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Abstrakt
Kli¢ova slova: cysticka fibroza, diagnoza, 1écba, oSetfovatelsky proces, potieba

nemocného.

Bakalaiska prace je vénovana problematice pacientll s diagndzou cystické fibrozy.
Prace je pojata jako teoreticko-prakticky typ.

Je rozdélena na cast teoretickou, ve které pojednavam o anatomicko
fyziologickych zdkladech systému, které jsou u pacienti s CF v nejvétsi mife
ovlivnény. Rovnéz pojedndvam o historii tohoto onemocnéni, zabyvam se
dédicnosti, projevy nemoci a moznostmi 1é¢by. Ackoli diagnostika je na velmi dobré
urovni, je Casto cysticka fibroza jako suspektni diagnéza brana v potaz pozd¢ a tim je
negativné ovlivnéna prognoza nemocného. Kauzalni terapie zde neexistuje, ale zivot
pacientdl je intenzivni podptrnou péci zkvalithovan a prodluzovan. Zna¢né pokroky
v 1écbé davaji pfrislib Uplného vyléCeni nemoci, zatim je to vSak zalezitosti
budoucnosti a tyké nejvice pacientl nizkého veéku a téch jesté nenarozenych.

Praktickd cast bakalafské prace obsahuje vysvétleni stézejni metody
osetfovatelstvi a to oSetfovatelského procesu a jeho jednotlivych fazi. V dal§im
useku prace aplikuji oSetiovatelsky proces na konkrétniho pacienta v praxi.
Rozpracovavam oSetfovatelskou anamnézu dle modelu funkéniho zdravi M.
Gordonové. Zjistuji informace o zdravotnim stavu pro Uplné a komplexni
zhodnoceni pacienta. Definuji  oSetfovatelské problémy. Po stanoveni
oSetfovatelskych diagnoz pracuji na realizaci procesu a plnéni potfeb nemocného.
V péci o pacienta mam zpétnou vazbu, hodnotim Gspéchy ¢i netispéchy v osetfovani,

dosazeni stanovenych cill.



Abstract

Key word: cystic fibrosis, diagnosis, treatment, nursing process, patient’s need

This bachelor’s thesis deals with patients suffering from cystic fibrosis (CF). The
thesis includes a theoretical and a practical part. In the theoretical one, underlying
anatomical and physiological disturbances in key organ systems are discussed. A
historical review, genetics aspects, manifestations of the disease and current treating
possibilities are also concerned. Despite a considerable improvement on the field of
the diagnostic process, the diagnosis of CF is still often considered to late with
negative consequences on the prognosis. Although the causal therapy is still not
existing, an intensive supportive care can significantly prolong and improve the
quality of life of the patients. Considerable progress in the treatment research
promises a total cure in the future.

The practical part of the thesis contains an analysis of separates steps of the
nursing process and its practical application in one concrete patient. I elaborated a
nursing anamnesis according to the Gordon’s functional health model. I elicited
detailed information about patient’s health state for establishing his complex
evaluation. When the nursing problems determined and the diagnoses established, I
worked on the realisation of defined nursing goals. According to the efficacy
feedback, I continuously adapted the approach to the patient in order to ensure the

best quality of his life during hospitalization.
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1 Uvod

Cystickd fibroza nalezi k nejCastéjSim multisystémovym, vrozenym, geneticky
podminénym onemocnénim. Tato Zivot ohrozujici choroba pfedstavuje trvalou
zatéz. Somaticka stranka nemoci se projevuje zejména chronickym onemocnénim
dychacich cest a gastrointestinalniho traktu, Casto miize také velice negativné
ovliviovat psychiku pacienta i jeho rodinu a $irsi okoli.

Pribéh onemocnéni je chronicky a v soucasné dobé neexistuje zadna kauzalni
terapie, 1 kdyz mladsi pacienti maji na kauzalni terapii jistou nadéji vzhledem k
bouflivé vyvijejicimu se vyzkumu a maximalnimu zdjmu védeckych pracovnikl o
tuto diagnézu. Véda postupuje rychlym tempem kuptedu, vyviji se a upravuje
farmakoterapie, v popfedi zajmu védct je také genova terapie s cilem Uplného
vyléceni cystické fibrozy.

