obtize,
socialni funkci a planovani paliativni péce. Byl slozen z nasledujicich méticich nastrojii: The
Memorial Symptom Assessment Scale-Cystic Fibrosis (dale jen MSAS-CF), CFQ-R, Patient
Health Questionnair (dale jen PHQ), The PROMIS Anxiety Short form (dale jen PROMIS-A)
and Depression Symptom Short Form (dale jen PROMIS-D) a v neposledni fadé byl vlozen
I Distress Thermometer (dale jen DT). MSAS-CF je ovéfeny 33 polozkovy méfici nastroj,
ktery je zaméfeny na sebehodnoceni v oblasti fyzickych a psychickych symptomu. Pacient
hodnoti, jestli dany symptom u ného probihd nebo béhem piedchoziho tydne probihal.
V piipad¢é ptitomnosti fyzickych symptomi (napf. bolest, dusnost) je hodnocena jejich
intenzita (0- vibec, 1- trochu, 3- docela dost, 4- hodn¢). Z méficich nastroji CFQ-R,
PROMIS-A a PROMIS-D jsou polozeny otazky tykajici se psychickych symptomi, pacient
napiiklad hodnoti pocit nervozity a tzkosti, pocit deprese nebo beznadéje, ¢i neschopnost
zvladat starosti a pfitomnost nezajmu a zadného potéSeni. Symptomy jsou vzdy hodnoceny
dva tydny zpétné (0- vlbec, 1- par dni, 2- vice nez polovina dni, 3- témét kazdy den).
PROMIS-A (anxiety) a PROMIS-D (depression) jsou validni méfici nastroje, zaméteny
na symptomy uzkosti a deprese, slozeny z 8 otazek, na které pacient odpovida na zakladg,
toho, jaké symptomy pocitoval v poslednim tydnu. Do prizkumu byly zatazeny i 4 otazky
z méficiho nastroje PHQ, dvé otazky pro hodnoceni uzkosti a dvé pro hodnoceni deprese.
Také byly zjistovany 3 otazky o zajmu o projednani piedbézného planovani paliativni péce
a 1 otazka o soucasné psychoterapii a poradenstvi. Kazdy dotaznikovy set zahrnoval také
meéfici nastroj DT, na kterém je znazornéna stupnice 0 az 10. Pficemz 0 znamenala zadny
stres a 10 znamenal extrémni stres. Po zaznamendni stresu na stupnici mél pacient uvést
hlavni pti¢inu stresu (Dhingra et al., 2020, s. 263-265).

Po kazdém jednom mésici, byly vSechny dotaznikové sety zhodnoceny a roztiizeny,
Vv ptipadé, ze byly nekteré vysledky neuspokojivé ve dvou a vice po sob€ jdoucich mésicich,
zdravotnicky pracovnik se spojil s respondentem. Po uspésném kontaktovani a nasledovné

domluvée, probéhla schiizka nebo hovor s Iékaiem nebo vSeobecnou sestrou CF tymu. Pomoci
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vyse uvedenych méticich nastroji byla zaznamendna u 39 % respondentti silné bolest, t€zka
dusnost byla vyhodnocena u 32,3 % a vysoka psychicka uzkost byla vyhodnocena u 26,2 %
respondentll. Vysoké skoére na DT bylo zaznamenéno u 50,6 % respondenti. Po Uplném
dokonceni vyzkumné studie jesté respondenti zhodnotili spokojenost s dotaznikovym setem
za pomoci deseti otazek. Pacienti screening hodnotili jako wuzite¢ny. Celkem bylo
vyhodnoceno 1015mési¢nich dotaznikovych setii, z toho v 634 piipadech (66 pacientti) byl
zaznamenan alespon jeden indikator znepokojeni. Z toho u 164 piipadii (46 pacientit), bylo
znepokojeni (napi. globalni tiseni, bolest, dusnost, psychologické symptomy) zaznamenano
minimalné dvakrat. Na zakladé toho bylo provedeno 84 (51, 2 %) dokoncenych tridzi a z toho
39 pacienti vyzadovalo rychlé sledovani. Zavérem této vyzkumné studie je, ze provadéni
kazdomésicnich screeningli vede k casnému zachyceni problému a jeho feSeni, naptiklad
dojde ke v€asnému odeslani pacientll s CF ke specialistim, psychologovi ¢i psychiatrovi
a k naslednému vytvoteni intervenci. Jiz dfive mezinarodni vybor pro duSevni zdravi v CF
doporucil kazdoro¢ni screening deprese a uzkosti pacienti S CF. Dale byla doporucena
provadét edukace o paliativni péci, preventivni psychoterapie a pravidelné sledovani piiznaka
deprese a tzkosti, jakozto preventivni intervence vedouci ke snizeni rizika tzkosti (Dhingra
et al., 2020, s. 263-265).

Poskytovani paliativni péce se provadi za ucelem zvySeni kvality Zivota pacienta i jeho
rodiny scilem zmirnéni bolesti a dalSich pfiznaki, spoleéné se zachovanim dustojnosti
a snizenim psychického, socialniho a spiritualniho stradani. Paliativni péce se zaméfuje na
pacienty s chronickym, nevylécitelnym onemocnénim a na pacienty Vv terminalnim stadiu
zivota (Linnemann et al., 2016, s. 91) Uvadi se, Ze paliativni péce u CF muze byt odlisna nez
u jinych zivot ohrozujicich onemocnéni. Rozdily v pé€i mohou byt riizné, predev§im nizky
vék pacientll s onemocnénim, individualnost péce se zavaznou progndzou, moznost
transplantace plic, kterd mlze ovlivnit dal$i vyvoj 1écby a samotny priitbéh onemocnéni
(Dellon et al.,, 2020 s. 958). OvSem V piipadé, Ze pacient zvazuje transplantaci nebo
je dokonce i na cekaci listin€ k transplantaci plic, by nemélo byt piekazkou k implementaci
paliativni péce (Bourke, Peel, 2014, s. 82). Doporucuje se, aby tymy CF zaclenily paliativni
péci jako soucast obvyklé péce, jiz v dobé diagnostiky a béhem pribéhu onemocnéni. Idealni
je, aby paliativni tym byl souéasti multidisciplinarniho CF tymu nebo byl ptitomen v CF
centrech. Ve vétSiné piipadech jsou vSak pacienti s paliativni pé¢i seznameni pozde,
a to je ve fazi, kdy prechazi ze standartni péce do paliativni péce. To sebou nese spoustu
nevyhod a jednou hlavni znich je, Ze pacienti nejsou informovani, co paliativni péce

je a co obnasi. Pfedstavuji si ji vétSinou pouze jako pfipravu a cestu ke smrti, a to je ¢astym
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divodem jejiho nezahajeni (Kavalieratos et al., 2021, s. 18-19). S tim, ze by paliativni péce
méla byt soubéznd s kurativni 1écbou, ale bohuzel se tak na mnoha mistech stile ned¢je
se ztotoziiuje ve své vyzkumné studii i autofi Sands et al. (2011, s. 37-38). Umrti s CF je dost
nepiedvidatelné, proto je dobré, aby paliativni a aktivni péce probihali paralelné. Velkou ¢ast
paliativni péce muize poskytovat respiracni tym, Vrdmci obecné paliativni péce, zejména
se zaméfenim na symptomy a poskytnuti informaci o dalsi specializované paliativni péci.
Paliativni tym se vice individualné¢ zamé&fuje na pacienta a dokaze poskytnout radu a podporu
se specializovanymi potfebami. Znamena to, ze se paliativni tym nezamétuje jen na problémy,
které jsou spojeny s dychacimi obtizemi (Bourke a Peel, 2014, s. 80). Integrace paliativni
péce do kurativni péfe CF, miize navic poskytnout vcCasné intervence a snizit obavy
ze samotné¢ho zavedeni paliativni péce. Ocekava se, ze diivEjsi intervence paliativni péce
mohou dlouhodobé ovlivnit kvalitu zivota na zakladé¢ zvladnuti zatézujicich piiznaka
S pomoci posouzeni, planovani a vytvofeni naslednych intervenci, které jsou vytvoieny
ve spolupraci vSeobecné sestry a lIékafe za souhlasu pacienta (Friedman et al., 2018, s. 72).

