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Abstrakt

Tato diplomova prace se zabyva problematikou pohybovych aktivit u déti s cystickou
fibr6zou, moznym efektem na klinicky stav téchto pacientli, moZnostmi preskripce
fyzické zatéze na zaklad¢ klinického stavu osoby s cystickou fibrézou a objektivizaci
zmén vyvolanych pohybovym programem. V teoretické casti prace piindsi souhrn
poznatkli o cystické fibroze, soucCasnych ptistupech 1écby a fyzické zatézi v kontextu
progndzy stavu pacientl s cystickou fibrézou. V praktické ¢asti bylo provedeno meéteni
na nekolika probandech, ktefi byli ochotni absolvovat domaci pohybovy program. Déle
byl vypracovan kratky prizkumny dotaznik zaméfeny na vztah déti s cystickou fibrozou
k fyzické zatézi.

Metodika: Sledovali jsme vyvoj hodnot maximalni spotfeby kysliku VO,max,
jednovtefinové vitalni kapacity FEVI1, usilovné vitalni kapacity FVC a vysledka
jednominutového testu ze sedu do stoje 1-MSTST pifed a po 12tydenni pohybové
intervenci. Do pohybového programu byly zatfazeny déti s potvrzenou diagnézou CF,
star$i 10 let, s hodnotou FEV1 vyS$s§i nez 60% nalezité hodnoty a bez zndmek akutni
exacerbace. Probandi absolvovali vstupni a vystupni vySetfeni, obé vySetfeni sestdvala
ze spirometrického a spiroergometrického vysetieni na Klinice télovychovného
I1ékatstvi Fakultni nemocnice v Motole, a dale z I-MSTS testu. Soucasti obou vySetieni
byl i nestandardizovany dotaznik, ktery byl zaloZen na Cystic Fibrosis Questionnaire-
Revised.

Vysledky: Bylo provedeno celkem 13 vySetfeni, 7 probandi absolvovalo vstupni
vySetfeni, 6 probandli absolvovalo i vystupni vySetfeni. Vysledky vySetieni téchto
6 probandli byly pouzZity ke statistickému zhodnoceni. Primérna adherence
k pohybovému programu byla 61,63 %. Hodnota VO.max pramérné vzrostla o 3,77 %,
hodnota FEV1 poklesla v priméru o 6,01 %, hodnota FVC primérné& poklesla o 1,79 %.
Vysledky 1-MSTST primémé vzrostly o 7,64 %. Zmény ani v jednom piipadé

nedosahly statistické vyznamnosti.



Zaver: V ramci prace byl prezentovan mozny domaci pohybovy program pro déti
s cystickou fibrozou. Efekt tohoto programu byl objektivizovan pomoci hodnot
VO,max, FEV1, FVC a 1-MSTST. Zadna z hodnot nevykazovala zménu, kterd by
dosahovala statistické vyznamnosti. Tato pohybova intervence nevyvolala klinicky

vyznamnou zménu vytrvalostni zdatnosti, ani plicnich funkeci.
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Abstract

This diploma thesis takes interest in the issue of physical activities of children with
cystic fibrosis, in possible impacts of such activities on clinical condition, in options of
prescription of physical activities based on the actual clinical state of a person with
cystic fibrosis, and in options of objectification of changes induced by an exercise
programme. The theoretic part of this thesis summarizes the current findings about
cystic fibrosis, therapy and physical activities in the context of prognosis of patients
with cystic fibrosis. In experimental part, we performed examinations on few
participants, who were willing to perform a home-based exercise programme. Also, we
made a short exploratory questionnaire focused on the attitude of children with cystic
fibrosis towards physical exercises.

Methodology: We observed the evolution of maximal oxygen uptake VO,max, forced
expiratory volume in 1 second (FEV1), forced vital capacity (FVC) and of the scores of
I-minute sit-to-stand test (1-MSTST). All the measurements were performed before and
after 12-weeks long exercise intervention. The inclusion criteria were diagnosis of
cystic fibrosis, age over 10 years, FEV1 over 60 % predicted and no present signs of an
acute exacerbation. Participants were assessed by spirometry examination,
cardiopulmonary exercise testing and 1-MSTST, that took place in the Department of
Sports Medicine of Motol University Hospital. We also used a non-standardized
questionnaire based on the Cystic Fibrosis Questionnaire-Revised.

Results: We performed 13 examinations in total, 6 participants attended both planned
examinations. Results of these 6 participants were used for statistical analysis. The
average adherence to exercise training was 61,63 %. VO2max increased on an average
by 3,77 %, FEV1 decreased on an average by 6,01 %, FVC decreased on an average by
1,79 %. The score of 1-MSTST increased on an average by 7,64 %. None of these

changes were statistically significant.



Conclusion: In this thesis, we presented a possible home-based exercise programme for
children with cystic fibrosis. The effects of this intervention were objectified by values
of VOmax, FEV1, FVC and 1-MSTST. None of these values showed statistically
significant changes. This exercise intervention did not cause any relevant changes of the

aerobic exercise capacity or lung function values.
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UvVOoD

Cysticka fibréza (CF) je chronické dédicné onemocnéni multisystémového
charakteru. Toto onemocnéni je typické pro bélosskou populaci. Na prvni pohled
nejmarkantnéjsi je postizeni respiracniho systému, coz také tvori zaklad morbidity této,
v zédkladu genetické, poruchy. Mezi nejCastéj$i priznaky patii retence bronchidlniho
sekretu a progresivni poSkozeni plic (Gruet et al., 2013). Klinicky stav zhorSuji 1 dalsi
faktory tohoto onemocnéni.

Soucasna lécba CF sestava zpeclivé hygieny dychacich cest, z inhalaci
a z podavani vysoce ucinnych 1é¢iv, které ptimo moduluji pfic¢iny projevlii onemocnéni.
Toto umoznilo vyznamné prodlouzeni zivota pacienti s CF (Shei et al., 2019). Stale se
vSak jednéd o onemocnéni nevylécitelné (Backstrom-Eriksson et al., 2016).

Tolerance fyzické zatéZe je jiz u déti s CF snizena z rGznych pficin (West et
al., 2019). Stejn¢ jako u zdravych déti, 1 u déti s CF jsou pohybové aktivity nezbytné
nutné (Shei et al., 2019). Navic ma pravidelna zatéz u osob s CF velky terapeuticky
potencial (Rand a Prasad, 2012). Avsak, ptivést osoby k pravidelné a dostatecné fyzické
aktivité¢ neni v soucasnosti problémem jen u osob s CF, ale i u zdravych jedinct
(Burtin, Andrianopoulos a Spruit, 2016). Americkd populace osob s CF v roce 2017
sestavala z vice nez 53 % z osob starSich 18 let a z nich skoro 39,7 % pracovalo na plny
uvazek (Cystic Fibrosis Foundation, 2019). Je tak evidentni, ze i ztéchto divodi
potiebuji osoby s CF disponovat dostatecnymi funkénimi kapacitami a zdatnosti, aby
byli schopni se adekvatné zaopattit a zapojit se do bézného Zivota.

Téma své diplomové prace jsem si vybrala na zakladé svych zkuSenosti s praci
s pacienty s CF a pfimo navazuji na svou bakalafskou praci, kde jsem tématiku
pohybovych aktivit u osob s CF zpracovala teoreticky. Logickym vyusténim tak bylo
navdazat na teoretické poznatky i praktickym piistupem.

Cilem této diplomové prace bylo zjistit, jaké benefity by mohly mit déti s CF
z pravidelné pohybové aktivity, v tomto ptipadé suplované definovanym tréninkovym
planem. V praci jsem se zameéfila na vliv domdciho pohybového tréninku na
vytrvalostni zdatnost a hodnoty plicnich funkci déti s CF. Na zakladé prace s probandy
byl nasledn¢ vytvofen a distribuovan kratky prizkumny dotaznik, ktery mél za cil

zjistit, jaka je vSeobecna inklinace déti s CF k fyzické zatézi a jak ji subjektivné toleruji.
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1 CYSTICKA FIBROZA

Cysticka fibréza je multisystémové onemocnéni, které vznikd na podkladé
autozomaln¢ recesivni dédicnosti. Jednd se o nejcastéjsi onemocnéni tohoto druhu
u kavkazské (bilé) populace (Skalickd, 2018). Zminky o projevech CF (bez ptesného
pojmenovani onemocnéni) se objevovaly v pitevnich zidznamech jiz od konce
16. stoleti. Jist¢é odkazy na CF obsahovala 1 lidova slovesnost, v détskych fikankach
ze Svycarska se hovoii o brzké smrti téch déti, jejichz &ela chutnaji pii polibku slang.
Tyto déti byly v dané dob¢ povazovany za prokleté (Littlewood, 2016).

Na konci 19. stoleti se anglicky pediatr Samuel Jones Gee zabyval podrobnym
studiem déti s raznymi druhy sprue (malabsopcniho syndromu), mezi kterymi se
vyskytovaly jak déti s glutenovou intoleranci, tak déti s obrazem CF. VSechny tyto
stavy byly v tehdejsi dobé fazeny pod celiakalni sprue. Na konci 30. let minulého stoleti
poskytla americkd patolozka Dorothy Hansine Andersen podrobnégjsi popis CF jako
klinické jednotky. Pivodné se zabyvala détmi s celiakii, v pribéhu jeji prace vsak
vyc¢lenila skupinu déti s typickymi histologickymi abnormalitami pankreatu, neonatalni
obstrukci stfeva ¢i pozd€jSimi stievnimi a respiratnimi komplikacemi. Brzy pak byl
popsan 1 familiarni vyskyt onemocnéni a mendelovsky model dédi¢nosti. Vyznamny
americky détsky patolog Sidney Farber pak piinesl jest¢ detailnéjsi popis onemocnéni
a uvedl nazev ,,mukoviscidoza*“ (Littlewood, 2016).

Priilom v diagnostice pfinesla vina veder v New Yorku v 1ét¢ roku 1948, kdy
bylo pro dehydrataci organismu hospitalizovano nékolik déti s CF, coz upoutalo
pozornost lékafe Paula di Saint’Agnese. Tento Iékai poté objevil abnormality
v hladindch iontl v potu téchto déti. Sbér dostate¢ného mnozstvi potu byl ale
problematicky, coz se zménilo vroce 1959 zavedenim pilokarpinové iontoforézy
(Littlewood, 2016). Jiz roku 1946 se profesorka Dagmar BeneSova zajimala o Ceské
détské pacienty s CF (Fila, 2014). V roce 1957 v Clevelandu byl pediatrem Leroyem
Matthewsem navrzen komplexni preventivni terapeuticky program pro déti s CF, ktery
zahrnoval fyzioterapii, pravidelné kontroly, antibiotickou 1é€bu a noc¢ni mlzné stany
(Littlewood, 2016). Roku 1989 byl Francisem Collinsem, Johnem R. Riordanem
a Lap-Chee Tsuim identifikovan gen zodpovédny za projevy CF (Fila, 2014), coz
umoznilo 1épe poodkryt patofyziologii onemocnéni. Béhem posledniho stoleti umoznil

piekotny rozvoj védy pieziti pacientit s CF aZz do dospé&lého veku (Littlewood, 2016).
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1.1 Geneticka a molekularné-biologicka podstata cystické fibrozy

Obraz onemocnéni CF vznikd na zdkladé poruch zplsobenych mutaci genu,
ktery produkuje protein zvany cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
(CFTR). Role tohoto proteinu je transport elektrolyti pifes bunéné membrany
a ovlivilgje tak i pohyb vody. Nejvice se jeho funkce (¢i spiSe dysfunkce) projevuje tam,
kde jsou produkovany sekrety, které potfebuji byt pro svoji spravnou funkci
hydratovany (Boucher, 2016). Biochemicka a genetickd podstata byla odhalena

pozi¢nim klonovanim (Fanen a Sermet-Gaudelus, 2016).

1.1.1 Gen CFTR

Gen pro CFTR protein se nachdzi v oblasti dlouhého raménka sedmého
chromozomu, je sloZzen z 27 exonu a zabira 190 kb DNA. Produktem tohoto genu je
velky integralni membranovy protein, ktery se fadi mezi tzv. ABC transportéry
(adenosinetriphosphate-binding casette). Pro plny obraz onemocnéni CF je tfeba mit
2 defektni kopie genu, jedna se tedy o onemocnéni autozomalné recesivni (Nussbaum et

al., 2016).

1.1.2 Funkce CFTR proteinu

CFTR protein je iontovy kanal exprimovany na apikalnich membranach
epitelovych tkani (Nussbaum et al., 2016). Hraje tudiz vyznamnou roli v procesech
transepitelialniho transportu tekutin a elektrolytt. Je slozen z 1480 aminokyselin. Tyto
tvofi kanal slozeny z 2 transmembranovych segmentl, kazdy segment je sloZen
z 6 helikalnich domén. Protein obsahuje i1 nukleotidy véazajici domény, z nichz jedna je
regulacni. Protoze se jedna o membranovy glykoprotein, tak podléhd zménidm
v endoplazmatickém retikulu buiiky, kde je 60-80 % nedozralych CFTR proteini
degradovéno (Fanen a Sermet-Gaudelus, 2016).

Jednd se o selektivné aniontovy kanal, ktery transportuje nejen chloridové
anionty, ale 1 bikarbonatové a mizZe byt propustny i pro dalsi latky (napf. antioxidant
glutathion). Zaroveit CFTR protein inhibuje aktivitu epitelového sodného kanalu
(epithelial sodium channel, ENaC) a ovliviluje aktivitu dalSich kanalt transportujicich
bikarbonat. Podili se na kontrole vezikuldrniho transportu a obecné na proteostaze

(Fanen a Sermet-Gaudelus, 2016).
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1.1.3 Mutace CFTR genu

Funkéné 1ze mutace CFTR genu rozdélit na 4 skupiny. Prvni skupinou jsou
mutace, které prokazatelné¢ zptisobuji CF. Druhou jsou mutace, které zpisobuji nékterou
CF ptidruzenou chorobu. Treti skupina mutaci ma klinické nésledky neznadmé
a posledni skupinou jsou mutace, jejichz dusledky jsou nejisté a dosud nepotvrzené
(Fanen a Sermet-Gaudelus, 2016). Aktudln¢ je dle databidze znamo 2088 mutaci genu
pro CFTR (CFMDB Statistics, 2020).

Mutace genu pro CFTR protein mohou, stejné jako u mutaci jinych proteind,
narusit syntézu proteinu, jeho stabilitu ¢i funkci. Mutace jsou klasifikovany do 5 az 6
ttid. Podle typu mutace dochézi k: Gplné ¢i ¢astecné absenci proteinu (1. tfida); inhibici
maturace a posttranslacnich uprav proteinu (II. tfida, zahrnuje mutaci F508del); defektu
v regulaci otevirani kandlu (III. tfida); defektu v samotném transporta ionta (IV. tfida);
redukci produkce medidtorové ribonukleové kyseliny (V. tiida); zvySenému
odbouravani proteinu (VI. tfida) (McCarthy et al., 2015). Mutace I. tfidy byvaji spojeny
s vaznym pribéhem onemocnéni (Homola, 2014). Pfikladem mutace III. tfidy je keltska
mutace (Fanen a Sermet-Gaudelus, 2016).

U 66 % populace osob s CF se vyskytuje mutace F508del (c.1521 1523delCTT,
také oznaCovana Phe508del), kterd je nejcetnéjsi v evropské populaci. Dalsi svétove
vyznamnou je mutace G542X (c.1624G>T), kterd se Cetnéji vyskytuje u Spanéclské
populace. Pro anglickou populaci je typickd keltska mutace G551D, zajimava je
i mutace W1282X, ktera se vyskytuje u askenazskych Zid (Fanen a Sermet-Gaudelus,
2016). U Ceskych pacientll se nejvice vyskytuje jiz zminéna mutace F508del, a to
ve vice nez 67 % piipadd; u témét 6 % se vyskytuje slovanskd mutace CFTRdele2,3
(c.54-5940 273+10250del21kb); dale se v Ceské populaci vyskytuji mutace keltska,

fénicka a sttedomotska, kazda ve vice nez 2 % piipada (Fila, 2014).

1.1.4 Epidemiologie CF

Onemocnéni CF se vyskytuje s frekvenci piiblizné 1 na 2500 porodi
v kavkazské populaci, coZz znamend nosi¢stvi mutované alely u 1 na 25 bé&locht.
V jinych etnickych skupindch se vyskytuje podstatné méné: u Afroamerianii
s frekvenci 1:15 000, u asijskych Ameri¢anit dokonce jen s frekvenci 1:31 000 porodi,

velmi sporadicky se vyskytuje i u ptivodnich Ameri¢ant (Nussbaum et al., 2016).
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V CR je prevalence CF 1 na 6330 porodi a nosi¢em je tak kazdy piiblizné 27.
¢lovék (Skalicka, 2018). Radi se tak mezi vzacnd onemocnéni (Rath et al., 2020).
Podobny obraz onemocnéni se vyskytuje i u osob s mutaci genu pro epitelovy sodny

kanal ENaC (Nussbaum et al., 2016).

1.1.5 Diagnostika

Mezi 48. a 72. hodinou po narozeni je ditéti odebrana krev na samopropisovaci
karti¢ku, z této krve je naslednd provadéno vysetfeni 18 v Ceské republice populaéng
vyznamnych dédi¢nych onemocnéni. VySetfeni jsou provadéna dle pokynl
z metodického navodu ministerstva zdravotnictvi (Ministerstvo zdravotnictvi Ceské
republiky, 2016). V ramci tohoto vySetfeni se od roku 2009 provadi i novorozenecky
screening CF (NSCF). NSCF odhaluje onemocnéni jiz v prib&hu prvnich 2 mésict
zivota ditéte, coz umoznuje brzky pocatek 1écby a lepsi progndézu (Skalicka, 2018).
Pro screening CF se provadi vySetfeni imunoreaktivniho trypsinogenu. Vzbuzuje-li toto
vySetieni podezieni na CF, je provedeno molekularné-genetick¢é vySetfeni pro
piedbézné zjisténi pritomnosti populacné vyznamnych mutaci CFTR. Pii1 pozitivité
itohoto testu se provadi potni test pilokarpinovou iontoforézou (Ministerstvo
ze dit¢ ma CF; je-li potni test negativni, pak se pravdépodobné jedna o zdravého nosice
mutace.

Pfi potnim testu se urCuje hladina chloridii v potu. Normou je 10-30 mmol/l
potu, u pacientti s CF presahuji hodnoty 60 mmol/l potu (Skalicka, 2018). Atypické
fenotypy CF mivaji pfi potnim testu hodnoty hrani¢ni a to mezi 40 a 60 mmol/l potu
(Fila, 2014). Pouze asi 2 % pacienti postizenych CF maji potni test v mezich normy,
a to 1 v piipad¢, Ze maji jinak klinické ptiznaky typické pro CF (Nussbaum et al., 2016).

Na screeningovy systém se, bohuzel, nedd plné spoléhat a screeningem muzou
nepozorované projit 1 pacienti s CF. V pfipad€ podezieni je na misté provést potni test
(Skalicka, 2018).

Po provedeni diagndzy je neodkladné zahajen inicidlni edukacni pobyt
ve Fakultni nemocnici (FN) v Motole, dalsi dispenzarizaci zajistuje i FN v Brné&, Plzni,
Hradci Kralové a Olomouci (Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky, 2016). Péce
o pacienty s CF je prace pro multidisciplinarni tym, takovyto tym byl napiiklad

v Australii vytvofen jiz v roce 1989. Piimy kontakt s tymem CF centra je nezbytné
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uskuteCnit co nejdfive i proto, aby se omezila doba, po kterou mohou rodice ziskavat

mylné informace z internetu a podobnych médii (Robinson, 2016).

1.1.6 Klinicky obraz

Obraz CF mize byt znac¢né¢ variabilni a postihuje riiznou mirou zlazy se zevni
a respiracnim traktu (Nussbaum et al., 2016). Ackoliv se jedna o multisystémové
onemocnéni, tak mnozstvi dalSich ptiznaka vyplyva z postizeni téchto dvou organovych
trakti (Skalickd, 2018). ProtoZe celkova korelace zdvazZnosti fenotypu onemocnéni
s CFTR genotypem je pomémé& mala, hraje velkou roli genové pozadi (Simmonds,

Darrah a Drumm, 2016).

1.1.6.1 Potni Zlazy
U zdravého ¢lovéka dochazi v duktech potnich 714z k reabsorpci iontd Na™ a CI°

za ucasti CFTR transportéra tak, aby byl vysledny pot hypotonicky a ztratou ionta
nedoslo ke snizeni krevniho tlaku. V duktech potnich zlaz pacient s CF je nedostatek
funk¢nich transportéri a nedochazi tak ke zpétné absorpci ionth (Boucher, 2016). Proto
je pot pacientit s CF az 5x slan€j$i nez pot zdravych osob. Pro pacienty s CF jsou
krizové a nebezpecné situace s vyssi ztratou potu, jimiz jsou pobyt v horkém prostiedi
(horké pocasi, sauny); opatrnost je na misté 1 pii volbé pohybovych aktivit. V disledku
ztraty iontd mize dojit az rozvratu vnitiniho prostiedi organismu (Skalicka, 2018).
Protoze se v potnich zlazach nevylucuje mucin, nedochézi k obstrukci potnich
zlaz a nevznikd dispozice k fibr6zdm kuze ¢i k jejim infekcim. V epitelech, které

produkuji mucin, je patofyziologicky proces zptisobeny CF trochu jiny (Boucher, 2016).

1.1.6.2 Gastrointestinalni trakt
Vramci GIT je postizen nejvice pankreas. V travicim traktu dochdzi

k nedostate¢né sekreci chloridovych iontl do lumina Zlaz. Nevznikd dostatecny
osmoticky gradient pro nasati vody a vysledny produkt zlaz ziistdva neziedény. Selhdva
tak transport produktt pankreatu do duodena.

CFTR transportér se normalné podili i na transportu bikarbonatu, ktery dodava
pankreatickym §tdvam zasaditost a tim dochazi k neutralizaci kysel¢ traveniny
ze zaludku. U pacientil s CF 1 tento proces selhava. Pankreatické §tavy pacientl s CF
jsou tak vice kyselé. Oba tyto principy zapticinuji insuficienci zevni sekrece pankreatu

(Boucher, 2016).
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Insuficience zevné sekretorické funkce pankreatu se tyka az 85 % pacientti s CF.
Vede k malabsorpci piijimanych zivin, malnutrici a karenci vitamint (pfedevsim v tuku
rozpustnych) a k vyluCovani mastné prijmovité stolice (steatorea) (Skalicka, 2018).
Tyto procesy ve vysledku zpiisobuji jakousi autodigesci vyvodnych cest pankreatu
a pankreatickych acin, postupné niceni buné€k slinivky (vyznamné je nieni B-bunck
pankreatu produkujicich inzulin) a fibrézu (Boucher, 2016). Specificky genotyp
koreluje s vyskytem insuficience zevni sekrece pankreatu: naptiklad pacienti, kteti jsou
homozygoti pro mutaci F508del maji tém¢ef jisté tuto poruchu.

Ptidruzenou komplikaci je i diabetes mellitus (CF related diabetes, CFRD), ktery
se rozviji na podkladé destrukce tkdné pankreatu a zvySené inzulinové rezistence
pfitrvale zvySenych zanétlivych parametrech. U pacientli se zachovanou zevné
sekretorickou funkci se castéji objevuje pankreatitida (Skalicka, 2018), ale maji
pfiznivejsi prognozu (Nussbaum et al., 2016). V tenkém stfevé, ZluCovych cestach
a zlu¢niku je mechanismus vzniku obstrukci obdobny (Boucher, 2016). Na ziklad¢
obstrukce zluCovych cest vznikaji riznd poskozeni jater: fibroza, cirhoza, steatdza Ci
cholelithiaza (Skalicka, 2018).

U novorozenct se v 10-15 % ptipadii objevuje mekoniovy ileus (obstrukce ilea
vazkou smolkou), jehoz analogii je v pozdé&jSim veéku syndrom obstrukce distalniho
stieva, coz je opét iledzni stav, ktery se objevuje u pankreaticky insuficientnich pacient
pii zahusténi stfevniho obsahu vazkym hlenem. Dusledky vSech téchto poruch mohou

byt zpomaleni ristu, anémie ¢i poruchy kostni hmoty (Skalicka, 2018).