V soucasnosti lze nemoc do jist¢é miry ovlivnit trvalou intenzivni péci,
symptomatickou lécbou a rehabilitaci, na které se podili tym zdravotnickych
pracovniku tedy lékait, sester, fyzioterapeutli a specialisti. Pfiznivé se upravi jeji
prubéh a tim se urCitym zpusobem zkvalitni a prodlouzi zivot pacientii. Oproti
minulosti se dnes klade vétsi diiraz na psychické aspekty nemoci. U nemocnych byva
nutnd psychoterapeutickd intervence vzhledem k problematice souvisejici s
diagnézou, kterd zasahuje do riznych oblasti Zivota jedince. Samoziejmé kliCovou
roli v pomoci nemocnému a péci o n¢j hraje rodina a nejblizsi okoli.

V teoretické Casti své prace se vénuji charakteristice onemocnéni, vysvétluji
podstatu dédicnosti, moznosti diagnostické a terapeutické, pojednavam o organizaci
péce o pacienty s cystickou fibrézou. Praktickd ¢ast zachycuje komplexni
osetfovatelsky proces u hospitalizovaného pacienta s touto zdvaznou diagnézou.

Cilem mé prace je snaha co nejlépe zachytit a ptiblizit onemocnéni cystickou
fibrozou pii pohledu na konkrétniho pacienta jako bio-psycho-socidlni jednotku, tedy
osobu, kterd je ovlivnéna nemoci jak po psychické, tak i fyzické strance, jejiz cely

zZivot je ptizpisobovan a trvale, zavazné a ve velké mife ovliviiovan nemoci.



2 Teoreticka ¢ast

2.1 Cysticka fibroza — definice

Cysticka fibréza (dale jen CF) nebo také mukoviscidoéza je autosomalné recesivni
dédicné onemocnéni zplsobené mutaci genu produkujiciho protein CFTR (cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator). Postihuje 1 na 2500 novorozenci.
Nemocni mohou byt jak chlapci tak divky. Manifestuje se v ¢asném détstvi, diagndza
vSak mize byt stanovena i v dospélosti. Zasahuje mnoho télnich systémd, je
charakterizovana napf. postizenim dychacich cest infekcemi, poruchou funkce
gastrointestinalniho traktu vedouci k neprospivéani, sterilitou u muzii a vysokym
obsahem soli v potu. Podstatou onemocnéni je nepriichodnost chloridového kanalu
epitelidlnich bunék pro Cl- ionty, kterd zpisobuje zmény ve slozeni a vlastnostech
hlenu a tedy i sliznic. Abnormélni zahusténi hlenu, vzniklé zvySenou resorpci vody,

vede k naruSeni fyziologické funkce systémi./10,12,13/

2.2 Anatomie a fyziologie

Pro ptehlednost uvadim v této kapitole anatomii a fyziologii vybranych systém,

které jsou u CF postizeny nejcastéji.

2.2.1 Dychaci systém - systema respiratorium

Dychaci cesty ptfivadéji vzduch do plic a zajistuji vyménu plynii. Tvoii jej horni
cesty dychaci, coz je spolecné oznaceni pro dutinu nosni, na ni navazujici nosohltan.
Dolni cesty dychaci tvoti hrtan, pradusnice, prudusky a plice.

V dutin€ nosni ( cavitas nasi ) se vzduch zvlh¢uje, pfedehiiva a zbavuje necistot.
Je to spojena dutina zevniho nosu a kosténé dutiny nosni, Gplné ji rozd€luje prepazka
na pravou a levou stranu. RozliSujeme piedsiii dutiny nosni a vlastni dutinu nosni .

Vedlejsi dutiny nosni ( sinus paranasales ) s dutinou nosni spojené, jsou pritomné

v kosti Celni, Celistni, Cichové a klinové. Kosti obsahujici paranasalni dutiny



souhrnné nazyvame kostmi pneumatizovanymi, vedlejsi dutiny nosni slouzi jako
resonanéni prostory pii tvorbé hlasu. U pacientli s CF dochdzi k ¢astym zanétim
téchto dutin.