Planovani je zasadni proces paliativni péce a mélo by byt nastaveno jiz v raném stadiu
nemoci. Je jasné, ze béhem 1ééby se mohou plany spolu s intervencemi ménit, jde o to, aby
byly znamé priority pacienta a piiblizna struktura péce. Paliativni tym by mél byt otevieny,
upiimny a citlivy k rodinnym a kulturnim otdzkdm. Planovani péce probihd za pomoci
diskuse s pacientem, jeho rodinou, s ostatnimi ¢leny multidisciplindrniho tymu, spole¢né
s doloZenou dokumentaci pacienta. Cilem je respektovani a podpora pfani pacienta a jeho
rodiny, kdykoliv je to mozné. Dale je dulezité s pacientem prodiskutovat citliva témata, co
nejdiive po zavedeni a seznameni se s paliativni péci. To se naptfiklad muze tykat
transplantace plic, péce v terminalnim stadiu nemoci, zvoleni si prostiedi pro umirani, zda
pacient chce, aby aktivni péfe probihala az do smrti nebo moznosti vyuziti invazivni
&i neinvazivni ventilace v piipadé potieb. Ukolem vieobecné sestry je vést s pacientem
a rodinou diskusi, edukovat a odpovidat na polozené otazky (Sands et al., 2011, s. 38). B€éhem
planovani Casto dochazi k ur€itym etickym rozporiim ohledné typu péce, ktera by méla byt
pacientovi poskytovana. Dalsi rozpory jsou napiiklad pfi rozhodovani pacienta, o pfitomnosti
pfibuznych pfi jeho umirni a 0 nasledné péci o télo zesnulého. Tyto problémy jsou
doprovazeny konflikty mezi pacienty, rodinou a pecovatelskym tymem. Proto je dulezité
spole¢né rozhodovani, proces, ve kterém si vSechny zGcastnéné strany vyménuji nazory,
touhy, Zivotni principy a fakta na zaklad¢, kterych jsou definovany cile 1écby, ovSem ve vSech
ptipadech musi byt zachovéna lidska duastojnost, a to i po smrti pacienta. Je potvrzeno, ze na

zakladé takové spoluprace jsou vysledky paliativni péce efektivnéjsi (Oliviera, Medeiros,
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2020, s. 11). V narodnim prizkumu dospélych s CF ve Spojenych statech americkych 79 %
pacientli uvedlo, ze se neciti Spatné, kdyz mluvi o pokrocilém planovani péce, ovsem pouze
28 % pacientt uvedlo, Ze se je na to zdravotnicky pracovnik zeptal sam od sebe. Klinicky stav
se méni téméf kazdou chvili a je nepiedvidatelny, tim tvoii prognostickou nejistotu.
Pecovatelé se Casto boji o paliativni péci mluvit, obavaji se toho, ze by pacienti mohli ztratit
nadgji v 1é¢bé anebo popirdni nemoci maji jako strategii zvladani nemoci (Linnemann et al.,
2016, s. 91). Dalsimi piekazkami zavedeni paliativni péCe ke kurativni péci, mize byt
minimum standardii k zaclenéni paliativni péce do standartni péce. Kromé toho problém
prohlubuje i nizka proskolenost v paliativni péci a neznalost aktualnich méficich nastroja,
zamé&fenych na hodnoceni psychického stavu pacienta, kvality zivota a neznalost specifik
a moznosti paliativni péce u pacientt s CF (Trandel et al., 2020, s. 2018).

Cilem vyzkumné studie autort Trandel et al. (2020, s. 2018-2022), bylo zjistit jaké
dovednosti Vv paliativni pé¢i maji ¢lenové tyma CF a zjistit jakou vnimanou dostupnost
K paliativni péci maji pacienti S CF. Byl vyuzity desing priufezové studie. Vyzkumna studie
byla provadéna v USA v roce 2019. Respondenti byli vybrani pomoci online naboru Cystic
Fibrosis Foudation, kdy byl zaslan vsem dospélym s CF a pecovatelim dospé€lych nebo déti
s onemocnénim CF informaéni email o vyzkumu a zaroven byla také popsana definice
paliativni péce. Ti, ktefi se chtéli zicastnit vyzkumné studie museli podepsat informovany
souhlas. Vysledny vyzkumny soubor tvofilo 70 dospélych pacientti s CF, 100 peCovateld,
témi jsou povazZovani hlavné rodi¢e a partnefi pacientl. Soucésti bylo také 350 c¢lenti CF
tymd, V nejvetsim zastoupeni u 1ékaiti (72), socidlnich pracovnikli (65) a vSeobecnych sester
(57). Kazdy z respondentd dostal a vyplnil online uzavieny méfici nastroj, kde bylo mozné
hodnotit odpovédi ANO/NE a pomoci hodnotici stupnice (Spatny, slaby, dobry, velmi dobry,
excelentni). Hodnoceno bylo deset specifickych dovednosti, které byli rozdéleny na primarni
dovednosti paliativni péce: zvladani poskytovani primarni paliativni péce se standartni péci,
zakladni hodnoceni bolesti a deprese, sdélovani Spatnych zprav, diskuse o cilech péce,
prognostické nejistoté a dovednosti specializované paliativni pée: diskuse o transplantaci
plic, o predbéznych pokynech dalsi péce, o konci zivota a o hospicové péci. Pacienti
a pecovatelé, hodnotili podle svych zkuSenosti a ¢lenové tymi CF vyhodnocovali na zakladé
svého tymu a sami sebe. Vysledné zhodnoceni bylo lepsi v oblasti primarni paliativni péce,
kterou hodnotili pacienti, peCovatelé¢ 1 ¢lenové CF tymu dobie az velmi dobie s vyjimkou
zvladani poskytovani primarni paliativni péce se standartni péci, kterou pacienti a jejich
pecovatelé¢ hodnoti jako Spatnou. Oblast specializované paliativni péce byla hodnocena hif,

pificemz, CF tymy své dovednosti hodnotili jako dobré az velmi dobré u diskuse
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o transplantaci, pacienti a pecovatelé vSechny dovednosti hodnotili jako Spatné. Vétsina (81
%) respondenttt z CF tymu uvedlo, ze by si ptali absolvovat dalsi Skoleni, se zaméfenim
zejména na témata cile rozhovorii o péci (48 %), zvladani symptomil (18 %), rozhodovani
o nasledné péci (14 %), rozhodovani o komplexni péci (12 %) a péce na konci Zivota
a hospicova péce (8 %). Zavérem této vyzkumné studie je zjisténi, Ze mezi dospélymi s CF,
pecovateli I ¢leny tymi CF péce existuji nesrovnalosti ve schopnostech a znalostech tyma CF
v poskytovani paliativni péci jedincim s CF. Pacienti s CF mohou byt vystaveny vétSimu
riziku nenaplnénych potieb paliativni péce kvuli mensim znalostem a zkuSenostem tymu péce
0 CF u déti a dospélych. Autofi se shodli, ze k budoucim prioritim vyzkumu patiéi vyvoj
edukacnich intervenci ke zvyseni schopnosti tymt CF uspokojovat paliativni potieby jedincii
s CF v prib¢hu zivota. Pro poskytovani primarni i specializované CF paliativni péce
je zadouci specializované proskoleni (Dellon, et al., 2012, s. 1011). VétSina osnov paliativni
péce je zaméfena pouze na onkologické onemocnéni a adekvatné nefesi problémy v paliativni
péci pro CF (Linnemann et al., 2016, s. 91).