1.1.6.3 Respiracni trakt
Dychacimi cestami kazdy den projde mnozstvi vzduchu, ve kterém se nachazi

i 8iroké spektrum potencidln€ patogennich organismi. U zdravého clovéka dojde
vétSinou k bezproblémovému usmrceni téchto patogeni diky mnozstvi antimikrobialné
pusobicich proteinii (lysozymy, laktoferrin, defenziny a dalsi). Tyto proteiny potiebuji
pro korektni fungovani spravné pH. U CF kvili nedostatecné sekreci bikarbonatovych
iontl je pH o 0,3-0,5 niz8i, neZ by bylo tfeba a baktericidni efekt proteind je sniZen. Je
mozné, Ze vazne 1 samotnd sekrece imunitnich latek (Boucher, 2016).

Patofyziologicky proces vedouci ke vzniku vazkého sputa je slozity. Dochazi
k hyperabsorpci Na" iontli a k redukci sekrece Cl” iontd do lumen dychacich cest

(Nussbaum et al., 2016). Mukus pak pevné Ine k povrchu dychacich cest, vytvaieji se
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plaky a zatky. V pribéhu Casu se postupné objevuje i hyperplazie mukoznich zlaz
a pohéarkovych bunék (Boucher, 2016).

Pro uplnou obranu je nutné¢ patogeny z dychacich cest odstranit cilidrnim
pohybem. Mukociliarni clearance je u pacienti s CF snizena a zpomalena, dochazi
k mukostdze a k odstranéni c¢asteéné inaktivovanych mikroorganismi nedojde.
Po nékolika hodinach dojde k selekci téch organismi, které jsou rezistentni na imunitni
obranu organismu, a poc¢ind infekce. V takovém prostfedi se dobie dafi i oportunnim
infekcim. (Boucher, 2016).

Vsechny tyto procesy vedou k excesivnimu naboru polymorfonukleart
ve tkanich dychacich cest a zdroveii nedokonalému transportu antioxidantli, coz
potencuje zaCarovany proinflamatorni kruh (Fanen a Sermet-Gaudelus, 2016).
bakteriemi Haemophilus influenzae, Staphylococcus aureus; problematictéjsi jsou
kolonizace Pseudomonas aeruginosa; z mykoz se objevuje Aspergillus a Candida
(Skalicka, 2018), znichz pravé pseudomonada je dominantnim patogenem se
specifickou afinitou k CF (McCarthy et al., 2015). U pacientt s CF stav typicky kolisa,
stiidaji se relativné stabilni obdobi s obdobimi plicnich exacerbaci. NejhorSim a Zivot
ohrozujicim stavem je cepacia syndrom, coz je septickd nekrotizujici pneumonie, ktera
se objevuje u pacientl s kolonizaci rezistentnim Burkholderia cepacia complexem (Fila,
2014).

Ulpivajici sputum zmensuje prasvit dychacich cest (obraz bronchialni obstrukce)
a tim zpisobuje prekazku volnému proudéni vzduchu, coz je dalsi z mechanismi, ktery
snizuje Cisténi dychacich cest. Dlouhodoba neutrofilni zanétliva reakce, vznikajici
na podkladé ptitomnosti bakterii, zplisobuje mistni destrukei plicni tkané.

Do obrazu respiracniho postizeni patii vytrvaly kasel, jak suchy, tak
s expektoraci rizného charakteru (hlenového az hlenohnisavého); recidivujici
a protrahované respiracni infekty (Skalickd, 2018). Akutni plicni exacerbace je
nejcastéjsi pricinou hospitalizace déti s CF (Pérez et al., 2014). Vznikaji bronchiektazie,
atelektazy 1 emfyzém, dale pak i hemoptyza (Skalickd, 2018). Privodnim jevem je
piitomnost palickovitych prstii (latinsky digiti Hippocratici). Stav mlzZe progredovat az
k rozvoji respiracni insuficience a cor pulmonale (Fila, 2014). Pfi spirometrickém
vySetfeni je patrny obstrukéni tvar kiivky (Skalickd, 2018). Stale se uplatituje sledovani

jednovtetfinové vitalni kapacity FEV1 (forced expiratory volume in 1 second; také
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jednosekundovy usilovny vydech), kterd spostupem zmén klesa. Protoze je
pro spirometrické vySetfeni tfeba spoluprace pacienta, prosazuje se vysetfeni pomoci
vicedechového vyplavovani inertniho plynu z plic (multiple breath washout), které
udava tzv. lung clearance index (Homola, 2014). Souvislost fenotypu respiracniho

postiZeni s genotypem nebyla nalezena (Nussbaum et al., 2016).

1.1.7 Dalsi abnormality spojené s CF

U muzii dochéazi k apldzii chamovodl, pravdépodobné kvili prenatalnimu
ucpani vyvodnych cest hustym hlenem, a k obstruktivni azoospermii (s normalni
produkci zdravych spermii) a neplodnosti (Skalickd, 2018). U nekterych neplodnych
muza, kteti byli jinak zdravi, byly nalezené mutace CFTR genu
(Nussbaum et al., 2016). U Zen se vyskytuji problémy s plodnosti z divodu tvorby piilis
hustého cervikalniho hlenu, pfipadn€ se mohou kviili malnutrici vyskytovat i poruchy
ovula¢niho a menstruacniho cyklu (Fila, 2014). Mezi nejcastéj$i komplikace se tfadi
gastroezofaedlni reflux a sinonasalni onemocnéni. U dospélych pacientl se ve vice nez

27 % ptipada vyskytuji 1 deprese a tzkostné stavy (Cystic Fibrosis Foundation, 2019).

1.1.8 Lécba

Zékladni struktura 1écby navrzend Leroyem Matthewsem byla v prubéhu doby
modernizovana na zakladé nejnovéjSich medicinskych poznatki (Littlewood, 2016).
V soucasnosti je l1éCba fizena dle standardi Evropské spolecnosti pro CF (Skalicka,
hlavnim cilem vterapii CF  zpomalit progresi respira¢niho  postiZeni
(Castellani et al., 2018).

Dobra prichodnost dychacich cest musi byt zajiSténa pravidelnymi inhalacemi
roztoku soli. Takové inhalace dobfe fedi sputum a umoznuji efektivni expektoraci.
Dle potieby se vyuziva premedikace bronchodilatanciem pro zamezeni drézdivého
bronchokonstrikéniho efektu solného roztoku; pouZivaji se i1 inhala¢ni antibiotika
(Skalicka, 2018). Pfi pfitomnosti purulentniho sputa se vyuZzivaji 1 inhalace
rekombinantni lidské DNazy (deoxyribonukledzy) dornazy a, kterd Stépi DNA
z rozpadlych neutrofilli a tim klesa viskoelasticita sputa (Tajovska, 2013). Jedna se
o jediné skutecné¢ ucinné mukolytikum pro pacienty s CF (Castellani et al., 2018).
V 1é¢be sinonasalniho onemocnéni se daji vyuzit nebulizace a proplachy roztokem soli

(Daniels et al., 2017).
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V ptipad¢ pocinajici infekce je nezbytné nutné okamzit¢ nasadit
vysokodavkovou 1écbu Sirokospektralnimi antibiotiky (Skalicka, 2018). Pfi nalezu
Pseudomonas aeruginosa ve sputu se nasazuje antibiotickd eradikacni 1écba, a to
1 v pripad¢€, Ze se neprojevuje jako exacerbace. LéCbu je nutné nasadit co nejdiive, aby
si bakterie nevytvofily ochrannou vrstvu biofilmu (Tajovska, 2013).

Nezbytné¢ nutné je pro pacienty s CF udrzet uspokojivy stav vyzivy.
U pankreaticky insuficientnich pacientli je toto zajiSténo podavanim pankreatickych
enzymi. Denni kaloricky pfijem musi byt nastaven na 130-150 % denni doporucené
davky pro dany vék. Stav vyzivy se pfimo umérn¢ promita i do stavu plicnich funkei
(Skalicka, 2018).

Pro skupinu pacientdi s keltskou mutaci je dostupny 1ék ivacaftor (Kalydeco®).
Jedna se o potenciator proteinu CFTR a napravuje jeho funkci (Tajovska, 2013). Dalsi
vyzkumné snahy se zaméfuji na nejcastéjsi CF mutaci F508del (Skalicka, 2014).
Farmakologicky chaperon lumacaftor sdm o sob& nepiinaSi uspokojivé vysledky
(Nussbaum et al., 2016). Pro homozygoty s mutaci F508del je dostupny v kombinaci
lumacaftor-ivacaftor (Orkambi®). Uplnou novinkou je pak trojkombinace elexacaftor-
tezacaftor-ivacaftor (Trikafta®) pro pacienty s jednou mutaci F508del. Tento novy 1ék
ma pripustné vedlejsi €inky a podstatnym zplisobem zvysuje hodnoty FEV1 a snizuje
mnozstvi plicnich exacerbaci. Vysledky tieti faze randomizované, dvojité zaslepené
a placebem kontrolované studie tohoto 1€ku byly publikovany v poslednim c¢tvrtleti roku
2019 (Middleton et al., 2019).

V konec¢né fazi plicniho postizeni se ptistupuje k transplantaci. Na cekaci listinu
pro transplantaci plic jsou pacienti zafazeni pii vyskytu nasledujicich faktort:
pfi hodnot¢ FEV1 niz§i nez 30 % ndlezité hodnoty, hyperkapnii, hypoxemii
apfirychlém  zhorSeni  respiracnich  funkci a  cCastych  exacerbacich
(Castellani et al., 2018).

Kvili nachylnosti pacientl na infekci oportunnimi patogeny je nezbytné
dodrZovat jistd hygienicko-epidemiologickd rezimova opatfeni. Jednd se ptredevSim
o vyhybani se témto oportunnim patogeniim, velkd péce o hygienu inhaldtoru
a pfedev§im vyhybani se jinym pacientim s CF. Doporucovano je ockovani proti
chiipce (Skalicka, 2018). Nezbytna je i dobra psychologickd podpora pro pacienty
i rodinu (Castellani et al., 2018).
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1.1.9 Fyzioterapie

Jiz v roce 1950 Winifred Young doporucila metody posturalni drendze pro déeti
s CF a dalsi metody respiracni fyzioterapie nasledovaly, ackoliv jejich vyznam byl
tehdy mnohymi lékafi ignorovan (Littlewood, 2016).

Dnes jsou fyzioterapeutické postupy nedilnou soucasti 1é¢by pacientt s CF jiz
od ureni diagnoézy a dodrzovani rezimu je nutné i v dobé, kdy se pacienti citi
nezahlenéni (Daniels et al., 2017). Metody respiracni fyzioterapie u pacientd s CF maji
clearance techniky (techniky hygieny dychacich cest) a pohybovéa intervence.
PouZivaji se za ucelem zmirnéni postupné progredujiciho poklesu respiracnich funkei,
kaSle, nasledki excesivni produkce sputa, dyspnoe a dalSich faktorii, které snizuji
kvalitu zivota, coz vede ke zpomaleni celkové progrese onemocnéni. Neexistuje zadna
objektivni méfici metoda, ktera by se vztahovala specificky jen k efektim respiracni
fyzioterapie, vyuzivaji se tak parametry, které mohou byt ovlivnény 1 jinymi faktory
(Marques et al., 2015).

Techniky hygieny dychacich cest jsou pouzivany s cilem zlepSeni clerance
dychacich cest, zefektivnéni expektorace. Tim se snizuje riziko infekce dalSiho zanétu.
Mezi tyto techniky se fadi aktivni cyklus dechovych technik, autogenni drenaz a pouziti
PEP (positive expiratory pressure, pozitivni vydechovy odpor) systémi. PEP systémy
facilituji ventilaci oblasti za obstruovanymi dychacimi cestami kolateralami.
Pouziti PEP systémli by mélo byt kombinovano s technikou usilovného vydechu
(Daniels et al., 2017).

Aktivni cyklus dechovych technik obsahuje 3 riizné komponenty: cviceni hrudni
pruznosti (thoracic expansion exercise, TEE), techniku silového vydechu (forced
expiration technique, FET) a kontrolované dychani (breathing control, BC). Prvni 2
jmenované techniky jsou aktivnéj$i. Pfi TEE se provadéji pomalé maximalni naddechy
zakoncené asi 3 sekundami end-inspiracni pauzy. Tato technika by méla zajiStovat
ventilaci kolaterdlami za obstrukci. Technika usilovného vydechu je charakterizovana
1-2 silovymi kontrolovanymi vydechy, které mobilizuji a posunuji sputum a umoziuji
jeho evakuaci. Posledni jmenovand technika, kontrolované dychéani, je uvolnéné
dychani okolo klidového dechového objemu (Pryor a Parrott, 2019).

Autogenni drendz je metoda zaloZena na principu modulace urovné dechového

objemu v riiznych oblastech vitdlni kapacity a na korekci intrathorakalniho tlaku
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generovaného vydechovymi svaly. V priabéhu provadéni se aktivné koriguje inspiracni
i exspiracni proud vzduchu tak, aby distribuce vzduchu v plicich byla, pokud mozno,
co nejvice homogenni, a aby byly generovany dostate¢né stfizné sily, které posunuji
stagnujici sputum oraln¢ (Chevaillier, 2019). Pro pouziti metody na nekooperujici
pacienty (déti) je moznost pouzit metodu za manualni podpory terapeuta
(Van Ginderdeuren, 2019).

PEP systémy byly vyvinuty v Dansku v prubéhu 70. let 20. stoleti. Pouzitim
modulovatelného odporu proti vydechu dochazi k ptechodnému zvySeni funkcni
rezidualni kapacity plic a k naboru zablokovanych respiracnich cest, coZ umoziuje
mobilizaci sputa. Vyrdbi se v rozlicnych formach masek nebo naustki
(Lannefors, 2019). Kontinualni PEP systém reprezentuji PEP maska, Treshold PEP®,
TheraPEP® a PARI PEP-S®, které poskytuji konstantni vydechovy odpor
(Smolikova, 2018). Specialni podskupinou PEP systémt jsou vibra¢ni aparatky, které
zahrnuji PARI-O-PEP® (dfive Flutter®), RC-Cornet® a Acapellu®. PARI-O-PEP® je
plastovy aparatek obsahujici kovovou kulicku, ktera se vydechovym proudem rozkmita
a generuje tak stfidavy vydechovy pfetlak a vibrace, které se ptfenaSeji do dychacich
cest. Frekvence vibraci produkovanych aparatem jsou zavislé na jeho pozici vzhledem
k vertikale. Acapella® funguje na obdobném principu a jeji fungovéani neni zavislé
na jeho orientaci v gravitaénim poli (Suter, 2019). Testovanou novinkou v technickych
pomiickach je pfistroj Simeox. Tato nova technologie je zalozena na vibracnim signalu
aplikovaném pii vydechu, ktery zptisobuje pfimou a okamzitou likvefakci hlenu, a tim
by mél zajistovat lepsi drendz hlenu pfedevSim v distalnich dychacich cestach.
U pacientli s CF pii plicni exacerbaci tento pfistroj signifikantné napomahd sniZeni

obstrukce v distalnich dychacich cestach (Walicka-Serzysko et al., 2019).

1.1.10 Prognoza a predikované preZiti

Za poslednich n€kolik desitek let se podstatné prodlouzil Zivot pacientii s CF.
I ptesto je jejich predikované doziti stale kratSi neZ u zdravé populace. Je to zpusobeno
pfedev§im postizenim respiracniho systému (McCarthy et al., 2015). Komplikace
spojené s postizenim respiracniho systému jsou také nejCast&j$i pfi¢inou smrti
u pacientll s CF (Simmonds, Darrah a Drumm, 2016).

Nadé¢ji na doziti ovliviiuje vicero faktord. HorSi progndza je spojena s zenskym
pohlavim, pankreatickou insuficienci, komorbiditou CFRD, postizenim jater,

mikrobialni kolonizaci dychacich cest, hor§Sim nutricnim stavem a dalSimi faktory
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(McCarthy et al., 2015). Do kvality zivota pacientli s CF podstatn¢ zasahuji Casté
hospitalizace, které narusuji socidlni vazby, kontinudlni vzd€lavani i zdjmové Cinnosti
(Pérez et al., 2014).

Ve Spojenych statech byla v roce 2018 mortalita 1,3 umrti na 100 pacient s CF
s medidnem veéku pii umrti 30,8 let, kdy za témét 60 % umrti byly zodpovédné
respiracni ¢i kardialni obtize. Vice nez 54 % osob s CF bylo star§ich 18 let a z nich
skoro 39 % pracovalo na plny Givazek. Median predikovaného pieziti pro osoby s CF
narozené v roce 2018 byl 47,4 roky (Cystic Fibrosis Foundation, 2019). Pro srovnani,
v roce 2018 byl v Anglii pii1 stejné mortalit¢ median véku pii amrti 32 let a median
predikovaného  pfeziti pro vdaném roce narozené pacienty 47,3 let
(Charman et al., 2019). Mortalita mezi pacienty evropského registru byla v roce 2017
pouze 0,97 % s medidnem veku pii tmrti 29 let. [ zde byly nejcastéjsi pficinou umrti

respiracni potize (ECFS, 2019).
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2 POHYBOVE AKTIVITY V TERAPII CYSTICKE
FIBROZY

Fyzicka aktivita ze své definice zahrnuje veskeré pohyby produkované svalovou
¢innosti, ktera zvySuje energeticky vydej organismu nad klidové hodnoty a je projevem
zivota organismu (World Health Organization, 2010). Pojima tak béZzné denni aktivity,
pracovni ¢innost 1 volnocasové aktivity (Burtin, Andrianopoulos a Spruit, 2016). Pokud
je fyzicka aktivita vykonavéana za ucelem zvySeni zdatnosti a na podporu zdravotniho
stavu, jedna se o telesna cviCeni; aktivity vykonavané s cilem zvySeni vykonnosti lze
oznacit jako ,sportovni trénink* (Macek, 2011b). V soucasné¢ dobé lidska populace
vlastnim pfi¢inénim vstupuje az do pandemie fyzické inaktivity a tato se stdva Ctvrtym
2010).

Ve vztahu k fyzickym aktivitdm a télesnym cvi¢enim se Casto objevuje pojem
fyzickéd zdatnost. Je definovadna jako ,,schopnost piimefené reagovat na vlivy zevniho
prostiedi®. Tyto vlivy jsou proménlivé a fadi se mezi né naptiklad klimatické faktory,
télesna zatdz a dalsi. UZeji miize byt tento pojem chapan jako projev adaptace pravé
na t€lesnou zaté¢z (Macek, 2011a). V tomto druhém piipad¢ lze zdatnost definovat
pomoci 2 typl atributi: prvni typ je vazan na zdravotni a kondi¢ni stav jedince
(svalové sila, svalova vydrz, télesna kompozice, kostni zdravi, vytrvalostni zdatnost
¢i flexibilita); druhy typ atributi zahrnuje jeho pohybové a koordinac¢ni dovednosti
a schopnosti (reakéni cas, stabilita, bystrost a dals$i) (Burtin, Andrianopoulos
(Takken et al., 2017). Ve vztahu ke sportu a télesnym cvi¢enim se z hlediska zatézové
fyziologie nejCastéji hovoii pravé o této slozce, toto téma bude podrobnéji proto
probrano dale.

Télesnd cviceni a ruzné strukturované pohybové programy jsou aplikovany
vrameci primarni 1 sekundarni  prevence rUznych  chronickych  diagnéz
(kardiovaskularnich, plicnich, onkologickych i1 psychiatrickych) (Pedersen a Saltin,
2015; Burtin, Andrianopoulos a Spruit, 2016). Chronick4d onemocnéni, mezi néz se fadi

vvvvvvv

opet zpiisobuje dalsi hypoaktivitu. Jedna se tedy o bludny kruh, kterému je tieba aktivné
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branit (Takken et al., 2017). Dekondice je stav, pii kterém je snizena schopnost

pracujicich svalii ziskavat a utilizovat kyslik (Urquhart a Vendrusculo, 2017).

2.1 Parametry sledované v ramci pohybovych programi pro déti
s CF v kontextu prognozy onemocnéni

Vramci pohybovych programi strukturovanych a testovanych détmi
i dospélymi s CF se opakované vyskytuje nékolik méfenych parametrd, jejichz pomoci
chtéji autotfi kvantifikovat a ozfejmit vysledky takového pohybového programu. V této
casti bude tedy n¢kolik takovych parametrii prezentovano, a to ve vztahu k prognéze

pacientti s CF.

2.1.1 Vytrvalostni zdatnost

Vysoce vypovidajicimi hodnotami pii hodnoceni stavu pacienti s CF jsou
vrcholova (VOzpeak) a maximalni spotfeba kysliku (VO.max) v dynamické zatézi.
Jedna se o hodnoty popisujici vytrvalostni zdatnost jedince a tim toleranci dynamické
fyzické zatéze (Macek, 2011a). Informuji o stavu i1 limitech respira¢niho i cirkula¢niho
systému, coZ samo o sobé& pfispiva k diagnostice nckterych stavii a vypovida o jejich
prognoéze (Radvansky, 2011a).

Spotieba kysliku za ¢asovou jednotku je parametr, ktery odrazi podavany vykon
béhem zatéze. Cim vyssi je spotieba kysliku svalem, tim vy$§i naroky jsou kladeny
na transportni systém kysliku (Macek, 2011a). Pro snadnou interpretaci je vhodné
zadavat tuto hodnotu v podobé korigované na jednotku ¢asu a hmotnost pacienta,
tedy v ml*kg'*min’. Stanoveni t&chto hodnot je zaleZitosti laboratorniho zat&Zového
vySetfeni do maximalni zatéze s mefenim koncentrace ventilanich plynt (Radvansky,
2011a). VOomax vyjadiuje maximalni schopnost utilizace kysliku v zat€zi maximalni
intenzity. VOspeak je pak nejvyssi dosaZena hodnota spotfeby kysliku v pfipadée, Ze
nedojde k dosazeni maxima (Chlumsky, 2019a). Hodnoty VO,max ¢i VOzpeak jsou
porovnavany s referencnimi populacnimi hodnotami, za patologické jsou povaZovany
hodnoty pod 2 smérodatné odchylky dané populaéni normy (Radvansky, 2011b; Takken
et al., 2017).

VO,max je castecné dana genetickou komponentou (ze zhruba 25-40 %).
Zbytek je pln€ ovlivnén prostiedim, tedy aktivnim tréninkem (Radvansky, 2011a; Pérez

et al., 2014).
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Maximalni spotieba kysliku je logicky spojena se zatézi maximalni intenzity.
Abychom mohli sméfovat k dosazeni maximalni spotfeby kysliku VO;max, musi byt
do zatéze zapojeno co nejveétsi mnozstvi svalstva a zat€z musi trvat po urcitou dobu
(Radvansky, 2011a).

Nedosazeni VOomax nastane z pravidla ze 2 typu pfi¢in. Zatéz muze byt
limitovana symptomaticky: bolesti, dusnosti a dal§imi. Druhym moznym limitujicim
faktorem muzZe byt vile pacienta, kterd se odrazi v negativni motivaci ¢i strachu
vySetfovaného, pfipadné 1 jeho okoli (rodi¢i) (Radvansky, 2011b). Problémem je,
ze akceptovani submaximalnich hodnot muze zkreslit jejich klinicky vyznam
(Saynor et al., 2013). Pfesnéjsi kritéria pro stanoveni hodnoty VO>max budou uvedena
dale.

Vyznam téchto parametrii pro pacienty s CF je znam jiz témét 30 let. Stejné jako
u jinych onemocnéni je vysSi vrcholova (¢i maximdlni) spotfeba kysliku v zatézi
spojena vys$$i nadé&ji na preziti v nasledujicich letech, a to nezéavisle na dalSich
ovliviiujicich faktorech (Nixon et al., 1992; Vendrusculo et al., 2018; Hebestreit et al.,
2019). Pacienti s VOzpeak nad 82% naleZité hodnoty maji podstatné nizsi riziko smrti ¢i
transplantace plic v nasledujicich 10 letech (Hebestreit et al., 2019). Zaroven je vhodné
v ramci prognostického zhodnoceni kombinovat VO;peak i s jinymi parametry, jako je
napfiklad hodnota FEV1 a BMI (body mass index) (Hulzebos et al., 2014). Hodnota
VOspeak souvisi pfimo s potencialni akutni exacerbaci, pti vyssich hodnotach VOspeak
je obdobi bez akutni exacerbace delsi (Pérez et al., 2014).

Hodnoty maximalni spotieby kysliku jsou u pacienti s CF negativné
ovliviiovany zanétlivou reakci. Rychlejsi dlouhodoby pokles vytrvalostni zdatnosti je
spojen s chronickou kolonizaci Pseudomonas aeruginosa a vys$Simi hladinami
imunoglobulinu G (van de Weert-van Leeuwen et al., 2012). Pocet hospitalizaci
a mnozstvi nutné antibiotické 1écby v del§im c¢asovém horizontu negativné ovliviiuje
vytrvalostni zdatnost (Vandekerckhove et al., 2017).