Hrtan ( larynx ) je trubicovity duty orgén, ktery navazuje na nasopharynx. Slouzi
k dychani a tvorbé hlasu, jeho podkladem je soubor pohyblivé spojenych chrupavek.

PridusSnice ( trachea) je trubice navazujici kaudalné na hrtan, vyztuzena
chrupavkami, zakoncena rozdvojenim na pradusky.

Pradusky (bronchi ) jsou systémem vétvicich se trubic vedouci vzduch z
prudusnice do plic, vétvi se postupné az do jednotlivych segmentl plic jako
priiduskovy strom. Cleni se na bronchy hlavni, pravy a levy, které odstupuji z mista
rozdvojeni trachey. Nasleduji bronchy pro jednotlivé plicni laloky a bronchy
segmentl plic. Stény bronchl jsou tvoieny obdobné jako trachea. Pridusnice i
prudusky jsou vystlany vlhkou sliznici, kterd mé na povrchu fasinky. Ty se neustale
pohybuji a posouvaji hlen smérem k dutiné ustni. Také tento pohyb odstrainuje
piipadné necistoty, které do dychacich cest pronikaji.

Plice ( pulmones ) jsou parovy organ, v némz pfi dychani probiha vyména plyna.
Plice se nachazeji ve dvou pleuralnich dutinach, které zcela vypliuji. Kazda plice ma
tvar kuzele. Nejndpadnéjsi Gtvar na medidlni strané obou plic je hilus. Jde o misto
vstupu kmenového bronchu, pulmonalni artérie a plicnich nervi. V tomto misté plice
opoustéji plicni zily (venae pulmonales) a lymfatické cévy. Prava plice je tvofena
tfemi a leva dvéma plicnimi laloky, které se ¢leni na jednotlivé plicni segmenty. Na
priduskovy strom navazuji priildusinky a na konecné vétévky pak plicni sklipky, kde
dochazi k vlastni vyméné plynli mezi vzduchem a krvi v sitich krevnich kapilar
obtékajicich plicni sklipky.

Vyméné vzduchu v plicich napomahaji dychaci pohyby  uskute¢nované
dychacimi svaly. Kyslik difunduje do krve v kapilarach, které optadaji plicni alveoly,
oxid uhli¢ity se dostava do alveolii a pfi vydechu odchazi z téla ven. Odkysli¢ena
krev je do plic pfivadéna z celého téla cestou pies pravou srdecni sifi, pravou
komoru, dale skrze plicni kmen (truncus pulmonalis) plicnimi artériemi, které se

veétvi v kapilary. Kapilary se sbihaji a v misté plicniho hilu opoustéji plice jako



plicni Zily (venae pulmonales). Vedou okyslicenou krev do levé sin€, odtud do levé
srde¢ni komory aortou do velkého krevniho ob&hu.Ten zasobuje okysli€¢enou krvi
celé télo. Pfi klidném dychéni se u dospélého vymeéni v plicnich sklipcich jednim
vdechem a vydechem asi 0,5 litru vzduchu. V klidu dospély clovék vdechne a
vydechne 14 - 18krat za minutu.

Dychéni je proces zahrnujici dvé ¢asti. Zevni dychani, pfi kterém dochazi k
vyméné plynli mezi organismem a prostiedim, télo pfijima O2 a vylucuje CO2.
Vnitini dychéni zajistuje vyuziti kysliku a produkci CO2 v tkanich a vyménu téchto
plynt.

Plicni ventilace zabezpecuje vyménu vzduchu mezi atmosférou a plicnimi alveoly.
Intenzita ventilace zavisi pfedevSim na hloubce dechti ( dechovych objemt) a na
poc¢tu dechii za urcitou dobu (dechova frekvence). Plicni ventilace je vySetfovana
metodou zvanou spirometrie. Uroven ventilace je zdsadné ovlivnéna intrapulmonalni
distribuci vzduchu. Rozdéleni vdechovaného vzduchu neni totiz mezi jednotlivymi
alveoly rovnomérné. Napiiklad dolni oblasti plic ve vertikdlni poloze téla jsou
ventilovany vice nez horni. Distribuce je zdsadné ovliviiovana nékterymi plicnimi
onemocnénimi.