Jedna z oblasti, ktera se v ramci paliativni péce fesi je jiz zminovany konec Zivota,
tedy terminalni stadiu, posledni faze umirani a vybér mista umirani. O tuto problematiky
se ve své vyzkumné studii zajimal Chen et al. (2017, s. 549-551), cilem této studie bylo zjistit,
Vv jakém prostiedi a zafizené pacienti S CF umfeli, kolik pacientd s CF umielo, se zavedenou
paliativni péci, kolik pacientli umielo bez paliativni péce. Byl vyuzity desing retrospektivniho
prehledu. Vyzkumna studie byla provadéna v USA v ramci 71 akreditovanych CF center, sbér
dat probéhl mezi roky 2011-2013. Mezi zafazovaci kritérium patfilo umrti ve véku 18 a vice
let v obdobi roku 2011-2013, naopak nesméli byt zatazeni jedinci S CF, ktefi umirali
po transplantaci plic. Data byly ziskany z dokumentaci, kde bylo zaznamenany informace
o pacientech, zejména pohlavi, v€k, pfi¢ina a misto Umrti, pfiznaky a pfedb&zné pokyny
zaméefené na péci. Nejcastejsi pficinou umrti bylo respirac¢ni/kardiorespiracni selhani (85 %).
Béhem tii let bylo zaznamenano 248 umrti. Nej€astéjsi misto imrti byla jednotka intenzivni
péce (39 %), z toho 30 % bylo pied smrti na umélé plicni ventilaci a 9 % bez umé¢lé plicni
ventilace. DalSich 21 % zemfelo na standartnim ltizkovém oddéleni bez paliativni nebo
hospicové péce, 12 % zemielo doma taktéz bez paliativni péce a 14 % zemielo doma
s podporou paliativni nebo domaci hospicové péce, 9 % pacientli zemielo v hospici au 5 %
zesnulych nebyly dohledané informace. Z toho vypliva, ze stale je vétSina pacientli, ktefi
nevyuzivaji paliativni péce. NejCastéjSim mistem Umrti je jednotka intenzivni péce. Cilem
vyzkumné studie na zakladé¢ vysledki je zaméfeni se na vyvoj novych méficich

a vzdélavacich nastroji pro posileni a rozsifeni vzdélani vhodné k poskytovani péce CF
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Vv paliativni péci. Organizace péce v terminalnim stadiu béhem paliativni péce se lehce vyjima
od péce, ktera probihala spolecné s aktivni péc¢i. Prioritni je tlumeni bolesti, dusnosti a dalsich
dechovych a akutnich symptomt. Péce je provadéna v prostredi, které si pacient sam zvolil,
at’ je to nemocnice, hospic nebo domov. Nadale by méla fungovat spoluprace CF tymu
a paliativniho tymu. Po smrti pacienta by paliativni péce ze strany paliativniho tymu neméla
koncit, ale meéla by pokracovat vramci psychologické a duchovni podpory rodinam
pozustalych. Terminalni stddium obvykle predznamenava celkové zhorSeni stavu, potieba

kontinualni oxygenoterapie, rychle progredujici zhorSeni plicnich funkci a zvySena bolestivost

(Sands et al., 2011, s. 44).
Zvladani deprese a uzkosti pacienta s cystickou fibrézou v paliativni péci

Samotné onemocnéni CF je spojeno se zhorSenou psychickou odolnosti, projevujici
se vétSinou uzkosti nebo depresemi. V dnesni dobé¢ je diky kvalitni 16cbé Zivot téchto pacientl
prodlouZen, bohuzel je neustile doprovazi nespocet chronickych symptomt, jako naptiklad
dusnost, kaSel, nespavost, tinava, bolest atd. Tyto stresujici symptomy mohou prohlubovat
vyse zminéné psychické problémy. Pacienti primérné stravi 108 minut denné¢ 1é¢bou a dalsim
dodrZzovanim 1é¢ebného rezimu, déale podstupuji pocetné ambulantni vySetfeni a hospitalizace
kvtli zhorSenému zdravotnimu stavu nebo vySetfeni. Tohle jsou faktory, které také maji vliv
na psychiku (Friedman et al., 2018, s. 77). U rodi¢t jsou uvedeny obavy i v souvislosti
s vysokymi nédklady na zdravotni péc¢i (Snell et al., 2014, s. 1177). Mezi psychickym
a fyzickym zdravim je zna¢na spojitost, proto narocny lécebny reZim, vysokd nemocnost
a vysoka mortalita v nizkém véku vedou k vysokému riziku komorbidni tzkosti a depresi.
Tak 1 naopak zhorSeny psychicky stav v nemoci, negativné ovliviiuje fyzicky stav pacientl
a snizuje ucinek 1écby (Duff et al., 2014, s. 746). OvSem psychické problémy se netykaji jen
pacientll samotnych, ale 1 jejich rodin a peCovateli. Nevylécitelna nemoc a stav, kdy nikdy
stavii. Deprese je definovéana, jako stav, kdy dochazi k poruSe ndlad, kterd ovliviluje, jak
Cloveék mysli, jak se chova a co citi. Dochazi ke ztraté zajmu o vétSinu ¢innosti a k socialni
izolaci. Spole¢né s depresi rostou i sebevrazedné sklony a podle udaju v registru Cystic
Fybrosis Foundation (dale jen CFF) bylo 1,6 % tumrti pacientd s CF klasifikovano jako
explicitni sebevrazda (Quittner et al., 2015, s. 26-27). Uzkost je stav, kdy dochazi
Kk neustalému intenzivnimu strachu a nejistoté na podkladé o¢ekavani ohrozujici situace, mize
dojit k naruseni normalniho fyzického a psychického fungovéni (Goldbeck et al., 2014, s.

1097).
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Vyzkumna studie, ktera probihala v deviti evropskych a americkych zemich v celkem
154 CF centrech s ucasti 6088 pacientd s CF. Pacienti byli ve véku od 12 let, s tim Ze horni
hranice nebyla ur¢ena. Dale s ucasti 4102 rodicl, bylo zjisténo, ze zvySenym rizikem deprese
trpi 10 % dospivajicich, 19 % dospélych, 37 % matek a 31 % otcl. U rizika Gzkosti jsou
procenta jesté vyssi. Adolescenti, jejichz alespon jeden rodic¢ trpi izkosti nebo depresi jsou ve
dvakrat vys$im riziku vzniku téchto onemocnéni. Data byli zjistény na zaklade
screeningového dotazniku Hospital Anxiety and Depression Scale (dale jen HADS)
zamé&fenym na uzkost a depresi (Quittner et al., 2014, s. 1091).