Zvyseni VOmax je pfimo zavislé na frekvenci, intenzit€ a trvani fyzické zatéze
(Burtin, Andrianopoulos a Spruit, 2016). Pro dobry efekt pohybového programu
na oblast vytrvalostni zdatnosti je vhodné udrZovat zdnét na nizké urovni, jelikoz vétsi

zanétliva reakce snizuje tréninkovou odezvu (van de Weert-van Leeuwen et al., 2014).
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Vzhledem k prognostické hodnoté tohoto parametru a soucasné narocnosti
vySetfeni je stdla snaha najit co nejtésnéjSi korelaci s jinym snadnéji méfitelnym

parametrem.

2.1.2 Plicni funkce

Funkéni vySetfeni plic zjistuje pomoci fyzikalnich déja funkeni stav dychaciho
systétmu. Hodnoty ziskané pfi takovych vySetienich je pak mozno srovnat
s referenénimi hodnotami, nezbytna je spravna interpretace vysledkli se zohlednénim
vSech cCinnych faktori. Nejbé€znéjSim vySetfenim ztéto skupiny je vySetfeni
spirometrické, a to jak klidové, tak wusilovné. Zklidové spirometrie lze zjistit
abnormality plicnich objemil, zusilovné spirometrie zase priatokovou rezistenci
tracheobronchialniho stromu (Sulc, 2018).

Z usilovné spirometrie vychazi hodnota FVC (forced vital capacity; usilovna
vitadlni kapacita), jedna se o objem usilovného vydechu z maximalniho inspiria
do maximalniho expiria. Asi nejhojnéji sledovanou spirometrickou hodnotou u pacientt
s respiracni problematikou je hodnota FEV1, coz je objem vzduchu usilovné
vydechnutého za prvni vtefinu usilovného vydechu. VétSinou se udava v procentech
nalezité hodnoty. Tento parametr popisuje ,,pruchodnost dychacich cest jako celku®.
Za hranici normality je povazovano 80% nalezit¢é hodnoty. Nejen u déti ma vsak
Spatnou vypovédni hodnotu o perifernich obstrukcich.

Diilezité jsou hodnoty MEF (maximal expiratory flow; maximalni vydechova
rychlost), které udavaji vydechovy priatok na urovni FVC, kterou je tfeba jesté
vydechnout. Sleduji se urovné 75% FVC (MEF75), 50% FVC (MEFso)
a 25 % FVC (MEFzs). V opacném gardu jsou s témito parametry identické hodnoty FEF
(forced expiratory flow), které udavaji stejny udaj na urovni jiz vydechnuté FVC (tedy
MEF25=FEF75, MEFs50=FEFs0 a MEF75=FEF»5). Tyto hodnoty odrazeji vice obstrukci
perifernich dychacich cest (Sulc, 2018). Ve vysokém procentu piipadil je u pacientl
s CF pfitomna obstrukce dychacich cest i pfi hodnot¢ FEV1 vramci normy, daleko
citlivéjSimi indikatory obstrukce jsou pomér FEVI/FVC a hodnoty FEF7s (Konig et al.,
2018).

U détskych pacientd mize nastat problém s detekci ¢asnych progresivnich zmén
stavu respira¢niho systému. Diky dostupné 1€cbé a v€asné diagnostice onemocnéni maji

tito pacienti Casto témé&f normalni snimky plicni tkdné. Stejné¢ tak spirometrické
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vySetieni mize casto jen velmi tézko zaznamenat kratkodobé zmény a hodnoty
vySetfeni mohou byt ¢asto v mezich stanovené normy (Daniels et al., 2017).

Sledovani FEV1 je stale dulezity prognosticky indikator pieziti pacientd s CF
rizného veéku a klinického stavu, a to véetné pacientll na ¢ekaci listiné na transplantaci
plic (Hulzebos et al., 2014). Pokles FEV1 v Case je spojen s obdobnym poklesem
vytrvalostni zdatnosti; u pacienti s FEV1 vmezich normy setrvava vytrvalostni
zdatnost stejna (Pianosi, LeBlanc a Almudevar, 2005). Strmé;si pokles plicnich funkci
muize byt predpokladdn u pacientti s nizs$i vytrvalostni zdatnosti (van de Weert-van
Leeuwen et al., 2012) a také u a pacienti postizenych infekci Staphylococcus aureus
(Marsteller et al., 2019). Nizsi hodnoty FEV1 jsou spojeny s vice dny hospitalizace, a to
pfedevsim z respiracnich pfic¢in. Celkové maji na plicni funkce vliv spiSe nedavné

hospitalizace a antibiotické 1écby (Vandekerckhove et al., 2017).

2.1.3 Lung clearance index

Jako alternativou bézné spirometrie je v posledni dobé doporuovano vysetieni
pomoci vicedechového vyplavovani inertniho plynu z plic, jehoz vysledkem je lung
clearance index (LCI, o€ist'ovaci index plic). Toto vySetieni je znamé jiz vice nez 50 let.
Pfi tomto vySetieni je sledovana vydechova koncentrace vdechovaného inertniho plynu.
LCI je pak rovno kumulativnimu objemu vydechnutého vzduchu do doby, nez klesne
koncentrace sledovaného plynu na 1/40 pocatecni koncentrace. Pro snadnou interpretaci
vysledki se tento objem vyd¢li funkcni rezidualni kapacitou plic (Saunders et al., 2017).

LCI je zvySen pii obstruk¢nich chorobach plic a vyjadiuje tak nehomogenitu
distribuce ventilace v plicich (Saunders et al., 2017) a reaguje na tyto zmény velice
citlivé (Koucky, 2018). Reaguje na patologické zmény v distalnich ¢astech dychacich
cest podstatné rychleji a citlivéji nez konvenéni spirometrické vySetfeni
(Saunders et al., 2017). Ackoliv koreluje s vysledky pocitacové tomografie s vysokym
rozliSenim lépe neZ jiné reprezentace plicnich funkci, nemiZe normalni vysledek tohoto
vySetfeni vyloucit pfitomnost strukturalnich abnormalit (Owens et al., 2011).

Ve vztahu k zatézi bylo jiz sledovéno, ze déti s CF vykazujici heterogenitu
ventilace (tedy vyS$8i LCI), maji v prubchu zatéZe nizsi SpO: (saturaci hemoglobinu
kyslikem v arterialni krvi) a vétSi objem plic na konci vydechu (Chelabi et al., 2018).
Dalsi studie vSak nenaSla dostatenou korelaci mezi nehomogenitou ventilace
a snizenou toleranci télesné zatéze vyjadiené vrcholovou tolerovanou zatézi (Gambazza

et al., 2020).
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2.2 Testovani a vySetifovaci metody

Vysetieni zdatnosti poskytuje objektivni pohled na stav kardiovaskularnich,
respiracnich, metabolickych a svalové-koordina¢nich funkci daného pacienta (Daniels
et al.,, 2017). Pravé cysticka fibréza je onemocnéni, které postihuje nejen respiracni
a travici systém, ale zaroven ovliviiuje i metabolické drahy a nervosvalovy systém.
Prosté vySetteni plicnich funkci tak zohlednuje jen jeden aspekt morbidity a mortality
u pacientt s CF, zatimco vySetfeni zdatnosti ve svém rozsahu dokaze zohlednit nékolik
téchto  faktori zaroven, navic nékteré pfiznaky se vklidu neobjevuji
(Hebestreit et al., 2015).

V zakladu je mozZzné vySetieni zdatnosti rozdélit do 2 skupin na testy laboratorni

o 24

v

na vybavu a personal, poskytuji ale piesn¢jsi informace. Mimolaboratorni testy jsou
pro svoji jednoduchost castéji vyuzivany fyzioterapeuty. Dale Ize testy d¢lit
na maximalni a submaximalni (Parry et al., 2018). Prozatim nepanuje shoda v tom,
ktery druh vySetfeni zdatnosti je pro déti s CF ten nejvhodnéjsi, nicméné by mély byt
pro svou komplexnost preferovany testy laboratorni. Cilem vySetieni mize byt zjiSténi
omezeni ve fyzické aktivité, zjisténi moznych negativnich nasledkt fyzické aktivity,
stanoveni tréninkového planu ¢i zjisténi prognozy dané¢ho pacienta, a to 1 vramci
vySetieni kandidata na transplantaci plic (Hebestreit, 2015).

Se zaté¢zovym vySetfenim by se dle doporuceni mélo zacit v 10 letech véku
ditéte a toto vySetieni by mélo byt provadéno pravidelné s rocnim odstupem (Daniels et
al., 2017). Testovat se mize i od mladsiho véku, a to s cilem seznameni déti
s vySetienim a zaroven se zamérem motivace k pohybu jiz od utlého véku (Hebestreit,
2015). Zatézové vyseteni je mezi doporucenymi vySetfenimi pro sledovani klinického
stavu pacienta ve spojitosti s fyzioterapeutickymi zaméry (Daniels et al., 2017).

Vybér vhodného vySetieni by mél byt individudlni dle ucelu vySetieni
(Hebestreit, 2015). Zésadni ovSem je, aby byla u konkrétniho pacienta pouzita vzdy
identicka vySetfovaci metoda pro ¢asovou porovnatelnost vysledkt (Lannefors, 2019).
Z pravidelného testovani by nejvice téZili pfedevsim pacienti, ktefi jsou svym klinickym
stavem v rizikové skupiné, tedy pacienti s hor§imi plicnimi funkcemi, hor§im nutricnim

stavem a niz$i toleranci zatéze (Hebestreit et al., 2019).
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2.2.1 Laboratorni testy

V anglosaské literatufe se pro zatézové laboratorni testy pouzivd pojem
,cardiopulmonary exercise testing” (CPET). Jedna se o vySetieni odpovédi organismu
na externé aplikovanou zatéz, které je doprovazeno kontinudlnim méfenim koncentrace
vydechovanych plyn (Chlumsky, 2019a). Probihaji v zatézové laboratoii a zatéz je
pii nich davkovéna do tolerovaného maxima a volni Ginavy (Lannefors, 2019). Radi se
mezi n¢ testy na riznych druzich ergometrii (bicyklovy, veslaisky i rumpalovy) i na
béhatku. U nds se nejCastéji vyuziva bicyklového ergometru a toto vySetfeni je
nazyvano spiroergometrie (Chlumsky, 2019a).

VySetteni zkouma transportni kapacity organismu a informuje o jejich rezervach
(Radvansky, 2011a). Nejpodstatngjsim vysledkem téchto vySetfeni je VO,max ¢i
VO»peak, z tohoto diivodu jsou tato vySetifeni povazovana za zlaty standard ve vySetieni
vytrvalostni zdatnosti (Daniels et al., 2017; Takken et al., 2017). Poskytuje vSak 1 dalsi
parametry, pomoci kterych se lze vyjadfit k patofyziologické limitaci systému
kardiovaskularniho, dychaciho ¢i metabolického (Chlumsky, 2019a).

Do vybaveni zatézové laboratofe patfi kromé ergometru (¢i jiného stroje)
a analyzatoru vymény ventilacnich plynti 1 pfistroj pro snimani EKG (elektrokardiograf,
snima elektrickou aktivitu srdce), pulzni oxymetr, tonometr a resuscitatni sada
(Radvansky, 2011b). Podstatnou a zasadni nevyhodou laboratornich testli zdatnosti je
pofizovaci cena vybaveni a nutnost proskoleného personalu znalého exaktni interpretace
vysledkt vySetfeni (Lannefors, 2019).

Existuje vice protokolll pro provedeni téchto vySetieni (Hebestreit et al., 2015).
ZvySovani zatéze muze byt voleno riiznymi zpisoby: rampové (linerdrné€, kontinuélng),
n¢kolika stupni (inkrementalng), ¢i v riznych kombinacich (Chlumsky, 2019a). Volba
protokolu ovlivituje vysledky u déti a dospivajicich vice nez u dospélych. V nékterych
ptipadech (volni ¢i symptomatické limitace) lze pouZzit submaximalni laboratorni testy
(Radvansky, 2011b).

Analyza ventilacnich plynll zajiStuje pfesné zméfeni hodnoty vrcholové
spotieby kysliku a stanoveni charakteristik zatéZzové ventilace a cirkulace. Tyto
informace jsou klicové pro stanoveni snizené tolerance fyzické zatéze. Vysledkem je jiz

vySe popsand vrcholova ¢i maximalni spotieba kysliku (Hebestreit et al., 2015).
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Pro interpretaci vySetieni je zdsadni informace, zda bylo dosazeno maximalniho
usili a maximalni spotieby kysliku. Dosazeni maximalni spotieby kysliku je
charakteristické faktem, ze i1 pfes dalsi zvySovani zatéze vykazuje spotieba jiz ustdlenou
hodnotu (plateau) (Hebestreit et al., 2015; Takken et al., 2017). Maximalni spotieby
kysliku bylo dosazeno v ptipadé, ze pacient piekrocil anaerobni prah, coz je vhodnym
sekundarnim kritériem potvrzeni dosazeni maxima (Parry et al., 2018). Toto popisuje
parametr zvany RER (respiratory exchange ratio; respiracni vyménny koeficient)
audavd pomér vydechnutého oxidu uhli¢itého ku nadechnutému kysliku. Pro jasné
piekro€eni anaerobniho prahu musi mit RER hodnotu 1,06 (Radvansky, 2011b).
Hodnoty RER nad 1,10 hovofi 1 vynikajicim usili (Chlumsky, 2019a). Pfedevsim u déti
je dulezitd fadnd motivace pii testu, jsou totiz psychicky daleko vice ovlivnitelné,
napiiklad 1 hyperprotektivnim rodiCem. Zaroven je zaddouci u déti opravdu dosahnout
maximalni zatéze, protoze praveé déti se pii svych béznych aktivitach Casto dostavaji
do intenzit blizicich se maximu (Radvansky, 2011b).

Pokud neni dostupna plnéa vybava pro dané vySetieni, Ize provést stejny protokol
vySetieni bez analyzy vydechovanych plynii a pouzit prediktivni metabolické rovnice
pro stanoveni predpokladané spotieby kysliku (Daniels et al., 2017). Vypocet se provadi
z maximalni intenzity zatéze, kterou pacient zvladal alespont 2 minuty (Radvansky,
2011b). I pfes snahy védct zatim nebyl nalezen jiny takto komplexni staticky
a nenarocné proveditelny test, ktery by nahradil vySetfeni v zatézové laboratoii (Daniels
et al., 2017).

Kontraindikacemi CPET jsou: akutni zanétliva ¢i infek¢ni onemocnéni; akutni
zavazné stavy a stavy bezprostfedné po nich (cévni mozkova piihoda, infarkt myokardu,
plicni embolie, metabolicky rozvrat a dalsi); dekompenzované stavy (diabetes,
hypertenze, endokrinopatie); té¢zka hypoxemie ¢i vyznamna anémie; vyznamné poruchy
psychiky ¢i pohybového systému; v neposledni fadé¢ samoziejmé 1 neochota pacienta
(Chlumsky, 2019a). U pacienti svyznamnymi poruchami srdce (dysrytmie,
hemodynamicky vyznamné stendzy a podobn¢) je mozné vySetieni provést
za pfitomnosti kardiologa (Radvansky, 2011b).

VySetieni do maxima na bicyklovém ergometru

Pro spiroergometrické vySetfeni je zapotiebi elektricky brzdény bicyklovy
ergometr, ktery udrzuje konstantni vykon bez ohledu na rychlost otacek; pro détskou

populaci je tfeba mit dobte nastavitelny piistroj (vyska sedla, slapek, tiditek) (Hebestreit
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et al., 2015). Vyhodou bicyklového ergometru je mensi riziko pohybovych artefakta,
snadné davkovani intenzity externi zatéze (Chlumsky, 2019a) a nizsi riziko padu
(Radvansky, 2011b). V zahrani¢ni literatufe je pro takové vysetfeni nejcastéji
doporuc¢ovan Godfreyho protokol. Jedna se o protokol s kontinualné zvySovanou zatézi
do maxima. Zat€z je pii tomto protokolu davkovéana dle vysSky pacienta. Vysledkem
vySetfeni je predevsim hodnota VO;peak ¢i VO,max a jim nalezejici dosazeny vykon.
V ptipadé potieby lze vySetteni provadet 1 za podavani suplementarniho kysliku, v tom
piipadé¢ se vSak neprovadi analyza ventilacnich plynt (Hebestreit et al., 2015).
Dle Radvanského (2011b) je vyhodné;si davkovat zatéz dle hmotnosti pacienta a pouzit
testovani s vice jednotlivymi stupni do zatéze stfedni intenzity a poté navazat
rampovym protokolem.

VySetieni na béhatku

Pro vySetieni pacienti s CF na béhatku je doporucovan protokol dle Bruce, ¢i
jeho modifikace. Jednd se o symptomaticky limitované vySetfeni se stupfiovym
zvySovanim zatéze (Hebestreit et al., 2015). Vyhodou béhatka je ,.fyziologictejsi zplisob
pohybu* (Chlumsky, 2019a). V pribchu testu je postupné zvySovan stupeni naklonu
pasu a rychlost chtize ¢i béhu. Hlavnim vysledkem je opét vrcholova ¢i maximalni
spotfeba kysliku, z naklonu pasu a rychlosti Ize nésledn¢ vypocitat i dosazenou intenzitu
zatéze (Hebestreit et al., 2015), coz ale v tomto ptipad¢ neni uplné piesné (Chlumsky,
2019a). Vrcholova spotieba kysliku na bé&hatku je zhruba o 10% vysS§i nez
na bicyklovém ergometru (Radvansky, 2011b). Nevyhodou tohoto vySetfeni jsou
znacné pohybové artefakty na EKG, nesnadné meétfeni krevniho tlaku a moznost
ovlivnéni vysledkli testu mechanickou limitaci pacienta (abnormalni chlzovy vzor)
(Takken et al., 2017).

Dalsi mozna laboratorni vySetieni

Pro vEtsi jistotu ve vysledky vySetfeni 1ze aplikovat
protokol se supramaximalnim ptechodem (Parry et al., 2018). Pfi ném provede
vySetifovand osoba nejdiive CPET podle rampového protokolu na bicyklovém
ergometru, poté nasleduje faze kratkého odpocinku. Nakonec nésleduje verifikacni ¢ast
testu, pii které je vySetfovanému nastavena zatéZz na urovni 110% maximalni dosazené
zatéze pii prvni Casti testu. Takové testovani muze nahradit standardné uvadéna
sekundarni  kritéria dosazeni VO,max, ktera mizou data podhodnocovat

(Saynor et al., 2013).
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Pii absenci analyzatoru vymény dychacich plynil lze pouzit strmy rampovy
protokol (steep ramp test). Lze pouzit i v pfipadé, Ze je maximalni zatéz pro pacienta
kontraindikovana, ¢i také pro eliminaci piedéasného ukonceni testu pro nizkou
motivaci, bolest ¢i nepohodlny sed (Parry et al.,, 2018). Takovy test trva pouze
2-3 minuty. Vysledkem testu je maximalni vykon, ktery dobie koreluje s VOzpeak
pti klasickém CPET (Bongers et al., 2015).

Mezi laboratorni testy se tfadi 1 Wingate test. Jednd se o test anaerobni
vykonnosti a vyjadfuje maximum anaerobné vynaloZené energie béhem 30 sekund
(Macek, 2011c). Pti tomto testu se sleduje schopnost svalii provadét kratké vykony
supramaximalni intenzity béhem palminutového sprintu na bicyklovém ergometru,

vrcholovou svalovou silu a svalovou vytrvalost (Radtke et al., 2009).

2.2.2 Mimolaboratorni testy

Mimolaboratornimi testy minime vétSinou terénni chlizové zatéZzové testy.
Tyto testovaci metody mohou popsat zdkladni informace o funkcéni kapacité pacienta
(Parry et al.,, 2018). Nemohou poskytnou tak komplexni a pfesné informace jako
laboratorni zatézové vysetteni, mohou vSak byt uzitecné pro doporuceni vhodné formy
a intenzity tréninkové zatéze (Daniels et al.,, 2017). Jejich znacnou vyhodou je
jednoducha proveditelnost a minimum nezbytného vybaveni (Parry et al., 2018).

Vyhodou téchto testl je, Ze vyZaduji jen minimalni mnozstvi pomucek, ¢asto je
ale tfeba vétsi prostor pro jejich provadéni (Hebestreit, 2015). NejCastéji vyuzivanymi
chizovymi testy jsou Sestiminutovy test chlzi, Clunkovy (kyvadlovy) test piirastkovy
(ISWT, incremental shuttle walk test), ¢lunkovy test vytrvalostni (ESWT, endurance
shuttle walk test), u pediatrickych pacientl sCF se khodnoceni lze pouzit
1 modifikovany ¢lunkovy test a tfiminutovy test vystupem na schod (3-minute step test)
(Parry et al., 2018).

Sestiminutovy test chiizi

Sestiminutovy test chiizi, pro ktery se v anglosaské literatufe pouziva zkratka
6MWT (6-minute walk test), je nejCastéji vyuZzivany chlizovy test a hodnoti se jim
orientatné¢ zdatnost a funk¢ni stav pacientll s respiratnim ¢i kardiovaskuldrnim
onemocnénim (Parry et al., 2018). Casto se vyuZiva pro hodnoceni a sledovani
kandidati na transplantaci plic (Hebestreit et al., 2015). Lze ho pouzit i pro zjisténi
potieby oxygenoterapie a sledovani efektu terapie (Reychler et al., 2016). Pro zjisténi

potieby mobilniho zatfizeni k domaci oxygenoterapii je 6MWT lepsi nezli CPET,
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protoze pti 6MWT vykonava pacient oproti CPET pro sebe obvyklejsi zptisob pohybu,
tj. chtizi (Chlumsky, 2019a).

Pfi tomto testu je zakdzano béhat (Hebestreit et al., 2015), pacient si tempo
chiize voli sam a v piipadé potfeby muze i zastavit. Test probihd na draze 30 metrii
dlouhé, na rovné podlaze bez prekdzek (Parry et al., 2018). Sledovanymi parametry je
vzdalenost usla za dobu 6 minut (6-minute walking distance, 6MWD) a ddle mira
desaturace a tepova frekvence (Hebestreit et al., 2019). Test by mél byt proveden 2x a to
minimalné¢ v 30 minutovém rozestupu a vybird se lepsi vysledek (Parry et al., 2018).
Vhodné je taky zaznamenat stupeni dusnosti dle Borgova skére (Chlumsky, 2019b).

Pro pacienty s CF sjen mirnym plicnim postizenim ma jen omezené pouZiti,
protoze zatéz v pribchu testu zdaleka nedosahuje maxima, a tudiz i vypovédni hodnota
tohoto testu je limitovana (Hebestreit et al., 2015). Stejné tak neni dobie vyuzitelny
u pacientd v kone¢nych stadiich plicniho postizeni (Reychler et al., 2016).

Na rozdil od pacientli s CHOPN (chronickou obstrukéni plicni nemoci), pacienti
s CF s obdobnymi hodnotami plicnich funkci jsou v pribéhu 6MWT schopni udrzet
zhruba konstantni rychlost a méné zastavuji, dosahuji i lepSich vysledki 6MWD
v procentech nalezitych hodnot (Reychler et al., 2016). U déti s CF je znacna Cast
variability 6MWD  vysvétlitelna  variabilitou v hodnotdich FEV1 a vékem
(Saglam et al., 2016). U déti s CF dale vykazuje 6MWD negativni korelaci s poctem
dnti stravenych hospitalizaci pro plicni exacerbaci, nevykazuje vSak obdobnou korelaci
pro pocet dni pod antibiotickou 1écbou (Donadio et al., 2017). Co se tyCe korelace
s VO2max, muaze u déti s CF (na rozdil od zdravych déti) vyhodnéjsi sledovat parametr
6MWORK, coz je sou¢in 6 MWD a hmotnosti pacienta (Lesser et al., 2010).

Clunkové testy

Tato skupina testl se opé€t fadi mezi terénni zatézové testy. Rychlost pohybu je
vySetfovanému fizena pomoci akustickych signalli pousténych z nahravky (Hebestreit et
al., 2015). ISWT ma celkem 12 arovni, pficemz na pocatku se pohybuje vySetfovana
osoba velmi pomalou chizi. Test trva maximalné 20 minut a po kazdé minuté testu se
vyzadovana rychlost pohybu zvySuje. Test je ukoncen 12. urovni, ¢i diive v ptipadé, Ze
vySetfovany jiz poZadovanou rychlost nezvlada. Vysledkem je opét usld vzdalenost
(Parry et al., 2018). Hodnoty FEV1, BMI a maximélniho nadechového tlaku jsou
nezavislé proménné, které ovliviiuji vzdalenost pokrytou pii ISWT u déti s CF (Saglam

et al., 2016). Na tento test pak muze navazovat ESWT, pfi kterém se zjiStuje, jak
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dlouho dokdze pacient chodit ¢i béhat ptreddefinovanou rychlosti. Tato rychlost se
vyvozuje z vysledktt ISWT, kdy se vybere rychlost na trovni 70-85% maximalni
rychlosti pfi ISWT (Parry et al., 2018). ISWT i ESWT jsou standardizovany na 10
metrt dlouhé dréhy, ale existuji i dvacetimetrové varianty testll, které jsou vyuzivany
i pro monitorovani zdatnosti policistl, ¢lenti armédnich slozek ¢i déti ve sportovnich
tymech. Clunkové testy neumoziuji kontinualni snimani EKG kviili vzniku artefaktd pfi
pohybu (Hebestreit, 2015).