Perfuze je pritok krve plicnim fecistém, pfedevSim kapilarami, které alveoly
obepinaji. Dostate¢na perfize je nezbytna pro spravnou funkci tkani, zabezpecuje
zasobeni kyslikem. Je riiznd pii vdechu a vydechu a méni se také vlivem distribuce
vzduchu do jednotlivych oblasti plic.

Diftize je vyména O2 a CO2 mezi plicnimi alveoly a krvi. Pro hodnoceni vysledkil
diftize je zasadni stanoveni krevnich plynd, tedy stanoveni parcialniho tlaku kysliku
a oxidu uhlicitého.

Hodnoty ziskané spirometrii rozd€élujeme na statické a dynamické.

Statické hodnoty :

. vitalni kapacita (VC) je nejvétsi objem vzduchu, ktery pacient vydechne po
maximalnim vdechu
. inspira¢ni rezervni objem (IRV) je mnozstvi vzduchu, které je pacient

schopny jesté vdechnout po normalnim nadechu



. expirani rezervni objem (ERV) je mnozstvi vzduchu, které je pacient
schopny jesté¢ vydechnout po normalnim vydechu
. rezidudlni objem (RV) je objem vzduchu, ktery zlstavd v plicich po

maximalnim vydechu

. celkova kapacita plic (TC) je celkové mnozstvi vzduchu obsazené v plicich
po hlubokém vdechu
. funk¢ni reziduélni kapacita (FRC)
. dechovy objem (Vt)
Dynamické hodnoty :
. usilovna rozepsana vitalni kapacita (FVC) je takové mnozstvi vzduchu, které

muze vySetfovany po maximalnim vdechu co nejprudceji vydechnout.

. maximalni minutovd ventilace (MVV) pfedstavuje nejvétsi moznou
mechanickou ventilaci plic za jednu minutu.

. Rozepsany usilovny vydech vitalni kapacity za 1 sekundu (FEV1) udava
kolik procent VC je vydechnuto béhem jedné sekundy.

. vrcholovy expiracni pritok (PEF)

. dechova frekvence (F)

. minutova ventilace (V)

. maximalni vydechové rychlost (MEF) 25 je maximalni vydechova rychlost

métend na zvolené objemové hladiné plic pii 25 % vitalni kapacity
. maximalni vydechova rychlost (MEF) 50 je maximalni vydechova rychlost
méfend na zvolené objemové hladiné plic pii 50 % vitalni kapacity
. maximalni vydechové rychlost (MEF) 75 je maximalni vydechova rychlost

métend na zvolené objemové hladin€ plic pti 75 % vitalni kapacity /1,4,5/

2.2.2 Trévici systém - systema digestorium
Umoznuje mechanické rozmélnéni a chemické rozStépeni pfijaté potravy

procesem traveni nazyvanym digesce. Travici systém je tvofen dutinou ustni,



navazuje hltan, jicen, Zaludek, tenké stievo, tlusté sttevo, k travicimu traktu nalezi 1
jatra a slinivka bfiSni.

Usta a ustni dutina jsou polatkem travici soustavy a maji za tkol piijimat,
naporcovat a mechanicky zpracovavat potravu. Zaroven v nich dochazi k promiseni
potravy se slinami a travicimi enzymy v nich obsazenymi. Usta zahrnuji ustni dutinu
a struktury v ni umisténé jazyk, zuby a dalsi organy, které¢ do dutiny usti, tedy slinné
zlazy.

Dutina ustni (cavum oris) : se otevird Ustni $térbinou, ktera je ohrani¢ena rty.
Boky tvofi tvafe, strop tvrdé patro. Vzadu pfechdzi do hltanu.

Hltan (pharynx): je spole¢ny oddil travici a dychaci soustavy, kde se potrava
peristaltickymi pohyby posouvd do jicnu a zaludku. Je to ptedozadné oplostela
svalova trubice. Je obdobné jako zaludek vystlan sliznici, aby byl chranén pied
zalude¢nimi $tavami. Sténa hltanu je z vaziva a svaloviny. Tvofi navazujici trubici,
kterd spojuje dutinu nosni a uUstni skrze jicen se Zaludkem. Je kranidlné¢ zakoncena
slep€ a v trovni prstencové chrupavky hrtanu ptechazi do jicnu..