HADS je jednoduSe hodnotitelny a nejvice vyuzivany meéfici nastroj, Sestaveny
ze Ctrnacti polozek. Mefici nastroj je primarné uréen pro pacienty s chronickym
onemocnénim, pii hospitalizaci (Besier, Goldbeck, 2011, s. 437). M¢fici nastroj je rozdélen
na subskaly HADS-A (anxiety) a méfici nastroj hodnotici symptomy tzkosti na zakladé
sedmi otazek, HADS-D (depression) se zabyva pfiznaky deprese se stejnym poctem otazek.
Neékdy se vyuzivda HADS-T (total), kde hodnotime celkovou miru distresu. M¢fici nastroj
administruje sam pacient (Svétlakova et al., 2019, s. 203). Celkové skore se pohybuje od 0 do
21 bodi, hodnoty vys$si 10 bodd znaci vyznamné klinické symptomy. Bylo prokazano, ze
HADS ma vysokou reliabilitu a srovnatelnou externi 1 interni validitu v klinické 1 komunitni
populaci (Cronly et al., 2019, s. 1307). Autorsky kolektiv Quittner et al. (2015, s. 37-38), ale
uvadi, ze HADS, General Health Questionnaire (dale jen GHQ-28) a Center for
Epidemiologica Studies Depression scale (dale jen CES-D) jsou povazovany za méné
senzitivni na diagnostiku deprese a uzkosti ve srovnani s Patient Health Questionnaire-9 (dale
jen PHQ-9), coz je dnes doporuceny nastroj pro screening deprese v populaci pacienta s CF.
Meéfici nastroj CES-D pokladd otdzky zaméfené na piiznaky deprese, ndstroj méa dvacet
otazek, které pacient odpovida na zaklad€ svych pocitl, které pocitoval béhem ptredchoziho
tydne. Odpovédi se boduji hodnotami 0-3, kdy O=ziidka/nikdy, 1= trochu, 2=obcas/sttedné
dlouho, 3=vétSinu Casu/kazdy den. Znamena to, ¢im nizs$i bodovani tim Iépe, ovSem u Ctyt
otazek (4,8,12,16) je bodové hodnoceni naopak, tudiz kdyz pacient jednu z téchto ¢tyt otazek
oznaci, odpoveédi ,,nikdy*, pocita se tato odpoveéd’ za 3 body. Skore po seCteni vSech otdzek
muze byt minimaln€ 0 a maximalné 60 bodl. V piipadé, Ze pacient nevyplni 4 a vice otazek,
CES-D neni vyhodnocen. Povazovano za depresi je 16 a vice bodt (Abott et al., 2019, s. 303).

GHQ-28 slouzi k odhaleni mozné psychiatrické poruchy. Dvacet osm otazek
je rozdéleno do Ctyt subskal, prvni subskala se zabyva somatickymi pfiznaky (otazka 1-7),
na nespavost a uzkost se zaméfuje druhd subskala (otdzka 8-14), pfedposledni subskala

hodnoti socidlni dysfunkci (otdzka 15-21) a moznou tézkou depresi se zabyva posledni
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subskala (otazka 22-28). Kazdd otdzka se hodnoti bodov¢, tak jako ve vySe popsanych
meéficich nastrojich. Celkové skore mize byt 0 az 84 bodi, pficemz nad 16 bodl se muze
jednat o tzkost. GHQ ma i varianty s 12, 30 a 60 otazkami PHQ-9 je deviti polozkovy métici
nastroj, zaméteny na zhodnoceni depresivnich stavli a pociti, celého predesiého tydne, tudiz
neni zhodnocen jen den, kdy PHQ-9 pacient vypliuje. PHQ-9 obsahuje otazky v oblasti
spanku, unavy, soustfedénosti, neuspéchu atp. Je vice senzitivni i na zvySené riziko
sebevrazednych sklont. Kazdé otazce muze pacient pfidélit body od 0-3 (0=vibec ne,
I=n¢kolik dni, 2=vice nez polovina dni, 3=témét vSechny dny), na zéklad¢ toho jak Casto
dany pocit nebo stav prozil. Celkové vyhodnoceni PHQ-9, provadi k tomu kompetentni
osoba. Pacient mize ziskat 0-27 bodut, kdy rozmezi bodi 0-4 je bez deprese, 5-9 bodu znaci
mirnou depresi, stfedni deprese se pohybuje mezi 10-14 body, 15-19 bodu, znaci stiedné
tézkou depresi a tézka deprese je, kdyz pacient ziska 20 a vice boda (Abbott et al., 2019, s.
302). Nasledujici méfici nastroj Generalized Anxiety Disorder (dale jen GAD-7) je méfici
nastroj obsahujici 7 otdzek, které jsou zaméfeny na vyhodnoceni uzkosti. Co se tyce
hodnoceni je velice obdobny vyse zminénému PHQ-9, tudiz i u GAD-7 miiZe pacient kazdou
otazku hodnotit 0-3 body, ovSem hodnoti dva pfedeslé tydny. Celkové skore 0-21 bodi,
pricemz 0-4 je zd&dna nebo minimalni zkost, pii 5-9 bodech se jedna o mirnou tzkost, stfedni
uzkost 10-14 bodi a pacienti se skorem nad 15 trpi t€Zkou uzkosti (Friedman et al., 2018, s.
72). Na zaklad¢ doporuceni by mél screening psychické poruchy provadét proskoleny
odbornik na duSevni zdravi, ale 1 dal§i poskytovatelé péce zejména vSeobecné sestry
ve spolupraci psychologa nebo psychiatra (Quittner et al., 2015, s. 29).

Mezinarodni vybor pro doporuceni dusevniho zdravi pro pacienty s CF, jejich rodiny
a peCovatele, doporucuje provadét screening deprese a uzkosti, alespont jednou ro¢né. U osob
svice symptomy je doporufena navstéva formalniho psychologického vySetfeni, pied
zahajenim psychologickych intervenci nebo uzivani psychofarmak (Abott et al., 2019, s. 299-
300). Prevence, edukace a odborné intervence efektivnich dovednosti a zvladani onemocnéni,
by méli byt nabidnuty vS§em nemocnym jedinciim 1 jejich pecovatelim. OSetfovatelsky tym,
by mél zaujmout individudlni, empaticky postoj vedouci k podpofe navykld rodinného
fungovani, fyzického i dusevniho zdravi, v¢etné podpory spravné vyzivy, cviceni, spankové
hygieny a aktivit, diky kterym je Zivot uspokojujici a snizuje riziko deprese (Smyth et al.,
2014, s. 39). Soucasti multidisciplinarniho tymu jsou i rodice. Zohlednovani véku pacienta,
vysledky screeningu, klinické hodnoceni a funkéni posSkozeni, celkovy zdravotni stav,
psychické problémy, anamnéza 1écby a mistni zvyklosti jsou dulezité podklady k vytvoreni

spravnych a funk¢nich intervenci individualniho planu oSetfovatelské péce. Pokud se ptiznaky
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deprese a tizkosti nemirni je potieba prehodnotit plan a navrhnout novy (Quittner et al., 2015,
$.29). Béhem planu zaméteného na psychické problémy je nadéle nutné sledovat i fyzické
problémy, které se neustale méni a ovliviiuji tim i psychicky stav at uz pozitivné nebo
negativné a méli bychom je stale aktivné fesit (Quittner, 2014, s. 1093). PHQ-9 a GAD-7 lze
pouzit jak ke screeningu symptomt psychickych problémi, tak k posouzeni a monitorovani

1écebné odpovédi a adekvatnosti 1é¢ebného planu (Abbott et al., 2019, s. 302).
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3 PECE O DYCHACI CESTY U PACIENTU SCF
V PALIATIVNI PECI