Existuje 1 modifikovana verze ISWT (MSWT, modified shuttle walk test), ktera
je uzivdna pro pacienty s CF. Ta ma 15 urovni a postupné pii ném stoupad rychlost
z chiize do béhu (Hebestreit et al., 2015). Recentni studie tohoto testu nasla u déti s CF
silnou korelaci mezi vzdalenosti ptfekonanou pfi MSWT a VOypeak pii CPET
(Vendrusculo et al., 2019). I tento test je submaximalni, vznikla tudiz dal$i modifikace
o 25 trovnich (Hebestreit et al., 2015).

Déti s CF pii ISWT urazi vétsi vzdalenost nez pii 6OMWT, zaroven ISWT klade
vysSi naroky na kardiopulmondlni systém nez 6MWT. Proto by mél byt u déti s CF
preferovan spise ISWT (Saglam et al., 2016).

Jednominutovy test ze sedu do stoje

Jednominutovy test ze sedu do stoje (1-minute sit-to-stand test; 1-MSTST) je
pomérné novy test, ktery vyzaduje jen velmi malo prostoru a mize byt alternativou
k jinym uzivanym mimolaboratornim testim (Bohannon a Crouch, 2019). Tento test
muze poskytnout informace nejen o funk¢ni zdatnosti, ale i orientacni zhodnoceni
svalové sily dolnich koncetin. Vybavu pro tento test tvoii jen bézn¢ dostupna zidle,
stopky, pfipadné pulzni oxymetr. VéEtSinou se test provadi na zidli bez nastavovaciho
mechanismu vySky sedadla, ¢imz mohou b¢hem testu vznikat znacné rozdily
ve vysledné mechanické praci vykonané v pribéhu testu. Test trva 1 minutu, béhem
které si vySetfovana osoba ze sedu na zidli stoupé na plné¢ extendované dolni koncetiny
a poté usedd zpét (hyzd€ musi mit plny kontakt se sedadlem), toto opakuje co nejvyssi
rychlosti. 1-MSTST provokuje zna¢nou kardiorespiraéni odpoveéd’, ktera je ale nizsi
nez pii CPET. Vysledkem testu je pocet dokoncenych cykli ze sedu do stoje a zpét,
pfipadné i mira desaturace v prib¢hu testu a podany vykon vypocteny z rovnice (Radtke
et al.,, 2017a). U dospélych pacientii s CF mira desaturace b&éhem 1-MSTST dobie
koreluje s mirou desaturace b&hem CPET, tato korelace je silnéjSi nez korelace

desaturace pfi 6MWT a CPET. Korelace poctu repetic a svalové sily musculus
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quadriceps femoris je pouze mirnd, coz pravdépodobné hovoii o tom, ze na vysledku
I-MSTST se podili i jiné faktory nez svalova sila dolnich koncetin (Gruet et al., 2016a).
Je potieba provést dalsi studie na tento test (Bohannon a Crouch, 2019), nicméné¢ se jevi

jako dobry screeningovy test pro zatézovou desaturaci (Gruet et al., 2016a).

2.2.3 Dalsi moznosti testovani

Ttiminutovy test vystupem na schod vyzaduje jen velmi maly prostor a bézné
dostupny schidek na aerobik o vySce 15 cm, metronom a pulzni oxymetr. Pacient
pii testu stoupa opakované na schiiddek a sestupuje z né¢j v pfeddefinovaném tempu, méfti
se pfi ném tepova frekvence a SpO, (Hebestreit et al., 2015). Test je submaximalni
amize byt pouzivan pro pacienty s CF a pacienty po transplantaci plic
(Parry et al., 2018).

Zajimavou moznost testovani vicero slozek zdatnosti déti s CF predstavuje
modifikovany mnichovsky test fyzické zdatnosti (mMFT, modified Munich Fitness
test). Pivodné byl tento test vytvofen pro testovani fyzické zdatnosti Skolnich déti.
Testuje rovnovahu, flexibilitu a motorické dovednosti jako je driblovani, pfesné hazeni
a vyskoky do vySky (Radtke et al., 2009). V origindlu ma test 6 casti, ve své
modifikované verzi pouze 4 casti. Déti s CF maji v porovnani se zdravou populaci
v tomto testu nizsi skore (Gruber et al., 2008).

Vhodné je i sledovani svalové sily. PiedevSim pro vyzkumné ucely se pouziva
dynamometrie za pouziti velkych fixnich strojl, které mohou méfit vicero parametra
a tim objektivizovat riizné poruchy. Toto testovani je zlatym standardem pro meéfeni
volni svalové sily a jsou k dispozici normativni hodnoty. DalSi moZnosti je 1 funkéni
testovani, a to jak prostou aspekci, tak jednoduchymi funkénimi Ukoly
(Parry et al., 2018).

Pro monitorovani stavu a kvality zivota lze pouZzit dotaznik Cystic Fibrosis-
Questionnaire Revised (Quittner et al., 2002). Plnd forma dotazniku je urcena
pro pacienty od 14 let a sleduje né¢kolik domén zdravotniho stavu pacientt s CF: fyzické
funkce (aktivita), emocni funkce, problematiku stravovéni, 1é¢ebné zatiZzeni, obecné
vnimani onemocnéni, socialni funkce, télesné sebepojeti, problémy s vahou, symptomy
a dals$i (Schmidt et al., 2011). Dotaznik vykazuje i1 Cetné psychometrické vlastnosti

(Backstrom-Eriksson et al., 2016).
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2.3 Zatézové programy pro déti s cystickou fibrézou

Pro harmonicky vyvoj déti je nezbytny dostatek pohybovych aktivit. Mladsi déti
vyplnuji vétsinu bdélé doby pohybovou aktivitou ve formé minizatézi, které se postupné
prodluzuji. S ptichazejici pubertou si déti postupné profiluji smér preferované pohybové
aktivity a pribyvaji aktivity organizované (Macek, 2011c).

Pravidelna télesnd cviceni umoziuji i u pacientii s CF bézny rozvoj zdatnosti
za predpokladu, ze zbytek terapie pifinasi pacientovi dostatecny efekt. Pacienti s CF
ajejich rodiny by méli byt povzbuzovani k pohybovym aktivitam jiz od pocatku.
Soucasné je vhodné co nejvice omezovat piidavani dalsi 1écby, protoze pak dochazi
k netnosnému zvyseni 1écebné zatéze. Tento Cas muize byt vénovan fyzické aktivité
s rodinou, kamarady a jinym volnoCasovym aktivitdim (Lannefors, 2019). Vyhodné je
zatadit fyzickou zatéz u téch déti s CF, které jsou ,,asymptomatické® a pottebuji proto
ponékud dynamicté;si terapeuticky pristup (Rand a Prasad, 2012).

Udavané cile, kterych lze fyzickou aktivitou dosahnout, jsou: zpomaleni
progrese plicniho postizeni; u pacientli, ktefi jiz maji poSkozeni plic pak udrZeni
zdatnosti; udrzeni funk¢ni kapacity, svalové sily, mobility a postury; udrzeni normalni
kostni hustoty. Podstatnym benefitem je i rozvoj t€lesného sebeuvédoméni. V posledni
dob¢ je poukazovano i na vliv fyzické aktivity na mukociliarni clearance (Lannefors,
2019).

Komplexni pohybovy program by mél obsahovat aerobni trénink, odporovy
trénink, cviceni na flexibilitu a cviceni nervosvalové koordinace. Samoziejmosti je, ze
program ma byt primarné zaméten na individualni cile jedince a musi byt brany v potaz
jeho limitujici faktory (Burtin, Andrianopoulos a Spruit, 2016). Data o adherenci
pacientl s CF k télesné zat€zi nejsou dostatecnd, ackoliv se jedna o spolecensky
akceptovanou formu terapie a pacienti by ji spiSe preferovali pred provadénim technik
hygieny dychacich cest (Daniels et al., 2017).

Dulezitou sloZkou v ptistupu k terapii déti s CF je edukace jejich rodict, a to jiz
od stanoveni diagnézy. Pfirozeny instinkt, ktery veli k ochrané nemocného ditéte
pfed zbyte¢nou namahou, je 1 v tomto piipadé naprosto kontraproduktivni. Soucésti této
edukace je pak i pouceni o rozdilech mezi béZznym zadychanim a duSnosti. Pohybovy
program pro déti s CF by nemél byt jen diskutovan a doporu¢ovan, mé¢l by byt aktivné
provadén a edukovan ve stfediscich zabyvajicich se 1é¢bou pacientli s CF. Odborna

pomoc pii vybéru vhodné pohybové aktivity fyzioterapeutem je nicméné potieba az
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s prohlubujicim se postizenim. Do té doby jsou vhodné jakékoliv sportovni aktivity
odpovidajici socio-kulturnimu prostfedi, preferencim pacienta a hygienicko-

epidemiologickym doporuc¢enim (Lannefors, 2019).

2.3.1 Limitace fyzické zatéZe u pacientit s CF

Vykonavani fyzické aktivity muze byt limitovano rtiznymi mechanismy.
Ventilacni limitace zapficinuje snizenou dodavku kysliku. Kardiovaskularni limitaci je
mysSlena sniZeni kapacity cirkula¢niho systému dopravit kyslik do pracujicich tkani
a transportovat pry¢ produkovany oxid uhli¢ity. Svalovéa limitace znamena omezenou
schopnost utilizace kysliku pro energetickou konverzi ve svalové tkani. U pacienti s CF
muze byt tolerance fyzické zaté¢Zze omezena predevSim z davodi respiracnich
a svalovych limita (Urquhart, 2011).

U pacientli s CF dochdzi vlivem opakovanych zanétti v pritbéhu ¢asu k destrukci
tkani respiracniho systému a k narGstu mrtvého dychaciho prostoru. To omezuje
moznosti alveolarni ventilace. Pro danou troven spotiteby kysliku tak pacienti s CF
potiebuji vyssi alveolarni ventilaci, a tudiz 1 vy$§i minutovou ventilaci. Pfitomnost
obstrukce dychacich cest zvySuje naroky na dechové pratoky. Situaci muze
komplikovat 1 pfipadna plicni hyperinflace, kterd vede k funkénimu oslabeni
nadechovych svalti (Smith et al., 2016). Stejné tak se muze podilet i dynamicka
hyperinflace (rozvijejici se na podkladé omezenych vydechovych pritoki) pii zatézi,
kdy se poklesem inspiracni kapacity plic rozviji rychlejsi dechovy vzor a stoupa tak
dechova prace (Werkman et al., 2011). Tyto faktory piispivaji ke zvyseni dechové prace
u pacientll s CF a ke vzniku respiracni limitace (Urquhart a Vendrusculo, 2017). Neni
zatim zcela jasné, jak moc velké poskozeni plic zapfi€ini respiracni limitaci zatéze,
nicménég se jevi, Ze je-li hodnota FEV1 pod 50% nalezité hodnoty, respiracni limitace
zatéze se bude vyskytovat (Swisher et al., 2015).

U pacientdl s CF byva casto zminovadna snizend svalova sila a rychlejsi
vycerpatelnost svalll. Faktory pfispivajicimi k limitaci svalovych funkei u pacientti s CF
mohou byt: Spatny nutricni stav (a tim padem snizené¢ mnoZstvi svalové hmoty),
medikace (pfedevsim kortikosteroidy), zanétlivy stav a dekondice (Gruet et al., 2017).
CFTR protein byl objeven i na membrané sarkoplazmatického retikula, ¢imz by mohl
ovlivitovat elektrochemicky gradient, zpisobovat dysregulaci bunééné homeostazy
atim potencidln¢ vyvoldvat svalovou slabost a intoleranci fyzické zatéze

(Lamhonwabh et al., 2010). Pfi vztaZeni svalové sily a vyCerpatelnosti na plochu prifezu
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svalu maji ale pacienti s CF vysledky srovnatelné se zdravou populaci. Na jednotku
prafezu svalu tedy pacienti s CF vyprodukuji stejnou silu, coz nepodporuje teorii
o intrinsic svalové dysfunkci (Gruet et al., 2016b). U klinicky stabilnich adolescentti
s CF nebyla sledovana ani zadna vnitini mitochondridlni porucha (Werkman et al.,
2016). Hovofi to spise ve prospéch vysvétleni snizené svalové sily pacienti s CF kvuli
snizeni mnozstvi svalové hmoty (Gruet et al., 2016b; Ruf et al, 2019).
Kardiovaskularni limitace u pacient s CF nehraje casto pftilis velkou roli, pokud nemaji

pacienti s CF rozvinuté cor pulmunole (Swisher et al., 2015)

2.3.2 Vyznam a adaptace

V reakci na opakovanou zatéz dochazi 1 u pacienti s CF k adaptaci
na pohybovou zatéz na vSech urovnich a koordinované (Shei et al., 2019). V ramci
kardiovaskularni adaptace na dynamickou zatéz dochazi k ekonomizaci prace srdce,
stoupd hladina enzymii oxidativniho systému a stoupaji schopnosti extrakce kysliku
pracujicimi svaly, probihd i fada dalSich zmén. Pro pacienty s dechovou problematikou
je dilezita adaptace dychani. Mechanismem této zmény je snizeni dechové prace. Snizi
se tak naroky dychacich svali na kyslik. Zaroven klesa dechova frekvence, kterd
umozni lepsi prestup kysliku ze vzduchu v plicnich sklipcich. Odporovy trénink zase
pusobi vyraznéji na adaptaci muskuloskeletalniho systému, kdy stoupa priifez svalu
(a1jeho kontraktilni schopnosti), dochazi ke zméndm v ukladani mineralnich slozek
kosti a k pozitivnim zménam ve vazivu; vysledkem téchto adaptanich zmén je véEtsi
ekonomicnost prace svalovych skupin a ochrana proti urazu (Macek a Radvansky,
2011). Ptiznivy efekt pohybové aktivity je sledovatelny i1 na inzulinrezistenci
a na imunitni funkce (Kriemler et al., 2013).

Vyznam pravidelné cilené pohybové aktivity je prvotné samoziejmé zvySeni
zdatnosti, zvlasté¢ vytrvalostni, a to scilem =zlepSeni prognézy pacienti s CF
(Lalanne a Druennes, 2015). Existuje vicero nepiimych strategii, které ovliviiuji projevy
onemocnéni (jako terapie malnutrice a vitaminova suplementace) a které zaroven
mohou pomoci sniZzovat intoleranci zatéze. Efekt neptimych strategii je v§ak omezeny, a
proto je logicky nejleps$i variantou trénink fyzické zatéze, ktery pulsobi piimo
a multifaktoridlné (Gruet et al., 2013). Vys$i zdatnost, ptredevSim vytrvalostni, je
u adolescentli s CF spojena s vyssi kvalitou zivota zavisejici na zdravi (health-related
quality of life). Piekvapivé ovSem je, Zze tato kvalita Zivota lépe koresponduje se

subjektivnim vnimanim mnoZstvi vlastni fyzické aktivity, nez se skute¢nym mnozstvim
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fyzické aktivity (Hebestreit et al., 2014). Vyssi zdatnost je spojena i s lepSim
psychickym prospivanim, ovSem pouze v ptipadé, Ze je zdatnost spojena zdroven
s lep$im klinickym stavem (Backstrom-Eriksson et al., 2016). Samoziejmosti je i efekt
pohybovych aktivit 1 na prevenci rozvoje dalSich chronickych onemocnéni
(West et al., 2019). V pribéhu zivota se v disledku recidivujicich infektt u pacientti
s CF casto objevuji rtuzné posturdlni odchylky (hrudni hyperkyf6za, neideéalni
stabilizace lopatek a dal§i). I tyto zmény mohou byt pozitivné ovlivnény

1 nespecifickymi aktivitami, které zaroven ovliviiuji 1 zdatnost (Schindel et al., 2015).

2.3.3 Mukociliarni clearance

Fyzické aktivity maji predpoklddany kladny efekt na mobilizaci sputa
v dychacich cestach, coz muze vést ke zlepSeni ventilacnich pomérii, niz§i mnozstvi
infekci a udrzeni plicnich funkei (Kriemler et al., 2016). Uplatituje se pravdépodobné
vicero faktort, které tento efekt umoznuji. Prvnim z nich je vyuZziti jinych Casti objemu
plic pti zatézi oproti klidovému dychéni, v zatézi stoupd dechovy objem a celkova
ventilace (Lannefors, 2019). K tomuto efektu se pfidava i zvySeny dechovy pritok
tracheobronchidlnim stromem, ktery pusobi stfiznymi silami na ulpivajici sputum
a prispiva k jeho propulzi smérem ordlnim (Dwyer et al., 2011). Pfedpokladanym
faktorem je dale zména transportu iontd na apikalni membrané bun¢k stény respiracniho
traktu, kdy pii zatézi dochazi k redukci absorpce sodnych iontl a tim ke zvySené retenci
vody ve sputu a facilitaci posunu sputa (Lannefors, 2019).

Pfedmétem z4jmu v tomto tématu jsou predevSim rozdily mezi efektem
pohybovych aktivit a metod respiracni fyzioterapie, dale i ptfipadny rozdilny efekt
ruznych druhii pohybovych aktivit. Aktivity, pfi kterych dochdzi k otfesim (chlze
na béhatku), mohou dle jedné studie ménit mechanické vlastnosti sputa pacientti s CF
(snizuji jeho mechanickou impedanci). Aktivity bez otfest (jizda na rotopedu) takovy
efekt nemaji. ZvySeny dechovy objem a vyssi pratokové rychlosti mohou mit kladny
efekt na subjektivni snadnost expektorace. Efekt pohybovych aktivit na obsah vody
ve sputu je diskutabilni. ZvySené mnoZstvi vody ve sputu mizZe byt totiz redukovano
zvySenou evaporaci vody pii zvySené ventilaci (Dwyer et al., 2011).

V jiné studii dosli autofi k z&véru, ze cvieni na trampoliné (tedy cviceni
s otfesy) ma stejny pozitivni efekt na expektoraci jako jizda na rotopedu a zéroven, Ze
ob¢ tyto aktivity jsou srovnatelné¢ efektivni jako konvencni respiracni fyzioterapie.

Autofi hodnotili efekt pomoci mnozstvi sesbiraného sputa; ve vSech 3 ptipadech bylo

43



Diplomova prace Vliv domaciho pohybového tréninku na hodnoty
plicnich funkci a vytrvalostni zdatnost déti s cystickou fibrézou

sesbirano srovnatelné mnozstvi. Pfi kombinaci pohybové aktivity a nasledné respiracni
fyzioterapie se zvySovala saturace hemoglobinu, pravdépodobné pies zvyseni alveolarni
ventilace (Kriemler et al., 2016).

Dle Dwyera a kolektivu aktivita na béhatku dokaze prokazatelné zvysit
mukociliarni clearance celych plic, zaroven je ale prokazatelné méné efektivni nez
kombinace terapie pomtickou PARI-PEP System II® a technik silového vydechu. Tato
kombinace technik respirani fyzioterapie ma také vétsi efekt na posun sputa
v centralnich ¢astech plic (hodnoceno pomoci inhalaéni scintigrafie plic). Popsana
pohybova aktivita na béhatku funguje jako dostate¢nd airway clearance technika spiSe
pro periferni a stfedni Casti plic (Dwyer et al., 2019).

Fyzicka aktivita tedy neni sama o sobé dostacujici jako airway clearance
technika, je tfeba ji kombinovat s dalSimi technikami transportujicimi a evakuujicimi
hlen. Miize nicméné dobte fungovat jako bazalni technika, obsahuje totiz dva piistupy
zéroven (zvySeni zdatnosti a hygienu dychacich cest). Zvlasté pro mladSi déti se
zaroven da mluvit o zdbavné forme terapie (Lannefors, 2019). V australské dotaznikoveé
studii se dokonce 44 % respondenti s CF pfiznalo, ze vobdobi 3 mésich
pied vyplnénim dotazniku vyuzili fyzickou aktivitu misto tradi¢nich airway clearance

metod (Ward et al., 2019).

2.3.4 Pohybové programy zkoumané na pacientech s CF

V prabéhu poslednich 30 let bylo navrzeno, vyzkouseno a studovano pomeérné
velké mnozstvi programli pohybovych aktivit pro pacienty s CF jak détského, tak
dospélého veéku. Vyuzivany byly cvi€ebni programy aerobniho (dynamického),
anaerobniho i kombinovaného charakteru (Radtke et al., 2017b).

Doméci kondiéni programy (nebo spiSe programy nevazané na prostiedi
ambulance fyzioterapeuta ¢i nemocnici) jsou teoreticky snazsi na realizaci diky nékolika
faktorim: pacienti si mohou vybrat jakoukoliv oblibenou pohybovou aktivitu,
dostupnost vybrané pohybové aktivity je ¢asov€ 1 mistné pro pacienta dostupnéjsi
a pacient si miiZze provadét aktivitu se clenem rodiny (Hebestreit et al., 2010).

Nov¢jsi americkd studie navrhla domaci pohybovy program pro déti s CF,
s frekvenci 5x tydné¢ o délce 20-30 minut po dobu 2 mésici. Aktivity mély byt
vykonéavané s rodinou pacienta. Po takovéto formé tréninku doslo ke zlepSeni zdatnosti

meétené pomoci MSWT a u téch pacientl, ktefi vykazovali toto zlepSeni doslo
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i ke zlepSeni v oblasti plicnich funkci (FEV1 stouplo primémé o 6 %)
(Paranjape et al., 2011).

Doméci aerobni pohybovy program dle preferenci ditéte byl pouzit v pomérné
nedavné tiimésicni studii, kde probandi v interven¢ni skupiné obdrzeli psané
doporuceni o aerobnich aktivitaich spolecné s denikem pohybovych aktivit. Takovato
intervence sice zvySila udavané mnozstvi pohybové aktivity, nicméné nevzesly zadné
signifikantni zmény v oblasti plicnich funkei ¢ vytrvalostni  zdatnosti
(Hommerding et al., 2015).

Dvanactitydenni domaci pohybovy program byl pouzit i ve studii danskych
pacientil s CF starSich 14 let, kde pro monitorovani intenzity télesné zatéze vyuZzivali
monitor tepové frekvence. Pacienti si vybrali 1-2 oblibené sportovni aktivity, které méli
provadét aspont 3x tydné po dobu 30 minut. Adherence byla sice niz$i, nez byla
napldnovand frekvence cviceni, pfinesla ale kladné¢ zmény ve vytrvalostni zdatnosti.
Z4dné zmény nebyly zaznamenany v hodnoté FEV1 (Schmidt et al., 2011).

Dalsi tfimési¢ni (blize nespecifikovany) kombinovany domaci program byl
pro dospélé pacienty s CF, kdy probandi intervencni skupiny absolvovali zacvik a
dostali manudl cviceni. Toto cviceni mélo byt provadéno denné. Tito pacienti
vykazovali zvySeni svalové sily hornich koncetin, avSak zadné signifikantni zlepSeni
hodnot dechovych funkci ¢i zménu ve vysledcich 6MWT (Rovedder et al., 2014).

Dvé obdobné strukturované studie domaciho kondi¢niho programu pro mladé
pacienty s CF probéhly v Némecku (Hebestreit et al., 2010) a Svycarsku
(Kriemler et al., 2013), v obou pfipadech byla doba intervence 6 mésici. V némecké
studii si pacienti mohli libovolné vybrat pohybovou aktivitu jakéhokoliv charakteru a
této aktivit¢ méli vénovat aspoit 60 minut 3x tydné (Hebestreit et al., 2010).
Ve Svycarské studii byli pacienti rozdéleni na skupinu s dynamickym aerobnim
tréninkem, a na skupinu s posilovacim tréninkem; pacienti méli cvicit 30-45 minut 3x
tydné¢ ve fitness centru ¢i na zapijceném domdcim staciondrnim kole
(Kriemler et al., 2013). Ob¢ studie pfisly s podobnymi vysledky: takovéto pohybové
intervence pfinesly zlepSeni vytrvalostni zdatnosti a hodnot plicnich funkei. Efekt
pfetrvaval po nasledujicich 6 mésict az rok (Hebestreit et al, 2010;
Kriemler et al., 2013).