Jicen (esophagus) je trubicovity usek travici trubice, spojujici hltan a zaludek.
Jeho primeér je kolem 1,5cm. Je tvofen hladkou svalovinou, ktera je pruzna a velikost
méni podle polknutého sousta. Je uloZen za pridusnici, postupuje hrudni dutinou,
projde branici do bfisni dutiny, kde vstoupi do zaludku. Sténu jicnu tvofi sliznice a
svalovina.

Zaludek (gaster) je rozifena ¢ast travici trubice slouZici jako doasny rezervoar
spolykané potravy. Navazuje na jicen a spojuje jej s dvandctnikem. Jeho tvar a
velikost se méni v souvislosti s jeho naplnénim a polohou téla. Funkci je mechanicky
a chemicky rozklad traveniny, déle zpracovani, smiSeni a promichani potravy pted
jejim presunem do stieva. Sliznice zaludku tvoii zahyby a fasy, kam usti zlazy
produkujici Zalude¢ni S§tavy napomahajici traveni. Pied jejich agresivitou a
poskozenim je sténa zaludku chrdnéna alkalickym hlenem.

Tenké stfevo (intestinum tenue) v ném dochazi ke konecné fazi trdveni a
vstiebavani vétSiny zivin. Mizeme jej rozd¢lit na 3 ¢asti — dvanactnik (duodenum),

la¢nik (jejunum) a kycelnik (ileum). Jednotlivé ¢asti na sebe plynule navazuji. Do



duodena, které je za pylorickou casti zaludku tsti zluCovy vyvod (ductus
choledochus) spole¢né s pankreatickym vyvodem( ductus pancreaticus) v misté
zvaném papilla duodeni major. Papila duodeni minor je usti pridatného
pankreatického vyvodu, neni vSak konstantni. Jejunum a ileum tvofi jeden celek bez
jasnych hranic. K zadni sténé télni je pfipevnén zdveésem peritonea - mezenteriem.
Jejich resorpéni povrch mnohonasobné zvétSuje charakteristické uspotradani sliznice
v klky.

Tlusté stfevo (intestinum crassum) je konecny usek travici trubice, kde probiha
zahustovani a vyméSovani potravy z téla. Ve tlustém stfevé se vstiebdvaji zbylé
vitaminy a minerdly a také voda. Nestravitelné zbytky jsou zahustovany, vzniklé
vykaly odchézeji kone¢nikem z téla ven. Na tvorbé stolice se vyznamné podileji zde
osidlené bakterie. Na zacatku tlustého stfeva je slepé stievo (caecum), z néj vybiha
Cervovity piiveések (apendix), ktery obsahuje lymfatickou tkan. Tlusté stfevo ma
kromé slepého stfeva dalsi dva tseky — tracnik (colon) a kone¢nik (rectum) ustici
jako anus. Tlusté stfevo je rozdéleno do dalSich casti dle své polohy. Vzestupna ¢ast
(colon ascendens), ktera pod jatry v misté pravého ohybu tlustého streva (flexura coli
dextra ) pfechazi v pti¢ny tsek (colon transversum). Na colon transversum navazuje
sestupny usek (colon descendens), ktery vznikd pfechodem pod slezinou levym
ohybem (flexura coli sinistra). Pokracuje esovitou klickou a koné¢i kone¢nikem. V
traniku dochdzi ke vstiebavani vody a soli a k tvorb¢ stolice, v kone¢niku se vzniklé
vykaly hromadi, odchézeji fitnim otvorem.

Jatra ( hepar) nachdzeji se pod branici na pravé strané bfiSni dutiny a maji zhruba
klinovity tvar. Anatomicky jsou rozdélena na tyto laloky — pravy, levy, kaudatus a
kvadratus. Pod pravym lalokem jaternim se nalézd Zlu¢nik (vesica fellea). Jatra
dospé€lého vazi asi 1 500 g. K branici ptiléhaji hladkou brani¢ni plochou, z druhé
strany na jatra naléhaji organy bfiSni dutiny. V tomto misté zvaném jaterni brana
(porta hepatis) do jater vstupuje jaterni tepna a vystupuji vratnicova zila a zlucové
vyvodné cesty, odvadéjici zlu€ ze zlucniku. Ta se ve stievé vyznamné ucastni traveni

tuku.