Péce a hygiena dychacich cest u pacienttl s CF je nezbytné nutna. Hlavnimi vlivy péce
o dychaci cesty jsou naptiklad zmirnéni tvorby sputa a odstranéni bronchidlni sekrece,
zlepSeni plicnich funkci, zlepSeni vymény krevnich plynli, zmirnéni pocitd dusnosti
a zklidnéni neustalého kasle (Zurkova, Sti¢kova, 2012, s. 254). Nedodrzovani hygieny vede
ke zvySovani viskozity hlenu, blokaci dychacich cest a tvorbé idealniho prostfedi pro
proliferaci  bakterii v dychacich cestach, zejména pro Pseudomonas aeruginosa,
Staphylococcus aureus nebo Aspergillus fumigatus. To vede ke chronické infekci dychacich
cest, tim k poSkozeni plic se ztratou elasticity a kapacity s moznosti nasledné smrti, jejiz
ptic¢innou je plicni insuficience, coz je spolu s infekci nejcastéjsi pricina umrti pacienti s CF
(Moura et al., 2019, s. 92). Chaudary a Balasa (2021, s. 1513-1514) uvadi, ze obvyklé
fyziologické sekrece v dychacich cestach se tvotfi méné nez 10 ml denné a ma antibakterialni
a ochranné vlastnosti. Pfi nadmérmé produkci hlenu, dochédzi ke ztraté jeho ochrannych
ucinkl. Aby tomu bylo pfechazeno, pruimérné¢ by se pacienti s CF méli vénovat uvolnéni
dychacich cest alespoil sto minut denné€. Za tim ucelem bylo vyvinuto nékolik mechanickych
zafizeni a dechovych technik k péci a ¢isténi dychacich cest, ty jsou specidlné ptizplisobeny
potiebam pacienta s CF, aby podpofili prichodnost dychacich cest. Intervence vedouci
k ¢isténi dychacich cest jsou nedilnou soucasti kurativni i paliativni péce. Tiemi hlavnimi cili
vytvofenych intervenci je podpora vykaslavani, zvySeni mukociliarniho clearance, vedeni
sekreti do hornich cest dychacich a v neposledni fad¢ zlepSeni ucinnosti kasle (Arcuri et al.,
2016, s. 2).

Autogenni drendz, aktivni cyklus dechovych technik, respiracni fyzioterapie, masky
s pozitivnim hrudnim pfetlakem (dale jen PEP), Flutter (oscilacni dechova pomtcka),
Acapella (vibra¢ni dechova pomiicka) to jsou techniky, které 1ze vyuzit k uvolnéni dychacich
cest. Ve Spojenych statech americkych se ¢asto vyuZzivaji vysokofrekvencni oscila¢ni zatizeni
hrudni stény (Cohen-Cymberknoh et al., 2011, s. 1463). K podpofe a zkvalitnéni ¢iSténi
dychacich cest se vyuziva 1 farmakoterapie, zejména z lékovych skupin bronchodilatancii,
mukolytik, expektorancii a anticholinergik. Mechanickému odstranéni hlenu, ¢asto prfedchazi
dilatace dychacich cest, pravé pomoci kratkodobé a dlouhodob¢ pisobicimi bronchodilatatory
a inhala¢nimi steroidy, které oteviraji dychaci cesty pro jejich optimalni prichodnost. Dalsi
neopomenutelnou soucasti je i inhala¢ni terapie, ktera je pacientim s CF v paliativni péci

ptinosna diky zvlh¢ovani sliznic a zaroven se inhalace vyuziva i k podavani farmak piimo do
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dychacich cest, a to zejména antibiotika a jiz zmifiované bronchodilatancia a léky z fady
podporujici expektoraci (Chaudary, Balasa, 2021, s. 1514). OvSem tohle jsou vétSinou
techniky, které pacient zvladne po dobu, kdy ma alespon trochu fyzické sily, energie a netrpi
nesnesitelnou bolesti. V piipad¢ pokrocilé faze termindlniho stavu a neschopnosti pacienta
provadét nékterou z technik k uvolnéni dychacich cest je indikovano mechanické odsavani
hlenu. Odsavani musi byt provadéno velmi opatrné, jelikoz se jedna o bolestivy vykon, navic
by tento vykon mél provadét proSkoleny odbornik a tim je zejména vSeobecna sestra (Moura
et al., 2019, s. 91). Respiracni sekrece a respira¢ni tisenn maji negativni dopad na pacienty
v paliativni péci. Nasledujici piehledova studie se zabyva praveé tim, které intervence
se pouzivaji ke kontrole respiracni sekrece s chronickym onemocnénim se Spatnou prognézou
a zéroven, ktera metoda je nejvhodnéjsi pro pacienty v paliativni péci. Metoda vhodna pro
pacienty s reverzibilnimi stavy totiZ nemusi byt vhodna pro pacienty s respira¢nimi obtiZzemi
Vv paliativni péci. Byly srovnavany intervence, které zahrnovaly manudlné¢ asistovany kasel,
trénink vydechovych svalli, mechanickou insuflaci a exsuflaci, fyzioterapii hrudniku,
mechanické odsavani sekretu, elektrickou stimulaci bfiSnich svali, pozitivni expiracni tlakové
masky, perkusni ventilaci, vysokofrekvenéni oscilaci hrudni stény a nebulizace
fyziologického roztoku. V zavéru bylo zjiSténo, Ze k feSeni respiracni sekrece je nejslibnéjsi
terapii manualn¢ asistovany kasel. U pacientdt s CF v paliativni pé¢i zlepSuji sekreci
i subjektivni pocit tisn€ na hrudi hlavné masky PEP spolu s nebulizaci fyziologického roztoku
ve srovnani pouze s nebulizaci fyziologického roztoku. Ulevu pfinesla i hrudni fyzioterapie,
ktera je nejCastéji pouzivanou terapii ovSem byla ve studiich pfitomna spi$ jako kontrolni
a uvolnujici terapii (Arcuri et al., 2016, s. 1-11).

Fyzioterapie doprovazi pacienty po celou dobu v paliativni péci, a i vV pé¢i na
konci Zivota. Cilem fyzioterapie v paliativni péci je zaméfit se na pohodli a zachovani
dastojnosti, které jsou pfizpisobené cilim a hodnotdm kazdého pacienta. Minimalizace
dechové a celkoveé fyzické zatéze pacienta je v paliativni pé¢i dalsim dulezitym faktorem.
Proto néktefi pacienti pozadaji k ¢iSténi dychacich cest pomoc vSeobecné sestry nebo
pecovatele, naptiklad k technikam perkuse nebo komprese hrudniku. Néktefi pacienti naopak
cht&ji pokracovat ve stejnych technikach ¢isténi dychacich cest, které jiz znaji a je chtéji
provadét sami nebo pod odbornym dohledem (Button et al., 2016, s. 82). Autogenni  drenaz
je fyzicky nenaro¢na technika k podpote uvolnéni dychacich cest, kdy se sekrece dostane
z perifernich ¢asti do centrdlnich casti dychacich cest. Jde o vysoce uUc¢innou techniku
fungujici na principu védomé fizen¢ho dychéani. Zahrnuje tfi dechové cviceni, kdy prvni

dechové cviceni slouzi k uvolnéni hlenu z periferii a samotny dech je soustiedén na plicni
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baze. Druhé dechové cvieni je zaméfeno na dychani v nizkych a stfednich polohach
dychacich cest za Gcelem shromazd’ovani sekretu. Pti posledni fazi tzv. evakuacni dochézi
k samotnému postupu sekretu do centralnich dychacich cest. Pacient toho dosahne tim, Ze
provede hluboky nadech, nasledovné na n€kolik sekund zadrzi dech, po zadrzeni dechu dojde
k vytvofeni malého objemu plic, poté provede kratky nadech a vydech, aby zlstal nizky
objem plic. Tento manévr pacient opakuje do té doby, dokud pii vydechu neciti chvéni na
hrudi a nedojde k expektoraci. (Chaudary, Balasa, 2021, s. 2515). Soucasti autogenni drenaze
muze byt 1 Huffing, coz je technika usilovného vydechu s naslednym kontrolovanych
dychanim. Né&kdy se pouzivd termin: technika nuceného vydechu. Pacientim s CF
je doporuceno tuto techniku vyuzivat misto kasle, protoze je vice efektivni a méné
vycCerpavajici nez samotny kasel, ze kterého vétsinou propukne zachvatovity kasel (Rodriguez
Hortal et al., 2017, s. 422). Kasel ma na odstranéni hlenu pozitivni vliv, ale v pfipadé
urputného kasle, ktery je charakteristicky pro CF vede ke kolapsu dychacich cest a ma
kontraproduktivni u¢inek na vykaslavani (Chaudary, Balasa, 2021, s. 1513). Pii méné aktivni
ucasti pacienta se vyuziva pro uvolnéni dychacich cest posturdlni drendz a poklepové nebo
vibra¢ni masdze (Spinou, 2018, s. 40). Posturalni dren4z neboli polohova drendz je technika
zalozena na zaujeti riznych poloh téla, kdy se uvoliuje sekret z riznych Casti dolnich cest
dychacich na zakladé vyuziti gravitace. Nej€astéji je pacient v sed¢, V leze na zadech, na bfise
nebo na boku. Uginky autogenni a posturalni drenaze jsou shodné (Chaudry, Balasa, 2021, s.
1514). Dalsimi technikami, které se vyuzivaji u pacientd CF, ktefi nemaji dostatek fyzické
sily jsou techniky s oscilaci a vibraci.