Pii 1 rok trvajici skotské studii byla od déti s CF vyzadovéana fyzicka aktivita

aerobniho 1 posilovaciho charakteru 3x tydné 30 minut, déti mély tréninkovy denik,
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ziskaly volny pfistup do télocviCen a posiloven a byly pravidelné¢ kontrolovany pfii
setkanich kazdé 2 tydny. Vysledky pfinesly nejen zlepSeni ve vysledcich MSWT, ale
1 sniZzeni poctu dni intraven6zniho podavani antibiotik (Urquhart et al., 2012).

Podobnou strukturu méla i americka studie z roku 2004, kde se porovnaval efekt
domaéciho aerobniho a posilovaciho tréninku. Déti s CF mély za tkol v prabéhu 1 roku
cvi¢it asponn 3x tydn¢, a to bud’ na stepperu (aerobni trénink), nebo pomoci stroje
provadét posilovaci cviceni hornich koncetin. Ani jedno z téchto cvi¢eni nepfineslo
nartist vytrvalostni zdatnosti ¢i FEV1. Ve skupiné¢ aerobniho tréninku v prib&hu roku
nedoslo k poklesu vytrvalostni zdatnosti, v posilovaci skupiné¢ k poklesu doslo
(Orenstein et al., 2004).

Dalsi americkd studie sledovala dospélé pacienty s CF, ktefi méli 5x v tydnu
praktikovat sérii posilovacich cviceni (2x tydné na dolni koncetiny, 3x tydn€ na horni
koncetiny) po dobu 1 roku. Tento program zajistil pomalejsi pokles v hodnotach FEV1
(Moorcroft et al., 2004).

Vice nez 20 let starda kanadska studie sledovala détské pacienty s CF po dobu
3 let, kdy tyto déti mély doma provadét svoji preferovanou aerobni aktivitu po dobu
30 minut 3x v tydnu. Takové mira aktivity staila na zpomaleni poklesu hodnot plicnich
funkci, nestadila vSak na obdobné zpomaleni poklesu vytrvalostni zdatnosti
(Schneiderman-Walker et al., 2000).

Zajimavy smér prezentovala brazilska studie zroku 2015, kde distribuovali
skupiné détskych pacientt s CF ilustrovanou piirucku s doporuc¢enim na vhodné aerobni
pohybové aktivity a streCink. Déti s CF, které mély na zacatku studie ve srovnani
s kontrolni skupinou zdravych probandl vice posturdlnich odchylek (hrudni
hyperkyfoza, neidedlni stabilizace lopatek, bederni hyperlordéza a dalsi), vykazovaly
po 3 mésicich pozitivni zmény postury a zmény v plantdrnim tlaku (Schindel et al.,
2015).

Pohybovy trénink lze zatadit i za hospitalizace. Starsi australska studie zavedla
pohybovy trénink pro déti s CF, které byly pfijaty k hospitalizaci pro akutni infekcni
plicni exacerbaci. Déti, které béhem hospitalizace provadély aerobni zatéz, mély oproti
détem v kontrolni skupiné€ a oproti détem ve skupin€ odporového tréninku signifikantni
zlepSeni VOzpeak. Ob¢ intervencni skupiny (aerobni a odporovy trénink) vykazovaly

zlepSeni FEV1 (vyrazné€j§i zména byla u skupiny odporového tréninku) a to i mésic
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po propusténi  z hospitalizace. Cvi¢eni probihalo 5x v tydnu, primérnd doba
hospitalizace byla 18-19 dni (Selvadurai et al., 2002).

Variantou volby pro pacienty s CF v tézké dekondici ¢i s horSimi projevy
onemocnéni muze byt i intervalovy trénink, ktery navic v dennim programu zabere
mén¢ Casu. Intervalovy trénink o poméru 1:2 (30 sekund intenzivni zatéze na béhatku,
60 sekund aktivniho odpocinku na béhatku) ptinesl zlepSeni tolerance zatéze.
Tento program probihal za 6tydenni rehabilitacni klry (za hospitalizace), intervalovy
trénink probihal 5x tydn€ (Gruber et al., 2014). Na stejném misté probihaly 1 dalsi
2 némecké studie, kdy opét v pribéhu 6 tydnt rehabilitaéniho kurzu na specializované
klinice pacienti 5x tydné po dobu 45 minut vykonavali nejriiznéjsi pohybové aktivity
(béh, chiizi, Nordic walking, plavani, odporovy trénink a dalsi). Odpovédi na takovy
trénink  bylo signifikantni zlepSeni zdatnosti a hodnot plicnich funkei
(Gruber et al., 2011; Gruber, Orenstein a Braumann, 2011). Tento vysledek byl
markantn€j$i u jedincl, ktefi pocatecné byli v otdzce zdatnosti vice indisponovani;
zlepseni hodnot plicnich funkci ukazovalo stejnou odpovéd’ (Gruber et al., 2011). Tento
tréninkovy program vyvolava obdobnou adaptacni odezvu u obou pohlavi, 1 kdyz malé
rozdily mezi pohlavimi z tohoto hlediska zustavaji
(Gruber, Orenstein a Braumann, 2011).

Intervalovy trénink byl pouzit i ve starSi holandské studii, kterd trvala 12 tydnd.
Déti s CF cvicily pod dohledem fyzioterapeuta 2x tydné 30-45 minut. Tento trénink
zlepsil parametry aerobni i anaerobni zdatnosti (Klijn et al., 2004).

Nejzajimavéjsi vysledky prinesly 2 Spanélské studie provadéné v Madridu.
V obou piipadech Slo o casové narocné programy, které meély obdobny pohybovy
program. Dé&ti s CF 3x tydné dochazely do vybavené nemocnic¢ni télocvicny (kazdé dité
zvlast’), kde provadély kombinovany trénink. Trénink sestdval z aerobni Casti trvajici
30-50 minut (na bicyklovém ergometru, ¢i pomoci pohybovych her), poté nasledoval
kruhovy posilovaci trénink. Tento rezim trval 8 tydni, v obou piipadech byla adherence
probandli velmi dobrd (primérné¢ nad 95 %). Po tréninkovém obdobi nésledoval
ctyitydenni detrénink, kdy tento nastaveny tréninkovy reZim ustal a probandi
mohli cvi¢it samostatné, dle své chuti a uvéazeni (Santana-Sosa et al.,2012;
Santana-Sosa et al., 2014). V nov¢jsi studii déti navic béhem tréninkové periody
2x denn¢ provadély trénink nadechovych svalll (Santana-Sosa et al., 2014). Obé&

intervence pfinesly zvySeni vytrvalostni zdatnosti a svalové sily. Vytrvalostni zdatnost
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klesla k pivodnim hodnotdm v pribéhu detréninku (Santana-Sosa et al., 2012;
Santana-Sosa et al., 2014). Mladsi studie se zakomponovanim tréninku inspirac¢nich
svalll pfinesla navic i nariist maximalniho nadechového tlaku, ktery byl zachovan i
po detréninkové period¢ (Santana-Sosa et al., 2014).

Pribézné sledovani pribéhu cviceni kompetentni osobou je klicovym faktorem
pro adherenci pacienta ke cvicebnimu programu. Neni tedy s podivem, Ze nejlepsich
vysledkd dosahuji programy probihajici za hospitalizace a programy s plnou supervizi

(Gruet et al., 2013).

2.3.5 Zidkladni doporuceni

Navzdory prokazateln¢ dobrému efektu pohybového programu na vytrvalostni
zdatnost a tim 1 prognozu déti s CF, je nejvetsi vyzvou piivést tuto skupinu k pravidelné
pohybové aktivité. Zapojovani se do pohybovych aktivit jiz od détského veku je
nutnosti nejen z diivodu sniZzeni a zpomaleni poklesu zdatnosti, pro zvySeni urovne¢,
ze které bude budouci pokles probihat, a také proto, aby byly u téchto déti vytvofeny
zékladni navyky zdravého Zivotniho stylu, které setrvaji az do dospélosti
(Shei et al., 2019).

Dité skolniho veéku potiebuje pro dobry vyvoj asponi zhruba hodinu vyplnénou
pohybovou aktivitou (stfedni az vyssi intenzity) za den (West et al., 2019). Dtlezité je
v pohybovém rezimu vSech déti podporovat rozmanitost a vSestrannost aktivit.
Se stoupajicim veékem je vhodné dat prednost preferované aktivité ditcte.

Vzhledem ke komplexnosti zakladni diagnoézy je vhodné u pacienti s CF
zohlednit né¢kolik skuteCnosti ve vztahu k fyzické zatézi. Striktné musi byt
sledovana malnutrice a pacienti stimto stavem by méli zacit s fyzickou aktivitou
az ve chvili, kdy je zajiStény dostatecné zvySeny efektivni energeticky piijem. Zaroven
by méli vSichni pacienti s CF adekvatné k poméru k provadéné fyzické zatéZzi navysit
pitny rezim o vodu s dostatkem minerald. Pacienti s horeckou a akutnim onemocnénim
by fyzickou aktivitu provadét neméli vibec. V piipadé potifeby se miiZou pacienti
premedikovat bronchodilatanciem pied pocatkem fyzické zatéZe. Pacienti, kterym
v zatézi klesd SpO: pod 90 % v pribéhu zatéZe stfedni intenzity, mohou fyzickou
aktivitu provadét za souc¢asného podavani kysliku (Lannefors, 2019).

Ma-li pacient akutni infekci, horecku ¢i jiné zhorSeni stavu, pak by mély byt

pferuseny veskeré pohybové aktivity (Lannefors, 2019). PferuSeni by mélo trvat
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do vymizeni ptiznakl. Ve chvili, kdy je pacient 1 den bez ptiznakti akutni infekce,
muze opét zatadit pohybové aktivity do svého programu (Pedersen a Saltin, 2015).

Pro ziskani jakéhokoliv signifikantniho benefitu by mél trénink trvat nejméné
6 tydnt o frekvenci 3 az 5x v tydnu. Zacinat by se mélo tolerovatelnou dobou, ktera by
méla byt zvySovana na cvicebni jednotku dlouhou ptinejmensim 20-30 minut. Intenzita
zatéze by se méla pohybovat mezi 55 a 64 % maximalni tepové frekvence
(Gruet et al., 2013; Radtke et al., 2017b).

Zékladni doporuceni na délku cvicebni jednotky pro déti tedy zhruba
35-45 minut, prvnich 10 minut by mélo byt vénovano rozcvicce, dalSich 20-30 minut
hlavni aktivité a poslednich 5 minut zklidnéni. Té€lesna vychova ve Skole je vétSinou
v rozsahu 2 (zfidka 3) vyucovacich hodin tydné, ¢asto v jednom bloku, coz absolutné
nepokryva potteby déti na pohybové aktivity (Macek, 2011c). Je veelku lhostejné, jakou
formu dynamickeé zatéze clovek zvoli, pokud je provadéna po dostate¢né dlouhou dobu,
s dostatecnou intenzitou a frekvenci (Macek, 2011b).

U malych déti 1ze s tuspéchem vyuzit cviceni a rizné aktivity na gymnastickych
micich rtznych velikosti. Takova cviCeni se zapojenim rodi¢l stimuluji motoricky
vyvoj 1 koordinaci déti a ptisobi piimo i na jejich dechovy projev. Navic maji tato
cviceni 1 kladny emoc¢ni naboj, coz zvysuje motivaci (Smolikova, 2018).

U déti az do 12 let by mél byt podporovan pohybovy vyvoj, vetné koordinace,
rovnovahy a hbitosti (agility). U déti od 7 let 1ze zaradit posilovaci cviCeni, nejlépe
formou cviceni s vlastni vahou (kalistenika). Od 13 let pak lze vyuzit cilené posilovaci
cviceni na jednotlivé svalové skupiny, pro toto cviceni udavaji nasledujici popis: 2-3x
tydn¢ kazdou svalovou skupinu, 1-3 sety cviki po 8-12 opakovanich a se zatézi
na urovni 70-85% jednoho opakovaciho maxima. Uz u déti od 7 lze vyuZit aerobni
cviceni s cilem ocisty dychacich cest, pokud je toto cvi¢eni kombinovano s huffingem
pro odstranéni hlenu (Swisher et al., 2015).

Pacienti s mirnym ¢i stfednim postizenim plic mohou vyuzit jakoukoliv
oblibenou pohybovou aktivitu (kolo, turistika, chlize, béh, veslovani, tenis, lezeni,
in-line brusle, Sermovani, lehkéd atletika a dalsi), o frekvenci provadéni 3-5x tydné
s délkou aktivity 30-45 minut. Intenzita zatéZe by se méla pohybovat na Grovni 70-85 %
maximalni tepové frekvence ¢i na 60-80 % vrcholové spotfeby kysliku. Pacienti
s t¢Z8im postiZzenim plic mohou stale provadéet cviceni na stacionarnim kole, posilovaci

cviéni a jina lehka pohybova cviceni, a to intermitentni metodou. Frekvence cviceni by
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méla byt 5x tydné, o délce 20-30 minut a o intenzit¢ na urovni 60-80 % maximalni
tepové frekvence ¢i 50-70 % VO2peak (Williams et al., 2010).

Aerobni cvi¢eni mohou byt détmi s CF provadéna 2-7x tydné (progresivné
pridavat) po 30-45 minut. Intervalova cviceni by méla postacit 2x tydné a to tak, ze faze
odpocinku by méla byt 3x tak dlouhd jako intenzivni cvi¢ebni faze. Odporovy trénink
muze byt zarazen 2-3x tydné (ne ve dvou po sob€ jdoucich dnech), s 3-5 sety cviki
po 10 opakovanich, preferovany by mély byt cviky s vlastni vahou. Zatadit 1ze 1 cviceni
flexibility, naptiklad jogou (s vyjimkou hot jogy), 2x tydné po 20 minut. NejlepSich
vysledki 1ze ale dosdhnout samoziejmé kombinaci jednotlivych typt cviceni
(West et al., 2019).

Pacienti by se v kazdém piipadé méli vyvarovat aktivit typu bungee-jumping,
skoky do vody (z velkych vysek) a ptistrojovému potapeni, pii vétSim postizeni 1 pobytu
ve vysokych nadmotskych vySkach (Williams et al., 2010). Déle by se méli vyhybat
aktivitam v horku, protoZe teplotni stres pacienty s CF velmi zatézuje a maji k nému
sniZzenou toleranci. Je také dulezité zajistit takové prostiedi, aby bylo co nejmensi riziko
pienosu chorob ¢i cross-kontaminace s jinymi pacienty s CF; musi byt zajiSténa
dezinfekce povrchii, vybaveni 1 prostfedi, dozorujici personal by mél nosit ochranné
pomiicky a pacienti s CF se samoziejm¢e nesmi setkavat (West et al., 2019).

Protoze by k zarazeni fyzické zatéze u déti s CF mélo byt pfistupovano spise
jako k normalni soucasti zivotniho stylu nez ke specialni 1écebné metode¢, je zapotiebi
soucinnost s rodi¢i. Rodi¢e by méli své déti k aktivité povzbuzovat a s détmi se aktivné
zapojovat. Je nutna i jejich edukace, protoze rodi¢e déti s CF pocituji vice prekdzek

provadéni fyzické zatéze, nez rodice zdravych déti (Rand a Prasad, 2012)

50



Diplomovd préce

3 CIL PRACE A HYPOTEZY

3.1 Cile prace

na vytrvalostni zdatnost a hodnoty plicnich funkci déti s CF. V prabéhu prace byl

na zéklad¢ prace s probandy vytvoren navic kratky prizkumny dotaznik o pohybovych

Cilem prace bylo zjistit mozny efekt domaciho pohybového programu

aktivitach déti s CF.

3.1.1

Dilci cile

e Zjistit, zda domaci pohybovy trénink miize mit efekt na vytrvalostni

zdatnost déti s CF.

e Zjistit, zda doméci pohybovy trénink miZe mit efekt na hodnoty plicnich

funkci déti s CF.

e Zjistit, zda domaci pohybovy program je Casové implementovatelny

do 1é¢ebného rezimu déti s CF.

e Zjistit, jaké jsou prekdzky v provadéni pohybovych aktivit détmi s CF.

3.2 Hypotézy pro intervencni program

3.2.1

3.2.2

3.2.3

3.2.4

Hypotéza 1

HO1: Po pohybov¢ intervenci se nezméni hodnota VO,max.

HA1: Po pohybové intervenci se zméni hodnota VOmax.

Hypotéza 2

HO02: Po pohybové intervenci se nezméni hodnota FEV1.

HAZ2: Po pohybov¢ intervenci se zméni hodnota FEV 1.

Hypotéza 3

HO3: Po pohybov¢ intervenci se nezméni hodnota FVC.

HA3: Po pohybové intervenci se zméni hodnota FVC.

Hypotéza 4

HO04: Po pohybové intervenci se nezméni hodnota 1-MSTST.
HAA4: Po pohybové intervenci se zméni hodnota 1-MSTST.
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4 METODIKA PRACE

4.1 Sledovany soubor

Pohybovy program byl urcen pro détské pacienty star§i 10 let s potvrzenou
diagnézou CF. Podminkou zafazeni do programu byla hodnota FEV1 nad 60 % nalezité
hodnoty pii vstupnim vySetieni. Probandi museli byt v dobé obou méfeni bez znadmek
akutni exacerbace, ptipadnd probihajici antibioticka 1écba nebyla diivodem k vylouceni
z programu. Probandi a jejich rodi¢e museli byt ochotni vstoupit do programu. Zakonni
zéstupci probandu obdrzeli a podepsali informovany souhlas s vySetfenim a pohybovou

intervenci.

4.2 Prubéh méreni

Probandi absolvovali vstupni 1 vystupni méfeni na oddéleni télovychovného
1ékarstvi FN v Motole. Mezi vySetienimi probehl dvanactitydenni pohybovy program
dle sestaveného navrhu a instrukci. K dodrzovani programu a k poskytnuti
anamnestickych udajii a udaji z méfeni rodic¢e probandl podepsali informovany souhlas
se zafazenim do programu. Pacienti byli pfed vySetfenim seznameni s pribéhem
vySetieni a programu a byli pozadani, aby si na vySetfeni donesli vhodné lehké
sportovni obleceni, obuv a piti.

Pti obou vysetienich probéhlo nejprve vysetteni télovychovnym Iékaiem, které
zahrnovalo odbér anamnézy, klidové meéfeni krevniho tlaku po 5 minutach vleze
na lehatku a vsed€ na ergometru, méteni krevniho tlaku za statické zatéze za pouziti
balénkového dynamometru, klidové dvandctisvodové EKG, klidové meéfeni tepové
frekvence po 5 minutich vleZze na lehdtku a pfi sedu na ergometru a usilovné
spirometrické vysSetfeni. Vysledkem spirometrického vySetfeni byly ¢iselné hodnoty
parametrt FEV1 a FVC.

Poté probéhlo spiroergometrické vysetfeni vytrvalostni zdatnosti do maxima
na bicyklovém ergometru s analyzou vymény dychacich plynt podle protokolu rutinné
uzivaného na daném odd¢leni. Jednalo se protokol s 2 stupni do z4téze stiedni intenzity,
po nichZ nasledovalo rampové zvySovani zatéze do vycCerpani. Zatéz byla davkovana
télovychovnym lékarem dle hmotnosti probanda. V prvnim stupni byla zatéZ nastavena

na 1 W/kg télesné hmotnosti probanda, ve druhém stupni 1,5 W/kg hmotnosti probanda.
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Pfi rampovém protokolu byla zatéz ptidavana po 5 W za 10 sekund. Na konci kazdého
stupné byl probandim byl zaznamendn krevni tlak, saturace, tepova frekvence, EKG
a byla provadéna analyza dychacich plyni a byli dotdzani na subjektivni intenzitu
zatéze dle Borgovy Skaly. Ve chvili, kdy pacienti udavali subjektivni zatéz na Grovni
12-13 na Borgové Skale subjektivni intenzity zatéze, byli pozadani, aby si tento pocit
zapamatovali. V pribéhu meéfeni byli probandi slovné povzbuzovani k vykonu.
Po skonceni protokolu byli probandi vyzvani k vySlapani na ergometru ve volnobéhu,
poté byli vyzvani k doplnéni tekutin. Po zotaveni 3 a 5 minut po konci zatéze byl opét
zaznamenan krevni tlak a tepovd frekvence. Nasledoval odpocinek 30 minut,
zhodnoceni vysledkli vySeteni télovychovnym Iékafem a probandim bylo timto
lékatem déno doporuceni o pohybovych aktivitach. Pro ucely diplomované prace byly
poskytnuty vysledky tohoto vySetfeni. Vysledkem vySetieni byla hodnota VO,max.

Po zatézovém vysetteni nasledovalo kineziologické vySetieni. Poté néasledovalo
vysetfeni 1-MSTST na Zidli s vyskou sedadla 44,5 cm od zemé. Zidle byla zapiena
zéddovou opérkou o sténu, aby se nepohybovala. Pacienti neméli dovoleno pii vstavani
ze sedu vyuzivat rucni opérky. Test byl proveden 2x a jako vysledek bylo vybrano lepsi
skore.

Na konci vstupniho vySetieni probandi absolvovali zacvik navrzenych
posilovacich cvik (viz. Ptiloha ¢. 3). Zacvik obsahoval piedvedeni cvikli vedouci
programu, navedeni probandi do pozic a korekce pozic a cvikli. Poté byla provedena
edukace o navrhované frekvenci a intenzité pohybovych aktivit, probandi obdrzeli
vytisténé pokyny pro navrhovany pohybovy program. Na den nésledujici po vySetieni
byl probandiim doporucen klidovy rezim bez cviceni, dal$i den uz mohli zacit plnit
navrhnuty plan pohybovych aktivit.

Elektronicky byl probandim zasldn odkaz na webovy dotaznik v programu
Google Forms. Tento nestandardizovany dotaznik obsahoval cely dotaznik CFQ-R
a dale n€kolik dalSich otdazek ptredevS§im o pohybovych aktivitach (viz Ptiloha €. 2).
Dotaznik mél celkem 60 otazek, zcehoz 50 otdzek bylo pieloZzeno z CFQ-R
(Quittner et al., 2002). U 57 otazek byl vybér ze 4 moznych odpovédi, 1 otdzka méla
vybér z5 mozZnych odpovédi, 2 otdzky byly koncipovany pro jednoduchou slovni
odpovéd:.

Vsechna vySeteni a vyplnéni dotazniku byla soucasti vstupniho i vystupniho

vySetreni.
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4.3 Navrhovana intervence

Vsichni probandi této prace dostali stejné doporuceni o pohybovych aktivitach,
stejny zacvik posilovacich cvikli a byl jim navrzen stejny pohybovy program. Probandi
m¢éli vykonavat pohybové aktivity tak, aby za tyden nasbirali asponi 180 minut aktivit
stiedni az vy$$i intenzity. Pfi vstupnim vySetfeni obdrzel kazdy proband vytistény popis
pohybového programu, vytisk deniku, do kterého mél zaznamenavat provedené
pohybové aktivity, dale manudl se struénym popisem a fotografiemi posilovacich cviki
(viz Ptiloha €.3) a jednoduchy edukaéni manudl o moznostech protahovacich cvik.
Kontroly prib&hu programu byly provadény jednou za 3 tydny pomoci telefonického
kontaktu s rodici.

Pohybovia intervence byla navrZzena na 12 tydnli. Probandiim byla doporucena
preferovana dynamickd pohybova aktivita dle jejich volby (kolo, staciondrni kolo,
jogging, in-line brusle, veslafsky trenazér, domdaci aerobik, pohybové hry) a to
o frekvenci provadéni 3x tydn€. Navrzend intenzita byla na urovni 13. stupné
na Borgové Skale subjektivni intenzity zatéze, tedy zatéz ponc¢kud namdhava. Délka
zatéze byla na pocatku intervence doporucena po 20-30 minut s postupnym navySenim
na 40 minut.

Dvakrat tydné méli probandi provadét navrzené posilovani s vlastni vahou,
piipadné s lehkymi c¢inkami (hmotnost byla doporucena dle zdatnosti probanda).
Posilovaci cviky zahrnovaly 8 cvikli: podiep se vzpazenim s ¢inkami, vzpor na dlanich
s pfechodem do pozice medvéda, vypad vpied s bicepsovym zdvihem, vypad do strany
s pfredpazenim za pouziti ¢inek, extenzi v kyc€li v pokréenym kolenem v pozici na 4,
abdukci v ky¢li s pokréenym kolenem v pozici na 4, staticky vypad s ptfitahem
s Cinkami a bridging. Doporuceno bylo 5 sérii téchto cvikl, kazdy cvik mél byt
provadén 6-9x (s postupnym priddvanim poctu opakovani), asymetrické cviky mély byt
v kazdé sérii provadény na obé€ strany. Probandi byli pouceni, Ze vSechny cviky by mély
byt provadény pomalu a kvalitné.