Jatra jsou centrdlnim orgdnem metabolismu, nejvétSi exokrinni Zldzou a
nejveétsim orgdnem dutiny bfi$ni. Zajist'uji energetickou latkovou vyménu a preménu
Zivin, jsou nezastupitelna pfi biotransformaci latek a detoxikaci organismu. Podileji
se rovnéZ na traveni potravy v tenkém stievé. Mezi jejich dalsi funkce patii syntéza
bilkovin krevni plasmy vcetné srazecich faktort, které jsou nezbytné pro srazeni krve
a také produkce hormonii regulujicich hospodafeni s vodou a solemi. Slouzi také
jako zasobarna fady latek, jako je glykogen, Zelezo nebo vitaminy. Funkce jater je
mnohostrannd a mnohocetnd a vétSina procesi v nich probihajicich souvisi s
metabolismem a detoxikaci.

Slinivka bfiSni ( pankreas) je az 90 g t€Zka, protahla Zlaza, rozliSuje se na ni
hlava pankreatu (caput pancreatis), zké télo (corpus pancreatis) vybihajici v ocas
(cauda pancreatis). Jde o orgéan travici soustavy, jehoz produkty exokrinni slozky
enzymy, jsou odvadény drobnymi vyvody spojujicimi se ve vyvod pankreatu
(ductus pancreaticus) do duodena. Zde se setkdvaji s potravou ptfedzpracovanou v
zaludku a podileji se na jejim dal§im chemickém traveni ve dvanéctniku a tenkém
stitevé. Rozhodujici vyznam maji enzymy pfi traveni. Sekrece je regulovana z Casti
reflektoricky a z ¢asti hormony gastrointestinalniho traktu. Pankreatické enzymy jsou
bilkoviny, které tedy umoziuji chemické reakce, konkrétné jde o Stépeni jinych
nezbytné pro traveni bilkovin, cukri i tukd. Svou funkci plni a aktivovany jsou az ve
dvanactniku. Pankreaticka St'ava obsahuje rovnéz bikarbonaty, je alkalickd, podili se
téZ na neutralizaci obsahu vychézejiciho ze Zaludku. Denné je secernovano cca
1500ml pankreatické §tavy.

Slinivka plni i funkci zldzy endokrinni, kde v Langerhansovych ostriivcich je
secernovan insulin a glukagon, coz jsou latky regulujici metabolismus sacharidu,
proteint 1 tukid. Dale somatostatin, ten reguluje endokrinni sekreci a gastrin.

Insulin je hormon anabolicky, zvySuje tedy ukladani glukdézy, aminokyselin a
mastnych kyselin ze zasob do krve. Napomaha vstupu glukézy do bunék. Glukagon
je jeho antagonistou, uvoliiuje pusobky ze zasob do krve. Nadbytek insulinu

zpusobuje hypoglykémii vedouci az ke komatu, naopak nedostatek insulinu vede k



castému onemocnéni, které se v ur€itém procentu vyskytuje i u nemocnych s CF.
Zacina zpravidla v adolescenci a jde o diabetes mellitus. Deficit glukagonu ma za
nasledek hypoglykémii, jeho nadbytek zptsobuje opak. /1,2,4,5/

2.3 Historie CF

CF je znama jiz velmi dlouho, o ,,slanych détech* vznikala mezi lidmi spousta
povér a tvrzeni. Védélo se, Ze umiraly v raném détstvi a nemoc méla neptiznivy
pribéh. Prvni védecky popis nemoci vznikl az v roce 1938 v Americe. Jeho autorkou
je patolozka D. Andersenova.

Ke stanoveni diagnézy se od padesatych let 20. stoleti pouzivaji potni testy
dokazujici, Ze déti s CF maji koncentraci soli v potu 5x vys$si oproti détem zdravym.
Je mozné diagnostikovat i méné typické formy CF. Zijem o toto onemocnéni se
stupiioval, zacal byt predmétem intenzivniho zkouméni. V 70. letech 20. stoleti
nastal zlom v terapii CF. Byl totiz stanoven prvni terapeuticky protokol, postup
lécby, diky kterému se vyhlidky nemocnych podstatné zlepSily. V roce 1989 védci
docilili odhaleni genu CF a tedy poznani podstaty onemocnéni a moznosti jeho
ucinné 1écby. Dosud se vSak potykaji s mnoha prekazkami. DéEti narozené v téchto
letech maji nad&ji, Ze se dockaji kauzalni 1écby. Naprosta vétSina pacientl s touto
diagnézou se v soucasné dobé doziva dospélosti.