Terapie oscilacemi nebo vibracemi je zalozena na pusobeni zvySeni mukociliarni
funkce, ktera mobilizuje sekrety z perifernich dychacich cest a méni jejich smér proudéni.
Jsou zndmé dva zplsoby oscilacni metody, prvni z nich je vibracni vesta, ktera funguje
na principu vysokofrekvenéni oscilace hrudni stény a druhou metodou je perkusivni ventilace.
Pacient si nasadi vestu a ta se nafukuje do té doby, dokud jemné nestlacuje hrudnik. Zapnuty
piistroj nafukuje a vyfukuje vestu v urcité frekvenci, kterd vytvari vibrace, ty se prenasi do
dychacich cest a plisobi na smér proudéni hlenu. Omezujicim faktorem pii vyuziti této
techniky je nutna pfitomnost oSetfovatele nebo jiné druhé osoby, ktera obsluhuje pfistroj.
Perkusivni ventilace ma trochu lepsi vysledky nez vibracni vesta, ale podminkou k pouziti je,
Ze ma pacient zavedenou endotrachealni kanylu nebo tracheostomii, coz se v paliativni péci
CF nevyuziva. V piipadé¢ neinvazivniho vstupu se vyuziva kyslikova oblicejova maska.
Perkusivni ventilace tedy funguje na pravidelném opakujicim se impulsivnim vtlacenim

vzduchu piimo do dychacich cest, ktery tam nasledovné osciluje a vibruje, tim dochazi

24



K uvolnéni sputa (Arcuri et al., 2016, s. 7). Dalsi hojné vyuzivanou technikou jsou dechové
pomtcky, které fungujici na principu pozitivniho vydechového pretlaku. Tyto pomiicky byly
vyvinuty zejména pro pacienty S CF. Cilem PEP pomticek je redukce kolapsu dychacich cest
pii expiriu, toho je dosazeno fyziologickym otevienim kolaterdlni ventilace. Dale napoméaha
pfi odstranéni bronchialniho sekretu, ktery se pfi zhorSovani stavu CF a bronchiektazii
zachycuje v perifernich dychacich cestach a je zhorSena jeho expektorace. V Ceské republice
se vyuziva hlavné¢ PEP s nizkym tlakem, oscilujici PEP a u nas méné¢ vyuzivany je PEP
svysokym tlakem (Zurkova, Skiickova, 2012, s. 251-252). Kazdodenni rutinni péce
je Casove, psychicky i fyzicky narocna a vycCerpavajici. Samoziejmé zalezi na zdravotnim
stavu pacienta a jeho ptani, kazdy pacient si zaslouzi individudlni pfistup a pochopeni.
Aby se predeslo nepfijemnym bolestem zplsobenym pravé provadénim technik k uvolnéni
dychacich cest je vhodné pacientovi podat analgetika dle ordinace. Ukolem vieobecné sestry
je zjistit, jak se pacient citi a zda medikaci vyzaduje nebo ne, zaroven by jejim tkolem mélo
byt posouzeni pacienta na zékladé¢ fyzikalniho vySetieni (pohled, poslech) kontroly
fyziologickych funkci, a to zejména saturaci. Pokud je pacient desaturovdn a prokazuje
vyznamnou du$nost, mlze byt pouze fyzioterapie a techniky k uvolnéni dychacich cest
kontraproduktivni. Navic jsou tito pacienti S CF zna¢né€ unaveni a nemaji dostatek fyzické
sily. Bylo prokazano, Ze kombinace nefarmakologicka terapie a farmakologické intervence,
zlepSuji stav chronické progredujici dusnosti, spolu se stavem uzkosti zplsobenou praveé
duSnosti. Jako nejvice u¢inné léky na zvladani duSnosti a zaroven ovliviiyjici i bolest jsou
Morfin a Fentanyl, v obou pfipadech se jedna o opiaty. Mohou byt podavany cestou
intravendzni, intramuskularni, transdermalni, subkutanni, oralni i1 inhala¢ni. Je dokazano, ze
intravenozni podavani morfinu v davce niz$i nez Smg/ h je dostacujici ke zmirnéni dusnosti

u vice nez 50 % lidi s CF (Jaiswal et al., 2017, str. 348).
Podpora respiracni nedostatec¢nosti

Pti respiracni nedostatecnosti v paliativni péci CF jsou ve vétSiné€ piipadii indikovany
neinvazivni metody, typu bézné oxygenoterapie, neinvazivni ventilace a vysokopriutoka
oxygenoterapie pomoci specialni nosni kanyly (Davies, 2020, s. 1305). Existuje jen malo
dikazii pro hodnoceni hodnoty vysokého pratoku kysliku nebo neinvazivni ventilace (déle jen
NIV) u akutniho respira¢niho selhdni u CF v paliativni péci. Endotrachedlni intubace pro
mechanickou ventilaci vSak vede k imobilité, ztraté daviciho reflexu, sedaci a mnoha
sekundarnim komplikacim, které 1ze potencialné¢ zmirnit méné invazivni podporou. Vysoky

prutok kysliku a NIV jsou proveditelné a dobte tolerované (Kapnadak et al., 2020, s. 348).
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NIV je jakdkoliv mechanicka podpora plic bez invazivniho vstupu do téla. Vyuziva se pro
ulevu od symptoml, zejména dusnosti, pomoc pfi odstranéni sekretii z plic a slouzi také jako
pomiicka pfi fyzioterapii hrudniku (Sands et al., 2011, s. 39). Nicméné nékteré studie uvadi,
ze NIV se také vyuziva pii akutnim respiracnim selhani CF a jeho hlavnimi ucinky jsou
uvolnéni dychacich svali, snizeni dechové namahy, zlepSeni alveolarni ventilace a vymény
plynd, pokles dusnosti a zlepSeni tolerance cviceni (Prell et al., 2019, s. 1-2). Déle snizuje
dechovou frekvenci, zvySuje dechovy objem, snizuje transdiasragmatické tlaky a zlepSuje
okysli¢eni se snizenim hyperkapnie (Moran et al., 2013, s. 12). | v paliativni pé¢i je mozné
provést intubaci, ovsem vSechno zalezi na v€asném zavedeni paliativni péce a diskusi o tom,
zda pacient bude chtit podstoupit invazivni plicni ventilaci v ptipadé€, Ze to bude potieba nebo
naopak jeho podminkou muze byt, Ze v paliativni péci nechce byt intubovan, ale mohou byt
vyuzity jiné neinvazivni opatieni, ke zmirnéni potizi akutniho respiracniho selhani a zejména
dusnosti (Davies, 2020, s. 1307). NIV je méné traumatickd, ma nizsi riziko komplikaci
VvV podobé¢ infekei, protoze nedochazi k poruseni integrity kize ani k zavedeni ciziho télesa
do téla ve srovnani s invazivni plicni ventilaci. Dale NIV umoziiuje pacientovi jist, pohybovat
se a komunikovat, to také zlepSuje pohodli a neni nutna sedace pacienta (Prell et al., 2019, s.
1). Podle Oliviera a Medeiros mtize NIV, také poskytnout pacientovi vice Casu travit
s rodinami, coz jim ¢asto umoziuje rozloucit se. A to i diky tomu, ze jsou pacienti pti védomi
a neni nutna sedace, jak je jiz vySe uvedeno (Olivier, Madeiros, 2020, s. 4).