Po kazdé cvicebni jednotce se méli probandi protahnout, odpocinout si a doplnit

adekvatné tekutiny a zapsat si cviceni do deniku.
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4.4 Analyza a zpracovani dat

Statistické zpracovani dat jsem konzultovala s doc. Ing. Stanislavou Simonovou,
Ph. D. (Univerzita Pardubice). Vysledné udaje z dotaznikt, statistické vypocty a grafy
byly zpracovany pomoci systému Microsoft Office 365- program Excel. Testovana byla
vzdy hypotéza HO (nedoslo ke zméné zkoumanych znakil) a k ni alternativni hypotéza
HA (doslo ke zméné zkoumanych znakt). Hypotézy byly vyhodnoceny pomoci
dvouvybérového parového t-testu na stiedni hodnotu.

Interpretace dotazniku zalozeného na CFQ-R probéhlo ptes popisnou statistiku.
Cilem dotaznikového Setfeni bylo poskytnuti dopliiujicich informaci ke sledované
problematice. Cast dotazniku, ktera obsahovala otazky z CFQ-R nebyla vyhodnocena
standardizovanym zpisobem. Dotaznik byl hodnocen jako celek, nasledné byly
vyhodnoceny 1 jeho podc¢asti. Samostatné byla hodnocen cely CFQ-R (50 otéazek).
O kvalité Zivota zavislé na zdravi vypovidalo 34 otdzek. Celkem 4 otazky byly mifeny
na problematiku zvladéani Skolni dochazky, prace ¢i kazdodennich aktivit; 12 otdzek se
zabyvalo problémy spojenymi se symptomy CF; 13 otazek bylo zaméteno na pohybové

aktivity a konecné 8 otdzek sledovalo respiracni problematiku.
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5 VYSLEDKY

5.1 Charakteristika zkoumaného souboru

Do pohybového programu vstoupilo celkem 7 probandi. 6 probandi
absolvovalo vstupni i vystupni vySetfeni, vysledky jejich vySetfeni byly pouzity
pro ucely této prace. Z téchto 6 probandil bylo 5 probandt chlapcti a 1 divka. Jeden
proband studii nedokoncCil, protoze v dobé planovaného vystupniho vySetfeni meél
nasazenu intravenozni antibiotickou lécbu.

Priimérny vek probandi byl 16,12 let (SD+1,04), median véku byl 16,01 let.
Primérnéd tclesnda vyska byla 171,75 cm (SD+ 8,92), median vysky byl 173,50 cm
aprimérnd télesna  hmotnost probandi ve zkoumaném = souboru byla
62,17 kg (SD+ 9,24) s medidnem 59,50 kg. Prehlednd charakteristika zkoumaného

souboru je shrnuta v tabulce nize.

Vek Télesna vyska Télesna hmotnost
(v rocich) (v.cm) (v kg)
Primérna hodnota 16,12 171,75 62,17
Smeérodatna odchylka 1,04 8,92 9,24
Median 16,01 173,50 59,50

Tabulka 1: Charakteristika zkoumaného souboru

5.2 Vysledky k hypotéze H1

K ovéteni hypotézy HI byly pouzity ciselné hodnoty VOomax ziskané
spiroergometrickym vySetfenim pfed 12tydenni pohybovou intervenci a po ni. Hodnoty
pied intervenci a po intervenci, absolutni rozdil v hodnotach a procentualni zména

pro kazdého probanda, a naleZejici deskriptivni statistické hodnoty jsou zaznamenany

v tabulce.
Rozdil po
(ygfiﬁfn (\\//gf”r‘nrifn Absolutni rozdil intervenci
Proband o Lk gl v hodgote po vyjadieny
ved po intervenci VOxmax |v procentech
. b . . .| (vml*min'*kg™) vstupni
intervenci intervenci hodnoty
1 40,20 40,80 0,60 1,49
2 38,00 38,00 0,00 0,00
3 30,50 33,90 3,40 11,15
4 37,70 32,20 -5,50 -14,59
5 39,00 43,00 4,00 10,26
6 38,50 44,00 5,50 14,29
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VO,max VO,max , , .ROZdﬂ PO
. . Absolutni rozdil intervenci
(v ml*min (v ml*min v hodnoté po vyjadieny
Proband kg kg l) . e p Y Y
N intervenci VO,max | v procentech
pfed po (v mI*min*kg) vstupni
intervenci intervenci
hodnoty
Primérna hodnota 37,32 38,65 1,33 3,77
Median 38,25 39,40 2,00 5,87
Rozptyl 9,94 19,46 12,96 93,92
Rozpéti 9,70 11,80 11,00 28,87
Smeérodatna
odchylka 3,15 4,41 3,60 9,69
Dolni mez
intervalu
spolehlivosti 34,79 35,12 -1,55
(pro hladinu
vyznamnosti 0,05)
Horni mez
intervalu
spolehlivosti 39,84 42,18 421
(pro hladinu
vyznamnosti 0,05)

Tabulka 2: Vysledky méreni VO:max pred intervenci a po intervenci, zmény hodnot VO:max po intervenci

Zménu pramérné hodnoty VOomax graficky vyjadiuje nasledujici graf:

45,00
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&9 35,00
= 30,00
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in ¥k

VO,max (v ml*m

Vliv intervence na prumérnou hodnotu VO,max

37,32

Mg¢feni piedintervenéni

38,65

Me¢éieni pointervenéni

Graf 1: Vliv intervence na priumérnou hodnotu VO.max
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Chteli jsme potvrdit, nebo vyvratit hypotézu:

HO1: Po pohybové intervenci se nezméni hodnota VO;max.

Hypotézu HOl nemlzeme zamitnout na zaklad¢ dvouvybérového parového
t-testu na stfedni hodnotu pro 95 % koeficient spolehlivosti, protoze p-hodnota
testového kritéria je vyS$i nez zvolend hladina vyznamnosti 0,05 (zde p=0,45).
Priimérna zmé&na VO,max po pohybové intervenci byla +1,33 ml*min'*kg"' (+3,77 %

vstupni hodnoty) tak je insignifikantni pro dany koeficient spolehlivosti.

5.3 Vysledky k hypotéze H2

Kovéfeni hypotézy H2 byly vyuzZity Cciselné hodnoty FEV1 ziskané
ze spirometrického vySetieni pred 12tydenni pohybovou intervenci a po této intervenci.
Hodnoty pied intervenci a po intervenci, absolutni rozdil v hodnotach, procentualni

zména a k nim nalezejici dalsi deskriptivni statisticka data jsou zaznamenany v tabulce.

FEVI1 FEVI Absolutni Rozdil FEV1
4] v rozdil hodnot po intervenci
Proband y FEV1 e,
pied po . .| vyjadfeny v procentech
. ;| . | po intervenci .
intervenci | intervenci 1) vstupni hodnoty
1 3,71 3,92 0,21 5,66
2 3,82 3,57 -0,25 -6,54
3 2,60 2,52 -0,08 -3,08
4 4,32 3,92 -0,40 -9,26
5 3,70 3,85 0,15 4,05
6 3,46 2,53 -0,93 -26,88
Primér 3,60 3,39 -0,22 -6,01
Median 3,71 3,71 -0,17 -4,81
Rozptyl 0,27 0,38 0,15 115,40
Rozpéti 1,72 1,40 1,14 32,54
Smeérodatna
odchylka 0,52 0,62 0,38 10,74
Dolni mez
intervalu
spolehlivosti 3,19 2,89 -0,52
(pro hladinu
vyznamnosti 0,05)
Horni mez
intervalu
spolehlivosti 4,02 3,88 0,09
(pro hladinu
vyznamnosti 0,05)

Tabulka 3: Vysledky mereni FEV1 pred intervenci a po intervenci, zmeny hodnot FEV1 po intervenci
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Zménu prumérné hodnoty FEV1 vyjadfuje nasledujici graf:

4,00
3,50

3,00

Vliv intervence na primeérnou hodnotu FEV1
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3,385
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Graf 2: Vliv intervence na priumérnou hodnotu FEV1

Chtéli jsme potvrdit, nebo vyvratit hypotézu:

HO02: Po pohybové intervenci se nezméni hodnota FEV1.

Hypotézu H02 nemizeme zamitnout na zdkladé¢ dvouvybérového parového

t-testu na stfedni hodnotu pro 95 % koeficient spolehlivosti, protoze p-hodnota je vyssi

nez zvolend hladina vyznamnosti 0,05 (zde p=0,26). Primérnd zména FEV1

po pohybové intervenci byla -0,221 (-6,01 % vstupni hodnoty) tak je insignifikantni

pro dany koeficient spolehlivosti.

5.4 Vysledky k hypotéze H3

K ovéteni hypotézy H3 byly pouzity Eiselné hodnoty FVC ze spirometrického

vySetfeni pfed 12tydenni pohybovou intervenci a po této intervenci. Hodnoty

pied intervenci a po intervenci, absolutni rozdil v hodnotach, procentudlni zména

a k nim naleZejici dalsi deskriptivni statisticka data jsou zaznamenany v tabulce.

FVC FVC Absolutni rozdil i)oizn(grf:;fi
Proband 1) 1) hodnot FVC vyjadieny
pred intervenci | po intervenci po 1nteIiven01 v procentech
v vstupni hodnoty

1 4,16 4,13 -0,03 -0,72
2 4,81 4,62 -0,19 -3,95
3 3,12 3,10 -0,02 -0,64
4 5,18 4,75 -0,43 -8,30
5 4,33 4,63 0,30 6,93
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FVC FVC Absolutni rozdil Ii)oizncgr\ﬁ;;(c:i
Proband 1) 1) hodnot FVC vyjadteny
pred intervenci | po intervenci po 1nteliven01 v procentech
1) vstupni hodnoty
6 4,20 4,03 -0,17 -4,05
Primér 4,30 4,21 -0,09 -1,79
Median 4,27 4,38 -0,10 -2,34
Rozptyl 0,41 0,32 0,05 21,77
Rozpéti 2,06 1,65 0,73 15,23
Smeérodatna
odchylka 0,64 0,56 0,22 4,67
Dolni mez
intervalu
spolehlivosti 3,79 3,76 0,27 5,52
(pro hladinu
vyznamnosti
0,05)
Horni mez
intervalu
spolehlivosti 4,81 4,66 0,09 1,94
(pro hladinu
vyznamnosti
0,05)

Tabulka 4: Vysledky méreni FVC pred intervenci a po intervenci, zmény hodnot FVC po intervenci

Zménu prumérné hodnoty FVC graficky vyjadfuje néasledujici graf:

Vliv intervence na priimérnou hodnotu FVC

43

Meéfeni predintervencni

4,21

Meéfeni pointervencni

Graf 3: Vliv intervence na prumérnou hodnotu FVC
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Chtéli jsme potvrdit, nebo vyvratit hypotézu:

HO03: Po pohybové intervenci se nezméni hodnota FVC.

Hypotézu HO3 nemtlizeme zamitnout na zakladé dvouvybérového parového
t-testu na stfedni hodnotu pro 95 % koeficient spolehlivosti, protoze p-hodnota
testového kritéria je vy$$i nez zvolend hladina vyznamnosti 0,05 (zde p=0,40).
Primérna zména FVC po pohybové intervenci byla -0,09 L (-1,79 % vstupni hodnoty)

tak je insignifikantni pro dany koeficient spolehlivosti.

5.5 Vysledky k hypotéze H4

K ovéteni hypotézy H4 byly pouzity vysledky 1-MSTS testu (pocet provedenych
zvednuti se ze sedu na zidli do stoje na extendovanych koncetinach a zpét)
pied 12tydenni pohybovou intervenci a po této intervenci. Hodnoty pfed intervenci
a po intervenci, absolutni rozdil v hodnotach, procentudlni zména a k nim naleZejici

dalsi deskriptivni statistickd data jsou zaznamenany v tabulce.

Absolutni Rozdil po intervenci
Proband (LIMSTS o I-MSTS - i po | vyj édfenyl') v procentech
pred intervenci | po intervenci | . . ,
intervenci vstupni hodnoty
1 27,00 32,00 5,00 18,52
2 26,00 34,00 8,00 30,77
3 34,00 34,00 0,00 0,00
4 39,00 35,00 -4,00 -10,26
5 31,00 32,00 1,00 3,23
6 28,00 29,00 1,00 3,57
Primér 30,83 32,67 1,83 7,64
Median 29,50 33,00 1,00 3,40
Rozptyl 20,47 3,89 14,47 178,00
Rozpéti 13,00 6,00 12,00 41,03
Smeérodatna
odchylka 4,52 1,97 3,80 13,34
Dolni mez
intervalu
spolehlivosti 27,21 31,09 -1,21 -3,04
(pro hladinu
vyznamnosti
0,05)
Horni mez
intervalu
spolehlivosti
. 34,45 34,24 4,88 18,31
(pro hladinu
vyznamnosti
0,05)

Tabulka 5: Vysledky 1-MSTST pred intervenci a po intervenci, zmény hodnot 1-MSTST po intervenci
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Vliv pohybové intervence na primérnou hodnotu 1-MSTS testu vyjadiuje
nasledujici graf:

Vliv intervence na pramérnou hodnotu 1-MSTS testu

35,00 32,67

30,83

30,00

25,00

20,00

15,00

10,00

Pocet cykli ze sedu do stoje a zpét

5,00

0,00

Me¢feni predintervencni Meéteni pointervenéni

Graf 4:Vliv intervence na priimérnou hodnotu vysledkii testu 1-MSTST

Chtéli jsme potvrdit, nebo vyvratit hypotézu:

HO04: Po pohybové intervenci se nezméni hodnota 1-MSTST.

Nulovou hypotézu HO04 nemtzeme zamitnout na zakladé dvouvybérového
parového t-testu na stfedni hodnotu pro 95 % koeficient spolehlivosti, protoze
p-hodnota testového kritéria je vyS$i nez zvolend hladina vyznamnosti
0,05 (zde p=0,33). Primérna zména 1-MSTST po pohybové intervenci byla +1,83

(7,64 % vstupni hodnoty) tak je insignifikantni pro dany koeficient spolehlivosti.

5.6 Vysledky dotazniku

Pro lepsi ptehlednost byly primérné hodnoty z dotazniku a jeho ¢asti

zpracovany do né€kolika tabulek:

Cely dotaznik Otazky z CFQ-R
Pied intervenci | Po intervenci | Pred intervenci Po intervenci
Primer 180,33 bodu 182,83 bodu 161,33 bodu 163,17 bodu
(79,09 %) (80,19 %) (80,67 %) (81,58 %)
Median 179,00 bodu 183,00 bodu 163,00 bodu 162,50 bodu
Smérodatnd| ¢ 4 1,4y 19,84 bodu 13,01 bodu 15,84 bodu
odchylka

Tabulka 6: Bodove hodnoceni celeho dotazniku,; Bodové hodnoceni dotazniku CFQ-R
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Pro cely dotaznik byl maximalni pocet 228 bodli a minimum 56 bodii. Primérny

rozdil po intervenci byl +2,50 bodu (+1,24 %), tento rozdil nebyl statisticky

signifikantni.

Pro cast dotazniku, ktera byla slozena z otdzek z CFQ-R bylo maximum

200 bodii a minimum 49 boda. Priméry rozdil po intervenci byl 1,83 bodu (-1,03 %),

tento rozdil nebyl statisticky signifikantni.

Otéazky na kvalitu Zivota

Otéazky na Skolu, praci a kazdodenni

zavisejici na zdravi aktivity
Pred intervenci | Po intervenci Pred intervenci Po intervenci
Primeér 111,50 bodu 110,83 bodu 13,17 bodu 13,67 bodu
(81,99 %) (81,50 %) (82,29 %) (85,42 %)
Median 109,50 bodu 111,00 bodu 13,00 bodu 14,00 bodu
Smérodatnd| ) »g 1,4 12,56 bodt 0,69 bodu 0,94 bodu
odchylka

Tabulka 7: Bodové hodnoceni otazek zamérenych na kvalitu zZivota zavisejici na zdravi; Bodové

hodnoceni otazek zamérenych na Skolu, praci a kazdodenni aktivity

Maximalni bodova hodnota otdzek zaméienych na kvalitu Zivota zavisejici
na zdravi byla 136 bodii a minimum bylo 34 bodi. Primérnd absolutni zména
po intervenci byla -0,67 bodu (-0,74 %), tato zména vSak nebyla signifikantni.

Z otazek tykajicich se Skoly, prace a kazdodennich aktivit bylo mozné ziskat
maximalné¢ 16 bodl, v minimu pak 4 body. Primérnd zména po intervenci byla v této

¢asti +0,50 bodu (4,06 %), ani zde nebyla zména statisticky relevantni.

sopf)?z?é] ;l: g&gﬁn&l}; Otazky na pohybové | Otazky na respiracni
., aktivity problematiku
onemocnéni
Pied Po Pied Po Pred Po
intervenci | intervenci | intervenci | intervenci| intervenci |intervenci
36,67 38,67 40,50 41,17 24,33 24,33
Pramér bodu bodu bodu bodu bodu bodl
(76,39 %) | (80,56 %) | (77,88 %) | (79,17 %) | (76,04 %) |(76,04 %)
Medin 36,00 38,00 39,00 41,00 24,50 23,50
bodi bodi bodu bodu bodu bodl
Smérodatna 4,07 3,59 6,08 8,13 3,35 2,75
odchylka bodi bodi bodt bodt bodi bodi

Tabulka 8: Bodoveé hodnoceni otdzek zamérenych na symptomy spojené s onemocnénim,; Bodové
hodnoceni otazek zameérenych na pohybové aktivity;, Bodové hodnoceni otazek zamérenych na respiracni
problematiku
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Z otazek orientovanych na problémy spojené se symptomy onemocnéni bylo
mozné ziskat celkem 48 bodd, minimum bylo 11 bodli. Primérnd absolutni zména
po pohybové intervenci byla +2,00 bodu (5,84 %) a tato zména nebyla statisticky
vyznamna.

Otazky o pohybovych aktivitich mohly byt ohodnoceny maximalné¢ 52 body
a minimalné 13 body. Primérna absolutni bodovd zména v této Casti dotazniku byla
0,67 bodu (1,32 %) a i tato zména byla nesignifikantni.

Otazky orientované na respiracni problematiku onemocnéni mohly pfinést
v maximu 32 bodd a v minimu 7 bodd. Primérné absolutni bodova zména po intervenci

byla nulova.

5.7 Vyhodnoceni deniku

Priméré respondenti odcvicili 37,00 cvi¢ebnich jednotek zmoZznych 60
(SD£21,21; median  48,50). Priméméd  adherence tedy byla 61,63 %
(SD+ 35,33; median 80,80 %). Jeden proband odcvi¢il pouze 6 cvicebnich jednotek
ajeden pouze 9 cvi€ebnich jednotek. V 66,67 % byly zastoupeny cvicebni jednotky
dynamické pohybové aktivity. Ve 48 cvicebnich jednotkach udavali probandi

pfi cvi€eni ¢i po cviceni vykaSlavani (tedy v 17,28 % odcvic¢enych jednotek)
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6 PRUZKUMNY DOTAZNIK

6.1 Cil

Na zaklad¢ zjisténi, ze pacienti s CF v détském véku jsou casto osvobozeni
z hodin télesné¢ vychovy, byl vypracovany stru¢ny dotaznik, jehoz cilem bylo zjistit,
jaké je udavana pohybové aktivita déti s CF a jaké jsou ptipadné diivody pro osvobozeni

z hodin télesné vychovy.

6.2 Sledovany soubor

Priizkumny dotaznik byl uréen détem s potvrzenou diagnézou CF véku 6-19 let,
které plni Skolni dochézku. Za mladsi déti mohli dotaznik vyplnit rodi¢e. Dale nebyl

vybér respondentii nijak omezen.

6.3 Postup sbéru dat

Pro ucely této prace byl na zdkladé¢ osobni zkuSenosti s pacienty s CF
vypracovan jednoduchy nestandardizovany dotaznik, ktery byl anonymni. Dotaznik m¢l
celkem 24 otazek (viz. Piiloha ¢. 5). U 16 otdzek méli respondenti vybrat jednu
zmoznych preddefinovanych odpovédi. Z téchto 16 otazek byly u 10 otazek
4 moznosti, u jedné otazky bylo na vybér ze 3 moznosti, u dvou otdzek z 5 moznych
odpovédi, u jedné otdzky bylo na vybér z 8 moznych odpovédi a u dvou otazek
ze 2 odpovédi.

Respondenti byli kontaktovani pomoci socidlnich siti pfes uzavienou skupinu
Klubu cystické fibrozy, z.s.. Sbér probéhl pomoci webového formulafe aplikace

Google Forms.

6.4 Analyza a zpracovani dat

Pro interpretaci vysledkii dotazniku byly pouzity grafy a vypocty v programu
Microsoft Office 365- program Excel.
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6.5 Vysledky

6.5.1 Charakteristika zkoumaného souboru

Dotaznikového Setfeni se zucastnilo celkem 35 respondentd. Celkove
74,3 % respondentti byly zeny, 25,7 % respondenti byli muzi. Primérny vé&k
respondentt byl 14,31 roku (SD+4,61; median 15,00 let). Primérnd véha respondentt
byla 45,43 kg (SD+15,89; median 50,00 kg), primérna vyska respondentli byla
154,13 cm (SD= 17,26; median 157,00 cm).

Pouze 37,1 % udalo, Ze plni nastaveny reZim respiracni fyzioterapie (v dotazniku
definovano jako ,rezim flutterovani a inhalaci®) na 100 %. Témét polovina
respondentli, konkrétné¢ 48,6 %, wudalo, ze rezim dodrzuji ze 2/3. Zbylych
14,3 % respondentl plni rezim pouze z 1/3.

14,3 % respondentdi  zhodnotilo svij zdravotni stav jako skvély,
42,9 % respondentt udalo velmi dobry zdravotni stav, 31,4 % respondentti vnimalo sviij
zdravotni stav jako sluSny ¢i uchazejici a 11,4 % respondentti udalo soucasny zdravotni

stav jako chaby.

6.5.2 Subjektivni vnimani télesné zdatnosti

Pro 34,3 % respondentli je ucCast na intenzivnich sportovnich aktivitach
(zde uvedeno jako piiklad ,,béhani Ci sportovni hry*) nendrocnd a bezproblémova.
Pro 31,4 % je jen trochu naro¢na, pro 25,7 % respondentl je stfedné narocnd a
pro 8,6 % je toto velmi naro¢né. Vnimané omezeni pohybovych aktivit zdravotnim
stavem vyjadiuje nésledujici graf, vychazejici z jedné otazky z dotazniku:

Tvrzeni ,, Kvali svému zdravi musim omezovat intenzivni
sporty, jako je béh ¢i micové hry.*:

3%

46% = Je to velmi pravdivé.
= Je to docela pravdivé.
Je to docela nepravdivé.

= Neni to viibec pravda.

Graf 5: Subjektivni omezeni pohybovych aktivit
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Pro 74,3 % respondentii je bezproblémové stihat své vrstevniky v chizi;
pro 11,4 % je to trochu narocné; 8,6 % respondentli udavd, ze je to pro né stiedné
naroc¢né a pro 5,7 % respondentll je to subjektivn¢ velmi naro¢né.

Otazku srovnavajici subjektivni télesnou zdatnost béhem hodin télesné vychovy

pak vyjadfuje nasledujici graf:

Ve skole pfti télocviku ve srovnani se spoluzaky:

14%

= Bez problémi v§echno
zvladnu jako spoluzaci.

® Néco malo nezvladnu,
ale vétSinu zvladnu.

= Hodné toho nezvladnu,
ale snazim se.

® Vibec to nezvladam.
0%

= Nechodim na télocvik.

Graf 6: Subjektivni srovnani fyzické zdatnosti s vrstevniky

Subjektivné omezuje nizkd fyzicka zdatnost téméf Ctvrtinu respondenti, coZ

vyjadiuje nasledujici kolaCovy graf:

Citim se Spatné kvuli své fyzicce, protoze se nemizu zapojovat
tak, jak bych chtél/-a:

6%

_17%
40%
| = Je to velmi pravdivé.
= Je to docela pravdivé.

= Je to docela nepravdivé.

= Neni to viibec pravda

_37%

Graf 7:Subjektivni vnimani snizené fyzické zdatnosti
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6.5.3 Udast na $kolnich hodindch télesné vychovy

Ugast pacientti s CF na §kolnich hodinach t&lesné vychovy vyjadfuje nasledujici
graf:

Ve §kole se u¢astnim hodin télocviku:

11%

9% = Vzdy.

= Casto, ale ne vzdy.

Jen n¢kdy.