U nés postoupil rozvoj péce o pacienty s CF kupfedu vyrazné az po roce 1989.
Zacala se vytvaret specializovand centra pro 1é¢bu, dostupnost 1€kt byla také
nesrovnatelné lepsi. Od roku 1992 oficialné funguje Klub nemocnych CF, ktery
pomahé rodinam ve vSech smérech, vyrazné se podili na plnéni potfeb nemocného.

11,12/

2.4 Dédi¢nost, incidence

Jak bylo jiZ zminéno jde o autosomalné recesivni onemocnéni, které se vyskytuje
u 1 na 2500 novorozenych déti. To znamena, Ze roéné se narodi v CR 28-40 déti s
CF. Autosomaln¢ recesivni dédi¢nost fika, ze dédi¢nost neni vazana na pohlavi. Ke

vzniku onemocnéni je nutnd piitomnost mutace u obou partnerii, pro par s alelami



/Aa x Aa/ existuje 25 % riziko narozeni ditéte, u kterého se onemocnéni projevi /aa/.
V 50 % budou déti daného paru nepostizenymi nosi¢i mutace CF genu /Aa/
heterozygoti, jejichz Zivot nebude ovlivnén, pokud se jejich partnerem nestane dalsi
nosic¢, nebot’ jedna normalni alela je schopna kompenzovat mutatni alelu a zabranit
tim projevl nemoci. V 25 % nezdédi potomek ani jednu mutaci od svych rodict
/AA/ je tedy zdravy a svym potomkiim neposkytne ani nosi¢stvi. (Viz Ptiloha ¢. 1)
Podle statistickych tdaji je kazdy 25. ¢lovék v Ceské populaci zdravym nosi¢em
mutace CF genu a je tedy relativné vysoka pravdépodobnost, Ze se setkaji partnefi,
oba nosi¢i mutované¢ho genu. Mutace a tim zplsobeny cely soubor pfiznakl nastane
pfi zdmén¢ potadi ¢i pritomnosti nukleotidovych bazi DNA. Dojde ke vzniku
defektniho proteinu oznatovaného CFTR ( cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator). Zptisobi se tim porucha spravné funkce genu. V ptipad¢ CF
jde o gen ulozeny na dlouhém raménku 7. chromozomu, nejcastéj$i mutace zpisobi
ztratu fenylalaninu — F508 del. Tato situace nastava u 70 % nemocnych. Je popsano
asi 1450 mutaci, které porusuji sekvenci aminokyselin CFTR. VétSina z nich se
vyskytuje vzacné. Mutace jsou populacné specifické. Rozdéluji se do 5 tiid. Tridy I-
Il jsou poklddany za zéavazné, tiidy IV,V jsou mirné. To vysvétluje urcitou
variabilitu klinického obrazu nemoci a rozdilny stupeni postiZzeni organti. /7,10,12/
2.5 Klinicky obraz

Projevy nemoci vychazeji z typu mutace. Klinicky obraz rovnéz ovliviiuje vek, ve
kterém se objevi prvni piiznaky. Prub¢h je zavisly na zdvaznosti prodélanych infekti

a eventueln¢ vzniklych komplikacich. /11/ (Viz Ptiloha ¢.2)

2.5.1 Respirac¢ni ptiznaky

Jde o chronickou infekci a zanét dychacich cest, pii kterém dochazi k tvorbé
extrémné hustého hlenu, ktery se obtizn¢ vykaslava. Dochazi ke zhorSeni samocistici
schopnosti plic ( mukocilidrni clearance ), nahromadéni hlenu vede k obstrukei
dychacich cest. Bakterie, které se v hustém hlenu usidli vyvolaji infekci, které se
organismus brani pfehnanou zanétlivou odpovédi. Produkty zanétu poskozuji plicni

tkan.