Poskytovani ventilace je moZné pomoci nosni masky, oronasdlni masky nebo
celoobli¢ejové masky. Nejvice pohodlna a vhodna pro dlouhodobé pouZzivani je nosni maska,
ovSem problém muze nastat u patologii nosu nebo kdyz dochazi k uniku kysliku usty. Zbylé
dvé masky tvofi komunikacni bariéru a omezuji piijem stravy. Celooblicejovda maska
se vyuziva jen kratkodob& ptfi akutnim stavu. Bohuzel 1 NIV miZe zplsobit nezadouci
komplikace. Pti dlouhodobém pouzivanim NIV se mohou vytvofit kozni erytémy, otlaky,
viedy az dekubity obliceje a celkové nepohodli, které je zplisobeno maskou. Aby se zamezilo
témto komplikacim, je diilezité preventivni opatieni napiiklad zménami typu masek, ¢asované
povoleni popruhd, uvolnéni tésnosti a pouziti ochrannych filmd pod popruhy (Prell et al.,
2019, s. 7). Neinvazivni ventilace dodava vysokopritokovy kyslik s nizkou vlhkosti, coz
muZze zpiusobovat vysouseni a pietizeni kapacity sliznic hornich dychacich cest, coz je dalsi
nezadouci komplikaci. VysuSeni sliznic je jedna z obav pacientli, ktefi vyuzivaji NIV, aby
ktomu nedochazelo je dulezitou podminkou, podavat zvlhéeny a ohtaty vzduch.
Za kontraindikace NIV povazujeme piipady, oblicejovych deformit, koznich 1ézi na obliceji,

které¢ by mohli branit pohodlnému nasazeni a taky snizovat ¢innost kviili nedokonalé té€snosti
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nebo kdyz pacient upadne do bezvédomi v téchto ptipadech se NIV v paliativni péci CF
neporucuje vyuzivat (Olivier, Madeiros, 2020, s. 4). Dalsi kontraindikaci mize byt, riziko
bronchoaspirace napiiklad pfi zvraceni, hemoptyze nebo gastrointestinalnim krvaceni. Mimo
jiné 1 mechanické problémy, jako obstrukce hornich dychacich cest, popaleniny a nedavné
operace obli¢eje, hornich dychacich cest a gastroezofagealni chirurgie. Dalsi absolutni
kontraindikaci je nedrénovany pneumotorax nebo nekontrolovatelna hemodynamicka
nestabilita. Relativni kontraindikaci je hyperkapnické koéma, hojnd sekrece a uzkost
z ventilace. Ovsem 1 pii téchto kontraindikacich je rozhodnuti o NIV individudlni u kazdého
CF pacienta (Prell et al., 2019, s. 5).

Autofi vyzkumné studie se zabyvali, tim, jak NIV ovliviiuje odstranéni sputa jako
podpora ke klasickym technikam k proc¢isténi dychacich cest ve srovnani s technikami bez
podpory NIV dva po sobé jdouci dny. Cilem prace bylo zjistit kterd technika bude G¢inné;si.
Studie se zucastnilo 14 pacienti s CF v paliativni péci, 6 znich vyuZzivalo techniku
pozitivniho vydechového tlaku, dalSich 5 provadélo autogenni drendz, 2 provadéli techniku
s vyuzitim oscilacnich pfistroji flutter nebo acapella a pouze jeden provadél aktivni cyklus
dechovych technik. 7 pacientti provadélo své obvyklé techniky s podporou NIV, pro dalSich 7
pacientil se nic neménilo a provadeli techniky bez jakékoliv mechanické podpory. U kazdého
pacienta se po kazdém cviceni, které probihalo dvakrat denné, a to rano a odpoledne,
hodnotila hmotnost sputa. To znamena, Ze se méfilo clearence sputa bezprostfedné po rannim
a odpolednim sezeni, nasledn¢ tficet minut po obou sezenich a v neposledni fadé i celkové
odstranéni sputa za 24 hodin. Pfedpokladem bylo, Ze s podporou NIV vzroste clearance sputa,
ale nestalo se tomu, tak. Rozdily se liSily pouze v rozmezi 0,1 - 4 % s tim, Ze vSech piipadech
byla vétsi ucinnost clearance bez vyuziti NIV. U posledni denni kontroly se vysledek lisil
pouze o 0,9 %. OvSem v piipadé podpory NIV byl u pacientll zaznamenam vzrist saturace
v pruméru 97 % SpO2, zatimco u pacientll bez podpory se saturace pohybovala v priméru 94
% Sp0O2. Ve vyhodnoceni pohodli pii provadéni technik k uvolnéni sekrece, byla spokojené;jsi
skupina, vyuZzivajici podporu NIV, ktera byla dobfe tolerovana. Studie ukéazala, ze technika
¢isténi dychacich cest je v obou pfipadech ucinnd. Autofi se ovSem na tuto problematiku
chtéji jesté zaméfit s ucasti vice respondentll a v delSim casovém rozmezi (Stanfor et al.,
2019, s. 1-6).

Pouzivani invazivni mechanické plicni ventilace (dale jen IMV) na konci Zivota
pacienta s CF znacn¢ klesa. Bylo zjisténo, ze u pacientti s akutni respiracnim selhanim CF
se pii potiebé intubace na IMV nic nezlepsilo, nebyla G¢inné a pravdépodobnym nasledkem

bylo umrti na ventilatoru. Tudiz byla indikace intenzivni péce a IMV u pacienta s CF, byla
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pfehodnocena. U pacienti s reverzibilnim akutnim respiratnim selhdnim, zpisobenym
napiiklad hemoptyzou, pneumotoraxem nebo anafylaktickou reakci na antibiotika, byla
indikace IMV vhodna a uc¢inna. IMV muze byt také vhodna pro pacienta s CF, ktery ¢eka na
transplantaci, ovS§em musi byt zvazen Cas a pravdépodobnost transplantace, protoze se ¢ekaci
doby v riznych zemich 1isi a mohlo by dojit k pfili§ dlouhému pfipojeni na IMV s rizikem
dalsich komplikaci (Sands, 2011, s. 43). V rozporu s timto tvrzenim je doporuceni od CFF,
kdy doporucuji u pacienti s CF s akutnim respira¢nim selhdnim v paliativni péci, které
vyzaduje invazivni mechanickou podporu, zvazit Casné zavedené tracheostomie. OvSem pod
tou podminkou, Ze toto feSeni zlstava v souladu s cili péce a prani pacienta (Kapnadak et al.,

2020, . 349).