20% . .
= Nikdy se hodin

neucastnim.

Graf 8: Ucast na hodindch télesné vychovy

Diivody pro netcast na hodinach télesné vychovy, ¢i pro uUplné osvobozeni
z hodin télesné vychovy, byly uddvany nasledujici: moc vysoké naroky ucitele
anezvladani zatéze, ptejizdéni méstskou hromadnou dopravou do télocviény, casté
absence, hygienické diivody, stav po nemoci. Jedna respondentka udala, Ze se neti¢astni
jen hodin plavani, protoze tyto hodiny zac¢inaji velmi brzy rano a nestihala by inhalaci.

Celkem 71,4 % respondenti udalo, ze cvi¢i ve Skole 1 mimo S$kolu,
11,4 % respondentli se ucastni cviceni jen ve Skole, 14,3 % respondentii necvici
ve Skole, ale snazi se cvicit mimo Skolu a 2,9 % respondentli udalo, ze necvi¢i vibec.
Celkem 40 % respondentii hodiny Skolni télesné vychovy tUpln€ vyhovuji,
34,3 % respondentli docela vyhovuji, ve 14,3 % moc nevyhovuji a 11,4 % respondentil

hodiny télesné vychovy nevyhovuji viibec.

6.5.4 Udast na pohybovych aktivitich

Celkem 60 % respondentd udalo vyborny vztah ke sportu, 20 % ho popsalo jako

velmi dobry, 14,3% sport nevadi a 5,7 % respondenti sport vibec nebavi. SpiSe

vvvvvv

obdobné aktivity a 31,4 % ma raddo oba typy aktivit stejné. 74,3 % respondentti udalo,

ze cvici doma ¢i chodi do posilovny, fitness centra nebo na sportovni krouzek. Celkem
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45,7 % respondentd udalo, Ze 1 se zapocitanim hodin télesné vychovy cvici 3-4x tydné,
25,7 % respondentli dokonce 5-6x tydné a 8,6 % respondentl podle svych tvrzeni cvici
kazdy den. 31,4 % respondentti udalo délku svoji bézné mimoskolni cvi¢ebni jednotky
na 60-75 minut, stejné mnozstvi respondentti pak vybralo cviebni jednotku dlouhou
45-60 minut.

Pohybové aktivity a sporty, které respondenti udavali, byly: joga, plavani, fotbal,
karate, posilovani, béh na bézeckém pésu, bézkovani, tanec, domaéci trénink,
gymnastika, kolo, lyze, tenis, lezeni na umélé stén¢, atletika, in-line brusleni,
badminton, fitbox a volejbal. Jeden respondent udal, Ze hraje hru Pokémon Go, diky
které nachodi a nabéha kazdy tyden asi 60 kilometra.

Vnimana omezeni v prubéhu sportovnich aktivit byla: zadychavani, casté;si
kaSel a odkaslavani (vice respondenti udavalo tuto skutecnost), nizkd kondice.
V jednom piipad¢ udal respondent, Ze se pii sportu zacne hodné zadychévat a nasleduje

kasel, ktery nékdy vede aZ ke zvraceni.
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7 DISKUZE

7.1 Diskuze k teoretické ¢asti

Tématlim, kterd jsou shrnuta v této diplomové praci, je v poslednich jiz témét
40 letech vénovan pomérné velky publikacni prostor v riznych odbornych ¢asopisech.
Je tomu pfedev§im diky tomu, Ze medicinské pokroky i moderni fyzioterapeutické
metody zajistily nasobné delsi nadéji na doziti pacientli s CF, navic i s mnohem vyssi
kvalitou zivota. Do popifedi zdjmu se proto zatadily bézné aktivity, ke kterym se
pacienti s CF dfive nedostavali. U déti vypliuje velkou ¢ast bdélé doby néktera z forem
pohybové aktivity, proto je u déti s CF v centru zajmu tento aspekt.

Cystické fibréza je zadvazné, zivot limitujici a zkracujici onemocnéni, které je
spojeno multiorganovymi patologiemi. Rizné ptiznaky spojené s onemocnénim byly
u pacienti s CF projevuje jejich respiracni problematika, ktera také nejcastéji stoji
za jejich predCasnou smrti (Simmonds, Darrah a Drumm, 2016). Zékladni onemocnéni
CF zpusobuje dehydrataci dychacich cest a produkci hyperviskdzniho a kyselého hlenu.
Toto vSechno ma za nasledek neuspokojivou mukociliarni cleareance, coz vede
k chronickym a opakujicim se infekcim a k zacarovanému kruhu progresivniho
a ireverzibilniho plicniho poskozeni. Pfidava se 1 problematika postizeni ostatnich
organt, ktera jest¢ vice zhorSuje stav pacientli dlouhodobé a opakované zatizenych
zanétlivym stavem (Shei et al., 2019; Skalicka, 2018).

Stejné€ jako déti zcela zdravé, i déti s CF potiebuji ke svému harmonickému
pohybovému rozvoji dostatek pohybovych aktivit a nemély by od nich byt odrazovany
(Rand a Prasad, 2012). I presto, ze cystickd fibréza predisponuje pacienty s CF
k limitaci jejich vykonu pii fyzické zatézi, jsou pohybové aktivity téchto pacientl
realizovatelné, a to 1 pfes nepfiznivou progresi  klinického  stavu
(Urquhart a Vendrusculo, 2017; Williams et al., 2010; West et al., 2019). Nejcastéji je
u pacientl s CF zminovana limitace fyzické zatéZe cestou respiraéni a svalovou
progresivnimi zménami plicnich funkci, dysfunkei dychacich svalil a ventila¢ni kontroly
(Shei et al., 2019). Soucasné vysledky vyzkumi spiSe rozporuji moZznosti vnitini

pfic¢iny svalové limitace u pacientil s CF a sniZena svalova sila tak miZe byt zpiisobena
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spise celkovou hypoaktivitou této skupiny pacientd (Gruet et al., 2016b;
Ruf et al., 2019).

Nejvyznamnéjsi funkéni hodnotou, kterd ma ptimy vztah s fyzickou zatézi, je
maximalni (p¥ipadn& vrcholové) spotieba kysliku (Macek, 2011a). Ciselnd popisuje
vytrvalostni zdatnost jedince, hraje i nepopiratelné vysokou prognostickou roli, a to
nejen u pacientd s CF. Dostatecné vysoka vytrvalostni zdatnost mé ptiznivy vliv na
prognozu pacientll s CF z hlediska hrozici smrti, ¢i transplantace plic (Hebestreit et al.,
2019; Vendrusculo et al., 2019). Logickym vyusténim téchto zjiSténi je, Ze ma
mimofadny vyznam péstovat u pacientll s CF vytrvalostni zdatnost, a to jiz od raného
veéku (Shei et al., 2019, West et al., 2019). Pohybov¢ aktivity navic mohou podporovat
mukociliarni clearance ajevi se vhodné jako dopliikové metody k jinym metodam
hygieny dychacich cest (Lannefors, 2019).

Ackoliv maji intenzivnéj$i pohybové aktivity u déti s CF terapeuticky potencial,
mélo by k nim byt zeduka¢nich divodi ptfistupovano jako k bézné soucasti Zivota
(Rand a Prasad, 2012). Zaclenéni pohybovych aktivit do 1écebného rezimu by mélo byt
rozhodné provedeno tak, aby se prehnanym zplsobem nezvySovala uz tak vysoka
casova zatéz na pacienty (Schneiderman-Walker et al., 2000).

Velmi vyhodnou variantou pohybového programu se jevi byt aktivity, které
mohou pacienti vykondvat v mist¢ bydlisté ¢i jeho okoli. Takové aktivity jsou
dostupnéjsi, nevyzaduji dlouhé dojizdéni a daji se provozovat s nékterym dalSim ¢lenem
pacientovy rodiny (Hebestreit el al., 2010; Paranjape et al., 2011). Z vyzkumného
hlediska se jednd o studie se snazsi realizaci, nicméné nizsi adherence kvtli absenci
vnéjSiho dozoru muize redlné vysledky limitovat (Gruet et al., 2013). I kratkou
dobu trvajici studie, ve kterych méli probandi pii cvieni supervizi, pfinesly
signifikantni vysledky ve zvySeni vytrvalostni zdatnosti (Santana-Sosa et al., 2012;
Santana-Sosa et al., 2014; Gruber et al., 2011; Gruber, Orenstein a Braumann, 2011).
Domaci pohybovy program miiZze zajistit alespon pomalejsi pokles vytrvalostni
zdatnosti (Orenstein et al., 2004). Vliv pohybového tréninku na hodnoty plicnich funkei
je zatim spiSe sporny. Signifikantni zvySeni hodnot plicnich funkci pfinesly studie se
supervizi probandi (Gruber et al., 2011; Gruber, Orenstein a Braumann, 2011),
zatimco dal§i 2 studie s intenzivnim kombinovanym pohybovych tréninkem
se supervizi probandli  takové  zlepSeni  nepfinesly  (Santana-Sosa et al., 2012;

Santana-Sosa et al., 2014). Dvé domaci Sestim&si¢ni studie zlepSeni plicnich funkci
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prinesly (Hebestreit et al., 2010; Kriemler et al., 2013). Pozitivni efekt pohybovych
aktivit na zdravi pacienti s CF je nezpochybnitelny, vétSim problémem ziistava, jak
zajistit dostate¢nou adherenci pacienti s CF k pohybovym aktivitdm tak, aby toto
prineslo reprezentovatelné vysledky. Pro co nejlepsi efekt zvySeni aktivity pacientl
s CF by mohl byt feSenim ¢asteéné supervidovany program. Pacienti po nékolik prvnich
tydni meéli dozorované lekce, coz by zajistilo dostate¢nou psychickou podporu
a edukaci a mohlo by vyustit ve vytvoieni navyku k provadéni pohybovych aktivit. Déle
by pak pacienti mohli pokracovat v aktivité jiz sami. Takovy program by byl vSak
neumeérné ¢asoveé narocny pro dozor lekci.

Zvyseni pohybové aktivity by mohlo mit i1 pozitivni efekt na zmény postury
typické pro pacienty s CF (Schindel et al., 2015). Obecné, pacienti s CF, ktefi jsou vice
aktivni, maji mensi problémy s muskuloskeletalnim systémem (Lannefors, 2019). Jevi
se tedy, ze samotna Castd hypoaktivita u pacientii s CF vede k pfitomnosti riznych
odchylek postury a k bolestem, ¢emuz muze byt parcialn¢ predchazeno pravé zvysenim

pohybové aktivity.

7.2 Diskuze k praktické Casti

Za poslednich 40 let bylo realizovano a publikovano vétsi mnozstvi praktickych
studii na téma, které je prezentovano v této diplomové praci. Cilem praktické ¢asti této
diplomové prace bylo primarné sledovat zmény popisované v obdobnych studiich,
zjistit proveditelnost takové studie, ptipadné piinést dalsi poznatky. V prabéhu prace
s probandy jsem zjistila, ze jsou nécktefi jiz nékolik let osvobozeni z hodin télesné
vychovy ve Skole. Proto jsem navic vypracovala jednoduchy prizkumny dotaznik, ktery
byl cilen na tuto problematiku.

Praktickd cast byla zaméfena na sledovani zmén hodnot VO:max, hodnot
plicnich funkci FEV1 a FVC a vysledkd 1-MSTS testu pied a po 12tydenni domaci
pohybové intervenci, kterou jsem navrhla dle vysledkd jinych zahrani¢nich studii.
K dal$imu sledovani byl pouzit dotaznik zaloZeny prevazn€ na mezinarodnim CFQ-R.

Probandi praktické ¢asti byli vytipovani vedouci diplomové prace. Celkem 6 ze
7 probandl podstoupilo vstupni i vystupni vySetieni, 1 proband v disledku exacerbace
tréninkovy plan nedokonc¢il a nebyl tedy zahrnut do vysledného statistického
zhodnoceni. DoSlo ke zménam vSech sledovanych parametrli, ale tyto zmény ani

v jednom pfipadé nedosahly statistické vyznamnosti.
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Primérna udana adherence k nastavenému cvicebnimu planu byla 61,63 % a to
i ptesto, ze 2 probandi provedli méné nez 15 % naplanovanych cvicebnich jednotek.
Zda se tak, ze zarazeni pohybovych aktivit do programu pacienti s CF nezvysi
neunosné ¢asovou zatéz. Prekazkou v provadéni riznych pohybovych aktivit mohou byt
objektivné spise hygienické divody. Situaci mohou vyrazné¢ komplikovat osobnostni
charakteristiky jednotlivych pacientdi, které mohou zplsobovat nedisciplinovanost
ve vSech lécebnych pristupech. I z toho divodu je nezbytné vést déti k pohybu a obecné
ke spolupraci uz od utlého veku.

Primérna zména hodnoty VO>max byla +3,77 % ptivodni hodnoty. Tato zména
vSak nebyla signifikantni. Tato zména je ve shod¢ s brazilskou studii publikovanou
vroce 2015. V této studii byly probandy také déti s CF, které dostaly ilustrovany
manual o pohybovych aktivitich, denik aerobnich aktivit a byly zainstruovany
v technikdch strecinku. Tato studie také neptinesla signifikantni zmény VO,max 1 pies
udavanou vyssi aktivitu probandi (Hommerding et al., 2015). Také dvanactitydenni,
danské studie pozadovala po dospélych i1 détskych probandech s CF 3x tydné 30 minut
preferovanych pohybovych aktivit. Tato studiem podobné jako nase vysledky, pfinesla
pouze nesignifikantni zvySeni vytrvalostni zdatnosti (Schmidt et al., 2011).

Delsi, Sestimési¢ni, pohybovy program piinesl ve 2 studiich signifikantni
vysledky ve zvySeni vytrvalostni zdatnosti déti 1 dospélych s CF (Hebestreit et al., 2010;
Kriemler et al., 2013). Nespornou vyhodou téchto studii bylo, Zze mohly svym
probandim poskytnout finan¢ni podporu (Hebestreit et al., 2010), ¢i rovnou cClenstvi
ve fitness centru nebo zapujcku staciondrniho kola domu, v tomto piipad¢€ navic byla
k dispozici i1 ¢astecnd supervize fitness trenértl (Kriemler et al., 2013). Od pacientl bylo
vyzadovano obdobné mnozstvi Casu strdvené¢ho pohybovymi aktivitami jako v této
praci. Pouze osmitydenni, ovSem plné¢ supervidované studie kombinovaného tréninku
déti s CF pfinesly signifikantni vysledky ve zvySeni VO,max (Santana Sosa et al., 2012;
Santana-Sosa et al., 2014). I jen Sestitydenni dozorovany pohybovy trénink s frekvenci
cviceni 5x v tydnu po 45 minutach pfinesl zvySeni vytrvalostni zdatnosti (Gruber et al.,
2011; Gruber, Orenstein a Braumann, 2011). Z uvedenych informaci vyplyva,
ze pro statisticky vyznamné zvySeni vytrvalostni zdatnosti u déti s CF sta¢i pohybovy
program o délce 6-8 tydni. Musi se ale jednat o program intenzivni (3-5x tydné€) a plné

supervidovany.
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Primérna zména hodnoty FEV1 byla -6,01 %, tato zména vSak nebyla
signifikantni. Jiz zminénd tfiméesicni domaci danska studie s frekvenci cviceni 3x tydné
po dobu 30 minut nepfinesla zddné zmény v hodnotach FEV1 (Schmidt et al., 2011).
Dalsi tfimésicni, tentokrate brazilska studie zaradila do domaciho pohybového tréninku
osoby s CF starsi 16 let. Pohybovy trénink sestaval z aerobni i posilovaci aktivity, mél
byt provadén denn€. Ani takto intenzivni program nepiinesl signifikantni zmény FEV1
(Rovedder et al., 2014). V pfedchozim odstavci zminéné tfimesi¢ni studie, zalozend na
distribuci manuédlu pohybovych aktivit a deniku aktivit, nepfinesla zddné vyznamné
zmény v hodnoté FEV1 (Hommerding et al., 2015). Svycarska studie pfinesla klinicky
relevantni a signifikantni zmény, a to jak po aerobnim, tak i po anaerobnim pllro¢nim
tréninku  (Kriemler et al., 2013). Sestitydenni pohybova intervence poskytovana
v némeckém rehabilitanim centru pfinesla signifikantni zvySeni FEV1 pouze
a Braumann, 2010). Naopak, osmitydenni Spanclské studie i1 pfes svoji intenzitu
nepfinesly  signifikantni zmény FEV1  (Santana-Sosa et al., 2012;
Santana-Sosa et al., 2014). Nase vysledky jsou tedy ve shod¢ s vysledky ostatnich
studii. Zda se, ze pro zlepSeni hodnoty FEV1 je zapotiebi delSi pohybovy program
(alespont 6 mésict), nejlépe kontrolovany. Pacienti s vyraznym snizenim FEV1 mohou
profitovat i1 z kratSiho pohybového programu (6 tydnt).

I hodnota FVC vykazovala primérny pokles -1,79 % piivodni hodnoty a ani
v tomto piipadé tento vysledek nenabyl statistické vyznamnosti. Pro srovnani,
Sestimésicni, CasteCné¢ dozorovana mimonemocni¢ni pohybova intervence piinesla
signifikantni nartist hodnoty FVC (Hebestreit et al., 2010). V dalsich, v pfedchozich
odstavcich prezentovanych studiich riizné délky a intenzity nebylo sledovano zadné
signifikantni ~ zvySeni  hodnoty @ FVC  (Hommerding et al, 2015
Santana-Sosa et al., 2012; Santana-Sosa et al.,, 2014; Rovedder et al., 2014).
Nase vysledky jsou tedy opét ve shod¢ s vysledky ostatnich studii. Pro zvySeni hodnoty
FVC je pravdépodobné tieba opét delsi pohybovy program (6 mésicli).

Hodnota 1-minute sit-to-stand testu (pocet cyklil se ze sedu do stoje) vykazovala
postintervenéni ptimérnou zménu +7,64 % vychozi hodnoty, takovato zména nebyla
signifikantni. Nejsou k dispozici dalsi studie, které by tento test pouzily, dale nejsou
k dispozici ani kompletni referencni data tohoto testu, jeho interpretovatelnost je tedy

velmi omezend. Tento test byl v této praci pouzit jako alternativou k 6MWT, a to
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z diivodu Casové a prostorové nemoznosti provadét 6MWT. Test se nicméné jevi jako
snadno proveditelny, dokonce i po spiroergometrickém vysetieni, a miize byt proto
dobfe vyuzitelny do klinické praxe pro orientacni hodnoceni kondice pacienta
v prubéhu casu.

Vysledky ziskané vyhodnocenim dotazniku ptedlozeného probandim také
nepfinesly vyznamné zmény, a to ani v dil¢ich vyhodnocenich jednotlivych casti
dotazniku. Toto je ve shodé¢ s dalSimi studiemi, které pouZily v ramci vyhodnoceni
intervenci CFQ-R (Rovedder et al., 2014; Santana-Sosa et al., 2012). V jiné studii je
sice udavano, ze skore otazek zaméfenych na kvalitu Zivota spojenou se zdravim je
spojeno s urovni zdatnosti, a to predev§im zdatnosti aerobni (tedy vytrvalostni), ale
zaroven toto skore nekoresponduje pfili§ dobfe s objektivnim mnoZzstvim provadéné
fyzické aktivity. Spojitost se subjektivné udavanym mnozstvim a vnimanou kvalitou
zivota spojenou se zdravim existuje (Hebestreit et al., 2014). Kvalita zivota zavisla
na zdravi souvisi tedy spiSe se subjektivnim hodnocenim vlastnich funkénich kapacit
nez s redlnou aktivitou.

Ackoliv v této praci nebyly ziskany signifikantni zmény, Ize vyvodit nékolik
dil¢ich zavéra ze srovnani s ostatnimi studiemi. Pro dobré vysledky je nejlepsi vyuzit
programy dozorované. Takové programy, byt kratkodobé (staci 6-8 tydnil), mohou
piinést klinicky vyznamné zlepsSeni v hodnotach vytrvalostni zdatnosti. Zda se zaroven,
ze hodnoty plicnich funkci jsou pohybovym tréninkem podstatné hiife ovlivnitelné.

Pro dalsi podobné studie a pohybové programy vyvozuji jesté neékolik osobnich
zavera. Nejvyhodnéjsi pro adherenci jsou samoziejmé programy s dozorem. Pro dobrou
dlouhodobou spolupréci by bylo vhodné zadit s détmi mladSimi, pfiblizné mezi 6-8 lety
veéku, kdy se pohybové terapie dd vést velmi zdbavnou formou. Prace s pacienty
a sportovni aktivity. Velmi dobrou podporou aktivit je i moznost sportovat s dalSim
¢lenem rodiny (sourozencem, rodi¢em, prarodi¢em) a to i v piipadé dozorovanych lekci.
Vyssi adherenci by samoziejmé pfinesla 1 moznost zajisténi vlastnich pomiicek
pro pacienty, trenéra v misté bydlisté ¢i volného vstupu do fitness centra (financovani

napiiklad z grantu nebo jinych finan¢nich ptispévki).

7.2.1 Limity
Design praktické casti této prace pfinesl urcitd uskali, ktera vysledné limitovala

mozné vysledky. Vzhledem k tomu, Ze se diagnéza CF fadi mezi vzacnd onemocnéni,
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do pohybového programu bylo zatazeno pouze 7 probandi. Vice osob, i pies rozsifeni
informace o moznosti tohoto programu a méfeni mezi 1ékatfe CF centra FN v Motole,
nebylo ochotno se studie zacastnit (pravdépodobné vzhledem k velké ¢asové naroc¢nosti
samotné 1é¢by).

Ne vzdy bylo mozné provést vysetieni piesné po 12 tydnech, jelikoz probandi
bydleli casto daleko od mista méfeni. Z tohoto diivodu bylo méfeni spojeno vétSinou
s kontrolou probandi v CF centru a primérny rozestup mezi vstupnim a vystupnim
vySetfenim byl tedy 13,5 tydne.

Nevyhodou bylo 1 to, ze vSechna vySetfeni byla provaddéna v jeden den, a to
1 s kontrolnimi vySetifenimi v CF centru, coz bylo pro ucastniky Casoveé i fyzicky
naro¢né. Z divodu ¢asoprostorovych komplikaci nebylo mozné toto zatidit jinak. Kvili
casové narocnosti nebylo mozné zapojit piipadnou kontrolni skupinu.

Vzhledem ke vzdélenosti bydlist¢ ucastniki od FN v Motole nebylo mozné
realizovat osobni kontroly dodrzovani programu, kontroly probihaly pouze telefonicky,
coz také pravdépodobné =zna¢né¢ limitovalo adherenci nékterych tucastniki
k nastavenému programu.

Vysledky pravdépodobné limitoval fakt, ze 2 probandi vykonali jen velmi mélo
naplanovanych cvicebnich jednotek. Jeden proband se pii vystupnim vySetifenim
potykal s déletrvajici rymou, na kterou v dob¢ vysetieni zacal brat antibiotika. Ackoliv
se jinak citil dobfe a nemé¢l jiné obtize, vysledky jeho spirometrického vySetfeni

vykazovaly velky pokles.

7.3 Diskuze k prizkumnému dotazniku

Vice jak 30 % respondentt udalo, Ze je pro n¢ naro¢né ¢i velmi naro€né Gcastnit
se intenzivnich pohybovych aktivit a vice jak “ respondentli pocitovala, ze kvili svému
stavu musi omezovat svoji sportovni aktivitu. 23 % procent respondentii ma také Spatné
pocity zurovné své zdatnosti. Méné€ nez 15 % respondentll nestihd své vrstevniky
v chiizi. Piekvapivé je, Ze pouze 37,1 % respondentll udalo stoprocentni plnéni metod
hygieny dychacich cest.

Vice nez 10 % respondentli udalo, Ze se viibec neticastni hodin télesné vychovy,
pouze jeden respondent udal, Ze nevénuje jakékoliv formé pohybové aktivity. Témér
50 % respondentt udalo, ze zafazuji pohybové aktivity 3-4x v tydnu.

Limitem tohoto dotazniku bylo pomérné¢ malé mnoZstvi respondent. 1 pies

opakované zvetejnéni dotazniku se nepodafilo ziskat respondentt vice.
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Z tohoto dotazniku vyplyva, ze pravdépodobné existuje skupina, kterda muze
tvofit az témer tretinu détskych pacientl s CF, kterda by siln¢ profitovala z vedeni
pohybovych aktivit, a z poradenstvi v tomto odvétvi, neb se citi vtomto hledisku
omezeni. Vedeni k fyzickym aktivitdim by se mimotadné hodilo u pacientli s nizkou
adherenci k metodam respiracni fyzioterapie. Velmi pozitivni je, ze 80 % respondentti
vyjadtilo kladny vztah ke sportu.