3.1 Vyznam a limitace dohledanych poznatku

Bakalafsk4 prace se zabyva paliativni péci o pacienty s CF. Prace se zaméfuje na
kvalitu zivota a péc¢i o dychaci cesty v paliativni péci u pacientl s CF. Pfinosem mize byt pro
studenty a absolventy oSetfovatelskych obord, nebo pro vSeobecné sestry, které se v praxi
mohou s témito pacienty setkavat. Zjisténé informace by vSeobecné sestry mohli vyuzit
K poskytovani kvalitni paliativni péce pacientiim a jejich rodinam a tim ovlivnit kvalitu jejich
Zivota. Mimo jiné by informace mohli byt vhodné i pro vedouci zdravotnické pozice, ke
zprostiedkovani a rozSifeni povédomi a vzdélani o zatim ne moc roz$ifené specializované
paliativni CF péce. Tato prace také miize slouzit jako podklad pro dal§i vyzkum zabyvajici
se touto oblasti, zejména v Ceské republice. V piehledové bakalaiské praci bylo vyuzito
celkem 43 ¢lankt. Vyhledané ¢lanky byly napsany v anglickém a ¢eském jazyce. Vyznamnou
limitaci je nedostatek c¢lank a vyzkumnych studii zabyvajici se paliativni péci
s onemocnénim CF, které by byli provedené v Ceské republice. Dalsi limitaci je nedostatek
clankti zabyvajici se péci o dychaci cesty vyhradné v paliativni péci s CF. Tato by prace

mohla slouZit jako podnét pro dalsi vyzkum v této oblasti zejména v Ceské republice.

Vyzkumné studie, které byly popsany v této bakalarské praci, zminuji vyznamny
pfinos brzké implementace paliativni péce pacientlim s CF ke kurativni péci. Také zmifluji to,
Ze tato implementace v praxi zatim neni moc bézna. To plyne znizké informovanosti
zdravotnikii. Cilem vyzkumnych studii je zvySit povédomi pravé o zavedeni specializované
paliativni CF péce. Informace z téchto vyzkumnych studii jsou piinosné pro dalsi planovani
a zvySeni informovanosti zdravotnikli v oblasti paliativni péce. Vyzkumna studiem autorti

Trandel et al., (2020) se zabyva tim, kolik zdravotniki S pacienty vibec o paliativni péci
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mluvi a zaroven se zajimaji jaky pocit z toho pacienti s CF maji, zda jim to je nepfijemné
nebo to berou jako béznou soucast. Pomérnou limitaci této studie je vybér respondentti online,
tudiz mohou byt nékteré informace irelevantni. Také vyzkumna studie autord Dhingra et al.,
(2020) podléha ur¢itym limitacim z divodu vytvoifeného nového méficiho nastroje, ktery byl
slozen z dal$ich méficich nastroju a nebyl validovan. I tak je vysledek studie dle mého nazoru
dilezity a ptinosny, protoze poukazuje na fakt, ze diky kontrolnimu vyhodnoceni psychického
stavu méficim nastrojem na meésicni bazi, mize dochdzet k casnému posouzeni, feSeni
problému a piedchazeni zhorSeni psychického stavu. U vyzkumné studie autoru Staford et al.,
(2019) je limitaci maly vzorek respondent a velmi kratké casové obdobi sbéru dat,
coz je fakt, na ktery upozornuji i autofi. Je vhodné provést dalsi vyzkumnou studii s vyuzitim
vétSitho vzorku poctu respondentl, ktery zahrnuje vice pacientd v paliativni péci CF a
Vv del$im ¢asovém rozmezi sbéru dat, aby vysledky byly vice validni. BohuZzel nebyl dohledan
dostatek validnich informaci a studii zabyvajici se srovnanim a G¢innosti technik ¢isténi

dychacich cest pacienti S CF v paliativni péci.

Zaujalo mé, kolik je jednotlivych meéficich néstrojti, které se zabyvaji hodnocenim
kvality zivota a celkovym psychickym stavem, které se vyuzivaji v paliativni pé¢i u pacientd
s CF. Myslim, Ze by nebylo Spatné, zjistit ktery ze zminénych méficich nastroji je nejvice
relevantni a pfinosny pravé pro pacienty s CF v paliativni péci. Dale bych se vice zajimala
a informovala o spravnych krocich vedoucich k ¢asné implementaci specializované paliativni

péce CF.
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ZAVER

Geneticky podminéné onemocnéni CF je velice nepiedvidatelné a nikdy neni zcela
jasna progndza. Vysokym piinosem pro pacienty s CF je paliativni péce, kterd by méla byt
implementovana V co nejcasnéjSi fazi onemocnéni, soubézn¢ s kurativni terapii. Soucasti
paliativni péce je I péCe o dychaci cesty, kviili nadmérné tvorb¢é hlenu a nasledné obstrukci
dychacich cest, coz je jeden ze stézejnich problému. Cilem této predlozené bakalaiské prace,
bylo sumarizovat aktualné dohledané poznatky o paliativni péc¢i u pacientt s CF.

Prvni dil¢im cilem bylo sumarizovat aktudlné dohledané poznatky o kvalité zivota
a paliativni pé¢i u pacientl s cystickou fibrozou. Cysticka fibroza je nevyléditelné
onemocnéni, ale diky neustalému vyvoji 1é€by se pacienti s cystickou fibrozou v priaméru
dozivaji az padesati let. Po cely jejich zivot je ovlivnéna kvalita jejich Zzivota.
Zatéz je zpusobena hlavné narocnou 1écbou, dodrzovanim lécebného rezimu, sekundarnimi
diagndézami a nepfijemnymi ptiznaky zejména témi respiraénimi. EXistuje nékolik méticich
nastroju hodnoticich kvalitu Zivota u pacienti s cystickou fibrézou. Jsou méfici nastroje, které
se zamé&fuji zejména na posouzeni psychického, fyzického a socialniho stavu a jejich vliv
na kvalitu zivota pacienti CF v paliativni péci. Dal§i méfici nastroje jsou zaméfeny pouze na
dusevni zdravi, zejména na ptiznaky deprese a uzkosti. Pravé zavedeni a rozsifeni
specializované paliativni CF péce ke kurativni péci vede ke zvySeni kvality Zivota, ujasnéni
priorit a cili nasledné péce. Dilci cil byl splnén.

Druhym dil¢im cilem bylo sumarizovat aktudln¢ dohledané poznatky o péci a hygiené
o dychaci cesty v paliativni péci u pacienti s CF. Pacienti s CF jsou ohroZeni respira¢ni
insuficienci, Castymi zanéty dychacich cest a respira¢nim selhanim. To vede ke snizeni funkce
plic. Proto je dilezité, aby i v paliativni pé¢i dodrzovali rezimova opatieni a tim je mimo jiné
I kazdodenni provadéni technik vedouci k uvolnéni dychacich cest. Pii pfipadném zhorSeni
stavu je mozné vyuzit neinvazivni 1 invazivni mechanickou plicni ventilaci. Sezndmeni
se S moznostmi respiracni podpory a rozhodnuti, zda by tuto moznost pacient S CF chtél
je PEP, ktery funguje na principu pozitivniho vydechového pretlaku, tim dochéazi ke snizeni
rizika respiraéniho kolapsu, a navic je vyuZivan jako pomicka k odstranéni bronchidlniho

sekretu. Cil byl splnén.

Dohledané poznatky v této bakalatské praci by mohli byt pfinosem pro vSeobecné
sestry, které se setkaji s pacienty CF a pro pacienty samotné. Ziskat povédomi o pozitivech

specializované paliativni CF péci, by mohlo vést ke profesionalngjsi edukaci pacienti CF
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a k samotnému poskytovani paliativni CF péce. Prace by mohla byt i zdrojem informaci pro
rodiny a pecovatele, ktefi maji v blizkosti nemocného s CF a o nemoci zatim nemaji zadné
informace. Vysledky z pouzitych studii mohou byt vyuzit pro dalsi zpracovani v§eobecnymi
sestrami nebo vyzkumnymi pracovniky zejména ze zdravotnickych obori s motivaci

vytvofeni vlastniho vyzkumu.
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