Dtivodem pro neucast na hodinach télesné vychovy je mnohdy pravdépodobné
Spatné prostiedi, které nezajistuje dostateCny hygienicky standard nutny pro pacienty
s CF. Problémem se pak stava i to, ze tyto déti neziskavaji bézné emocni zkuSenosti
s intenzivni fyzickou zatézi. Dé&ti, které jsou ztélocviku osvobozeny, jsou pak
piekvapeny z béznych privodnich projeva fyzické zéatéze, jako je vysSi poceni, ¢i
pfipadnd mirna bolest svalli. Tyto zkuSenosti pak nemlZou n€kdy ziskat ani aktivitou
s vrstevniky kvlli hyperprotektivnimu chovéani rodi¢li, ktefi osvobozeni z télesné
vychovy ptevedou ploSné na jakékoliv intenzivnéjsi fyzické aktivity. Pfi osobni praci
sdétmi s CF jsem mnohdy také pozorovala vyznamné nezvladani labilnich pozic,
za ¢imz muze stat opct hypoaktivita. I tato skupina by tedy siln¢ profitovala
z propracovan¢ho poradenstvi v oblasti fyzické zatéze a z edukace jich samotnych, tak

jejich rodicu.
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ZAVER

Tato diplomova prace byla vypracovana a sepsdna se zamérem zjistit, jaky
mohou mit détsti pacienti s CF prospéch z pravidelné fyzické zatéze a jestli je v jejich
lécebném programu mozné pozadovat po nich, aby takovou zatéz vykonavali.

Ackoliv prakticka ¢ast prace pfinesla pouze insignifikantni zmény, pfesto je
jasné, ze pacienti s CF mohou vétSinou provadét fyzickou zaté€z, a to 1 presto, Ze je
charakter jejich zakladniho onemocnéni znevyhodituje ve vykonavani takové aktivity.
Porucha v jedné funkci totiz vétSinou ovlivituje 1 funkce dalsi. V tomto ptipad¢ se jedna
navic o poruchu multiorgdnovou, je tedy v 1€¢bé nutny multioborovy ptistup.

Pravidelna fyzicka zat€z muze podstatnym zpiisobem ovlivnit prognézu pacientt
s CF jakéhokoliv véku. Také zhlediska psychosocidlniho a edukacniho je velmi
dilezité zaclenit pacienty s CF do béZného Zivota, coZ plati 1 pro oblast zajmovych
sportovnich aktivit.

Diky novym druhtim 1é¢by je podstatné prodlouzena doba, kdy pacienti pocitu;ji
pouze malé, ne-li témef zadné, omezeni. V tuto dobu neni nutné piili§ vstupovat
do ptfirozené¢ preferovanych pohybovych aktivit, sta¢i pacienty jen edukovat a
podporovat. S prohlubujicim se plicnim postizenim je zapotiebi pacienty udrzet nadale
v aktivité¢ a nabidnout jim vhodné moznosti aktivit. Asi nejproblematictéjsi, ale zaroven
okoli na n¢ ¢asto pohlizi jako jedince, ktefi se nesmi ptilis zat€zovat. Spravna motivace
je zélezitosti psychologickou a slozitou, a pro co nejvyssi uspéch by méla byt podpoiena
dostatecnymi dikazy. Vytvofeni takovych dikazii by mélo byt nyni praci oborti

vénujicich se fyzické zatéZi osob s CF.
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PRILOHY

Priloha ¢. 1: Informovany souhlas s ucasti ve studii

INFORMOVANY SOUHLAS PACIENTA

Vazena pani/ vazeny pane,

zaddm Vas timto o spolupraci na studii k mé diplomové praci s ndzvem ,,VIiv domaciho
pohybového tréninku na hodnoty plicnich funkci a vytrvalostni zdatnost u déti s
cystickou fibrozou* provadéné na 2. l€karské fakulté Univerzity Karlovy v Praze ve
studijnim programu fyzioterapie pod vedenim Mgr. Jany PleSkové. Cilem této
diplomové prace je zjistit, jaky piinos mize mit fyzicka zatéz pro kondici a dechové
funkce pacientl s cystickou fibrozou.

VySetieni

Pro tucely této studie je tfeba ziskat anamnestické tdaje z dokumentace a
provést kineziologické vySetfeni. Soucasti studie bude dale spiroergometrické métent,
které bude provedeno v ordinaci télovychovného Iékaie. Jedna se o vySetieni, které se
provadi na bicyklovém ergometru (rotopedu). Postupné je testovanému jedinci
zvySovan odpor kladeny kolem a bcéhem vySetfeni jsou sledovany koncentrace
vydechovanych plyni, EKG a krevni tlak. Déle bude provedeno testovani pomoci
jednominutového testu ze sedu do stoje (pocita se, kolikrat je testovany jedinec schopen
postavit se ze sedu na zidli béhem jedné minuty). Tato vySetfeni budou provedena na
zaCatku a na konci studie. Soucasti vySetieni bude 1 vyplnéni jednoduchého dotazniku,
ktery voln€¢ vychdzi z mezinarodné¢ wuznavaného dotazniku Cystic Fibrosis
Questionnaire- Revised.

Tréninkovy program

Po vstupnim vySetfeni bude nasledovat 12 tydnii pohybového tréninku v
domacim prostiedi dle doporuceni, kterd ziskate pii vstupnim vysetfeni. Cviceni bude
sestavat z dynamické pohybové aktivity 3x tydné po dobu alespont 30 minut a ze
sestavené jednotky posilovacich cvika 2x v tydnu. O provadéné pohybové aktivité bude
veden kratky online denik.

Informace

Veskera ziskana data jsou anonymizovana. VSechny vefejné ptistupné vystupy
budou anonymné citovdny a bude s nimi nakladano bez vazby na Vasi osobu. Vase
rozhodnuti je pro mé zavazné.
Informace o Vasi osobé budou shromazdovény a zpracovany vyhradné v souvislosti
s diplomovou praci a pro jeji potieby a jsou povazovany za piisn¢ diveérné. Zajisteni
ochrany dat vySetfované osoby je v souladu se zdkonem.

Otazky
Prosim, zeptejte se na vSe, co Vdas zajima a co Vam neni jasné.
Prosim Vas timto o souhlas s méfenim a pouziti dat dle vyse stanovenych podminek.
Vase ucast je dobrovolnd a mizete ji kdykoliv pferusit.
Dékujeme Vam za Vasi Gcast v tomto projektu
Bc. Petra Stefanova
Fyzioterapeut, student navazujiciho magisterského programu Fyzioterapie
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2. 1ékarska fakulta, Univerzita Karlova

Mgr. Jana Pleskova

Fyzioterapeut

Zastupce pro CR v Mezinarodni fyzioterapeutické spole¢nosti pro CF
Klinika RHB a télovychovného lékatstvi 2.LF UK a FN Motol

PROHLASEN{

Souhlasim s poskytnutim informaci Be. Petfe Stefanové a Mgr. Jané Pleskové pro ucely
vyse popsané¢ho projektu. Souhlasim s pouzitim ziskanych tudaji pro ucely diplomové
prace a s jejich anonymnim publikovanim. Souhlasim taktéz s potfizenim obrazového
materidlu béhem vySetfeni a terapie pro ucely tohoto projektu. Jsem informovan/a, Ze
mam moznost spolupraci kdykoliv ukondit.

Jméno pacienta: ...

Jméno zakonného ZAStupce: ........coeviiiiiiiiiii

Podpis: oo
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Priloha ¢. 2: Dotaznik pro tcastniky pohybové intervence

1.

Ugastnit se intenzivnich pohybovych aktivit, jako je b&hani &i sportovni hry, je
pro mé v poslednich 2 tydnech:

a. Velmi naro¢né

b. Stfedné narocné

c. Jen trochu naro¢né

d. Nendaro¢né, bezproblémové
Chodit stejné rychle jako moji spoluzéci a kamaradi je pro mé v poslednich 2
tydnech:

a. Velmi naro¢né

b. Stfedn€ narocné

c. Jen trochu naro¢né

d. Nenaro¢né, bezproblémové
Nosit skolni brasnu s u¢ebnicemi nebo nést t€zkou tasku je pro mé v poslednich
2 tydnech:

a. Velmi narocné

b. Stfedné narocné

c. Jen trochu naro¢né

d. Nenaroc¢né, bezproblémové
Vyjit jedno poschodi (tj. vyjit schody do 1. patra) nebo vyjit na mensi kopecek je
pro mé v poslednich 2 tydnech:

a. Velmi naro¢né

b. Stfedné narocné

c. Jen trochu naro¢né

d. Nenaroc¢né, bezproblémové
Vyjit jedno poschodi nebo vyjit na mensi kopecek stejné rychle jako moji
spoluzéci a kamaradi je pro me v poslednich 2 tydnech:

a. Velmi naro¢né

b. Stifedné narocné

c. Jen trochu naro¢né

d. Nenaroc¢né, bezproblémové
V poslednich 2 tydnech se citim dobte:

a. Vzdy
b. Casto
c. Nekdy
d. Nikdy
V poslednich 2 tydnech se citim obavy a znepokojeni:
a. Vzdy
b. Casto
c. Nekdy
d. Nikdy
V poslednich 2 tydnech mam pocity zbytecnosti:
a. Vzdy
b. Casto
c. Nekdy
d. Nikdy
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9. V poslednich 2 tydnech se citim unaveng¢:

a. Vzdy
b. Casto
c. Nekdy
d. Nikdy
10. V poslednich 2 tydnech se citim plny/-a energie:
a. Vzdy
b. Casto
c. Né&kdy
d. Nikdy
11. V poslednich 2 tydnech se citim vyCerpang¢:
a. Vzdy
b. Casto
c. Né&kdy
d. Nikdy
12. V poslednich 2 tydnech se citim smutné:
a. Vzdy
b. Casto
c. Nékdy
d. Nikdy

13. V poslednich 2 tydnech:
a. Muzu chodit dlouho a nejsem pak unaveny/-a
b. Miizu chodit dlouho, ale budu pak unaveny/-a
c. Nemuzu chodit moc dlouho, protoze jsem brzy unaveny/-a
d. Vyhybam se chiizi, kdykoliv je to mozné, protoze me to ptili§ unavuje.

14. V poslednich 2 tydnech je mij vztah k jidlu néasledujici:
a. Déla se mi zle pii mySlence na jidlo.
b. Jidlo si moc nevychutnam.
c. Obcas si jidlo 1 vychutnam.
d. Vzdycky si jidlo vychutnam.
15. V poslednich 2 tydnech mi nastavend 1écba znepftijemiiuje zivot:

a. Vibec.
b. Trochu.
c. Stredné.
d. Hodné.

16. V poslednich 2 tydnech travim 1é¢bou (inhalace, dechova rehabilitace a dalsi
nezbytné zaleZitosti):
a. Opravdu hodné Casu.
b. Dost Casu.
c. Trochu casu
d. Jen madlo Casu.
17. DodrZovat nastavenou 1écbu je pro mé v poslednich 2 tydnech:
a. Nendaro¢né, bezproblémové
b. Jen trochu narocné.
c. Stfedn€ narocné.
d. Velmi narocné.

103



Diplomovd préce

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

Muj zdravotni stav v poslednich 2 tydnech je:
a. Skvély
b. Velmi dobry
c. Slusny, uchézejici.
d. Chaby, mizerny.
Zotavit se po sportovnim vykonu je pro mé v poslednich 2 tydnech:
a. Velmi naro¢né
b. Stfedné narocné
c. Jen trochu naro¢né
d. Nenaro¢né, bezproblémové
V poslednich 2 tydnech musim kvili svému zdravi omezovat intenzivni
sportovni aktivity, jako je béh ¢i sportovni hry:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé.
d. Neni to vitbec pravda.
V poslednich 2 tydnech se musim nutit do jidla:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé.
d. Neni to vitbec pravda.
V poslednich 2 tydnech musim ztistavat doma vic, nez bych chtéla:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé.
d. Neni to viibec pravda.
Je pro mé nepfijemné mluvit o své nemoci:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé.
d. Neni to viibec pravda.
Myslim si, Ze jsem pfili§ hubeny/-a:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé.
d. Neni to viibec pravda.
Myslim si, Ze vypadam jinak neZ lidé mého véku:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Jeto docela nepravdivé.
d. Neni to vlibec pravda.
Citim se Spatné kvili svému fyzickému vzhledu:
a. Jeto velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Jeto docela nepravdivé.
d. Neni to vlibec pravda.
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27. Lidé v mém okoli se obavaji, ze bych mohl/-a byt nakazlivy/-a:
a. Jeto velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Jeto docela nepravdivé.
d. Neni to viibec pravda.
28. Hodn¢ se schazim s prateli:
a. Jeto velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdive.
d. Neni to vitbec pravda.
29. Myslim, Ze milj kasel v poslednich 2 tydnech ostatni v mém okoli obtéZuje:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdive
d. Neni to vitbec pravda.
30. V poslednich 2 tydnech se citim dobte, kdyz jdu (vecer) ven s prateli:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdiveé
d. Neni to vitbec pravda.
e. Je to velmi pravdivé.
31. V poslednich 2 tydnech se ¢asto se citim osamély/-a:
a. Je to docela pravdivé.
b. Je to docela nepravdivé
c. Neni to vitbec pravda.
32. V poslednich 2 tydnech se citim zdravy/-a:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdive
d. Neni to vitbec pravda.
33. V poslednich 2 tydnech je pro mé té€zké néco planovat (kratkodobé i
dlouhodobg):
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé
d. Neni to viibec pravda.
34. V poslednich 2 tydnech vedu uplné normalni Zivot jako moji kamaradi:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Jeto docela nepravdivé.
d. Neni to vlibec pravda.
35. V poslednich 2 tydnech:
a. Je pro m¢ nemozné zvladnout vSechny naplanované aktivity (Skolni,
doméci i konicky).
b. Jsem pozadu s naplanovanymi aktivitami.
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c. Zvladnu vSechny planované aktivity, ale je to pro m¢ narocné a ja jsem
pak unaveny/-4.
d. Nemdm z4adné problémy vSechny planované aktivity zvladat.
36. V poslednich 2 tydnech jsem kvili své nemoci chybél/-a ve skole, ¢i nebyl/-a
schopna dokonc¢it naplanované aktivity:
a. Vzdy, potad (tj. kazdy den).

b. Casto.
c. Neckdy.
d. Nikdy.

37. Moje onemocnéni mé omezuje v chozeni do skoly a v plnéni naplanovanych
aktivit a cill:
a. Vzdy, potad.

b. Casto.
c. N¢&kdy.
d. Nikdy.

38. Moje onemocnéni mé omezuje ve vyfizovani nezbytnych zalezitosti (ndkupy,
navstéva knihovny, domaci prace a podobn¢):
a. Vzdy, potad.

b. Casto.
c. Nekdy.
d. Nikdy.

39. Ptibrat na vaze je pro m¢ v poslednich 2 tydnech:
a. Velky problém.
b. Je to trochu problém.
c. Je to jen maly problém.
d. Vibec to neni problém.
40. Zahlenéni je pro mé v poslednich 2 tydnech:
a. Velky problém.
b. Je to trochu problém.
c. Je to jen maly problém.
d. Vibec to neni problém.
41. KaSel béhem dne je pro mé v poslednich 2 tydnech:
a. Velky problém.
b. Je to trochu problém.
c. Je to jen maly problém.
d. Vibec to neni problém.
42. Vykaslavani hlenu je pro mé v poslednich 2 tydnech:
a. Velky problém.
b. Je to trochu problém.
c. Je to jen maly problém.
d. Vibec to neni problém.
43. Hlen byl povétsinou:
a. Prahledny ¢i bily.
b. Bily az Zluty.
c. Zluto- zeleny.
d. Zeleny se stopami krve.

106



Diplomova prace Vliv domaciho pohybového tréninku na hodnoty
plicnich funkci a vytrvalostni zdatnost déti s cystickou fibrézou

e. Nevim.
44. V poslednich 2 tydnech jsem mél/-a problémy se sipanim ¢i hvizdoty pii
dychani:
a. Porad.
b. Casto.
c. Neckdy.
d. Nikdy.
45. V poslednich 2 tydnech jsem mél/-a potize s dychanim:
a. Porad.
b. Casto.
c. N¢&kdy.
d. Nikdy.

46. V poslednich 2 tydnech jsem se budil/-a v noci kvtili kasli:
a. Porad ¢i velmi Casto.

b. Casto.
c. Jen nékdy.
d. Nikdy.

47. V poslednich 2 tydnech jsem mél/-a potize s nadymanim:
a. Velmi Casto.

b. Casto.
c. Jen nékdy.
d. Nikdy.

48. V poslednich 2 tydnech jsem mél/-a prijem:
a. Poféad ¢i velmi Casto.

b. Casto.
c. Jen n¢kdy.
d. Nikdy.

49. V poslednich 2 tydnech jsem mél/-a bolesti bricha:
a. Poféad ¢i velmi Casto.

b. Casto.
c. Jen n¢kdy.
d. Nikdy.

50. V poslednich 2 tydnech jsem m¢l/-a problém se najist:
a. Pofad ¢i velmi cCasto.

b. Casto.
c. Jen n¢kdy.
d. Nikdy.

51. V poslednich 2 tydnech jsem méla problém snist béZznou porci jidla:
a. Pokazdé.
b. Casto, ale ne pokazdé.
c. Jen n¢kdy.
d. Nikdy.
52. Ve skole se ti¢astnim hodin télocviku:
a. Vzdy.
b. Casto, ale ne vzdy.
c. Jen n¢kdy.
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53.

54.

55.

56.

57.

58.

59.
60.

d. Nikdy se hodin neti¢astnim (jsem osvobozen/-a od hodin télocviku).
Ve skole pfi télocviku ve srovnani se spoluzaky:

a. Bez problémi vSechno zvladnu jako spoluzici.

b. Neéco malo nezvladnu, ale vét$inu zvladnu.

¢. Hodné toho nezvladnu, ale snazim se.

d. Vubec to nezvladam.
Hodiny télocviku ve skole:

a. Uplné mi vyhovuji.

b. Docela mi vyhovuji.

c. Moc mi nevyhovuji.

d. Vibec mi nevyhovuji.
M vztah ke sportu je:

a. Vyborny- moc mé to bavi.

b. Velmi dobry- docela m¢ to bavi.

c. Ujde to- nevadi mi to.

d. Mizerny- hrozné¢ mé to nebavi.
Ze sportu mé bavi:

a. SpiSe aktivity, kde se hodn¢ béha ¢i skace a ja se hodné zapotim.

b. SpiSe posilovani a podobné aktivity.

c. Oboji mam rad/-a stejne.
V poslednich 2 tydnech chodim s kamarady a spoluzéky ven tak ¢asto, jak bych
chtél/-a:

a. Je to velmi pravdivé.

b. Je to docela pravdivé.

c. Je to docela nepravdivé.

d. Neni to viibec pravda.
Citim se Spatn¢ kvuli své fyzické zdatnosti, protoze se nemuzu zapojovat tak, jak
bych chtél/-a:

a. Je to velmi pravdivé.

b. Je to docela pravdivé.

c. Je to docela nepravdivé.

d. Neni to viibec pravda
Vénujete se néjaké sportovni aktivité? Pokud ano, tak jaké a jak Casto ji d€late?
Jak dlouho Vam trvé zotavit se po néjaké vétsi sportovni aktivité?
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Priloha ¢. 3: Manual posilovacich cvikii

1- Polodrep se vzpaZzenim s cinkami (sqaut and overhead press)
POZOR! KOLENO NESMI JIT PRED SPICKU!

2- Prkno- stfecha

3- Vypad s bicepsovym zdvihem (Lunge with a bicep curl)
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4- Vypad do strany s predpaZenim (side lunge with front raise)

5- ZanoZovadni v poloze na 4

6- UnoZovdniv poloze na 4
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7- Staticky vypad s pFitahem

8- Bridging
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Priloha ¢. 4: Dotaznik pohybovych aktivit pro déti s CF

1. Vék:
Pohlavi:
Kolonizace:
Vysledky posledni spirometrie (FEV1, FVC- pokud vite):
Viaha v kilogramech:
Vyska v centimetrech:
Sviij zdravotni stav v posledni dob¢ beru jako:
a. Skvély
b. Velmi dobry
c. Slusny, uchazejici.
d. Chaby, mizerny
8. Ucastnit se intenzivnich sportovnich aktivit, jako je b&hani &i sportovni hry, je
pro mé:
a. Velmi narocné
b. Stfedn€ narocné
c. Jen trochu naro¢né
d. Nenaroc¢né, bezproblémové
9. Chodit stejné€ rychle jako moji spoluzaci a kamaradi je pro mé:
a. Velmi naro¢né
b. Stfedné narocné
c. Jen trochu naro¢né
d. Nenaroc¢né, bezproblémové
10. Tvrzeni ,,Kvili svému zdravi musim omezovat intenzivni sporty, jako je béh ¢i
micoveé hry.*:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Je to docela nepravdivé.
d. Neni to vitbec pravda.
11. Ve Skole se ucastnim hodin télocviku:
a. Vzdy.
b. Casto, ale ne vzdy.
c. Jen n¢kdy.
d. Nikdy se hodin neti¢astnim (jsem osvobozen/-a od hodin télocviku).
12. Vyberte, prosim, jedno tvrzeni
a. Cvi¢im ve skole i mimo Skolu.
b. Cvi¢im jen ve Skole.
c. Ve skole necvicim, ale snazim se cvi¢it mimo Skolu.
d. Vibec necvi¢im.
13. Jak casto cvicite? (Zapocitejte 1 hodiny télesné vychovy ve Skole.)

Nk WD

a. 1-2x/tyden
b. 3-4x/tyden
c. 5-6x/tyden
d. Kazdy den.
e. Vibec.
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14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

Cvic¢im doma, nebo chodim cvicit do posilovny/do fitness centra/na sportovni
krouzek:
a. ANO
b. NE
Pokud cvi¢im sam/sama mimo hodiny $kolniho télocviku, tak moje bézna
cvic¢ebni jednotka trva: (Pocitaji se i zajmové sportovni krouzky nebo domaci
cviceni na rotopedu/stepperu/podle videa, stejné tak i cviceni v posilovné/fitness
centru.)
a. 15-30 minut
b. 30-45 minut
c. 45-60 minut
d. 60-75 minut
e. 75-90 minut
f.  Vice nez 90 minut
g. Sam necvi¢im, ale ve Skole cvic¢im.
h. Necvi¢im ani sam, ani ve Skole.
Ve skole pfi t€locviku ve srovnani se spoluzaky:
a. Bez problémt vSechno zvladnu jako spoluzici.
b. Neéco malo nezvladnu, ale vétSinu zvladnu.
¢. Hodné toho nezvladnu, ale snaZim se.
d. Vibec to nezvladam.
e. Nechodim na télocvik.
Hodiny télocviku ve Skole:
a. Upln& mi vyhovuji.
b. Docela mi vyhovuji.
¢. Moc mi nevyhovuji.
d. Vibec mi nevyhovuji.
M vztah ke sportu je:
a. Vyborny- moc mé to bavi.
b. Velmi dobry- docela mé to bavi.
c. Ujde to- nevadi mi to.
d. Mizerny- hrozn¢ mé to nebavi.
Ze sportu m¢ bavi:
a. SpiSe aktivity, kde se hodné béha ¢i skace a ja se hodné zapotim.
b. SpiSe posilovani a podobné aktivity.
c. Oboji mam rad/-a stejné.
Citim se Spatné kvili své fyzicce, protoZe se nemiiZzu zapojovat tak, jak bych
chtél/-a:
a. Je to velmi pravdivé.
b. Je to docela pravdivé.
c. Jeto docela nepravdivé.
d. Neni to vlibec pravda

Jak dodrzujete rezim flutterovani?
a. Na 100%
b. Z2/3
c. Nal/3
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d. Vbec.

22. Vénujete se n¢jaky sportovnim aktivitam? Pokud ano, tak jakym a jak casto je
délate?

23. Pokud se neucastnite hodin télesné vychovy ve skole, uvedte prosim divod
(Napriklad, Ze mate zdravotni omezeni, které Vam nedovoluje sportovat, nebo
kvtli tomu, ze pro presun do télocvicny by bylo nutné pouzit MHD, ¢i kviili
moznym absencim, hygien¢ prostfedi a podobné. Rozepiste se tak, jak je Vam
ptijemné.):

24. Vnimate néco, co by Vas v pribéhu sportu omezovalo? Naptiklad vyrazné
zadychavani, kaSel a odkaslavani, nizka fyzicka, jakékoliv bolesti. Prosim,
strucné popiste. Pokud necvicite, uved’te, Ze necvicite.
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