Respira¢nimi ptiznaky CF

KaSel miize byt suchy, drazdivy nebo produktivni, byva pfitomen trvale nebo
nastava urcité obdobi klidu.
Zvraceni u mladsich déti zptisobené polykanim sputa.
Rozvijejici se obstrukce dychacich cest vedouci k poruse funkce plic.
Palickovité prsty, kdy posledni c¢lanky prsti rukou a nohou jsou ztluStélé a
rozsitené.(Viz ptiloha ¢.3)
Zmény tvaru hrudniku v soudkovity, hrudnik se vyklenuje, zvétSuje se jeho
pfedozadni primér a zada se kulati.
Dusnost (dyspnoe) je ztizené nebo namahavé dychani s pocitem nedostatku vzduchu,
zpocatku manifestace ptiznakil je dusnost ndmahova, postupné prechazi v klidovou
Zrychlené dychani (tachypnoe) provazi vétSinou stupiiujici se poskozeni dychacich
cest a predchazi nastup infekce. Proto je rodicim kojencti doporucovano pocitani
dechi ve spanku. Jakdkoli zména musi byt konzultovana s odbornym Ilékafem.
Cyandza je modré zbarveni klize a sliznic vyvolané nedostate¢nou saturaci kyslikem,
vznikd pii hodnotach kolem 75 %. Optimalni hodnoty jsou v rozmezi 96 — 100 %.
Bolest na hrudi mize byt vyvoldna riznymi pfi¢inami.
Subfebrilie pfi vzplanuti akutniho infektu. Vysoké horeCky u déti s CF nebyvaji
typické.
Zéanét vedlejSich nosnich dutin (sinusitis) byva chronického rdzu, projevuje se

bolestmi hlavy, rymou, kaSlem.

Dychaci cesty nemocnych CF kolonizuji rizné patogenni kmeny

VétSina pacientii je v dospélosti kolonizovana Pseudomonas aeruginosa, jisté
procento pacientll ziskd infekci zptisobenou Burkholderia cepacia. Ty se vyznamné
podili na rozvoji plicniho poSkozeni.

Pseudomonas aeruginosa je mikrob, ktery zdravé jedince nijak neohrozuje, pro

pacienty s CF je vSak obavanym patogenem. Radi se mezi aerobni gram- tycky.



Vyskyt v ptirod¢ je zaznamenan predevsim ve vode¢, v ptidé kontaminované vykaly,
obecné mu dobie prospiva vlhké prostiedi jako inhalatory, WC, vodovodni zafizeni.
Pacienti s CF se Pseudomonas aeruginosa mohou nakazit mezi sebou, jsou
infikovany dychaci cesty. Infekce timto patogenem zpocatku probihé bezptiznakove,
postupné prechazi do chronicity. Postihuje az 80 % dospélych nemocnych.
Vyvolava poskozeni plicni tkdné a zvySenou produkci hlenu v dychacich cestach,
rozvoj infekce a zanétu, které dale podnécuji plicni poskozeni. Prognoza se zhorsuje.

Burkholderia cepacia je gram- tycka, kterd u pacienti s CF rovnéz muize osidlit
dychaci cesty a vyvolat chronicky zanét. Vyskyt bakterie v ptirod¢ je spiSe ojedinély,
zdrojem nédkazy byva jiny jiz nakazeny pacient nebo oSetfujici zdravotnicky
persondl. Burkholderia cepacia je rezistentni k mnoha antibiotikiim, rapidné zhorsuje
prabéh CF, zplsobuje rozvoj nezvladatelné pneumonie. V casném stddiu po

transplantaci plic miva pneumonie pro pacienta fatalni dsledky.

Komplikace postihujici dychaci systém

Nosni polypdza je zdufeni sliznice dutiny nosni a paranasalnich dutin, Castéji
pfitomna u pacienti prodélavajicich chronickou sinusitis. Postihuje pfedevSim
dosp€lé pacienty, miize probihat asymptomaticky nebo miize vést k obstrukci nosu,
ztraté Cichu, chuti, bolestem hlavy.
Bronchiektazie je patologické rozsifeni bronchd projevujici se opakovanymi
bronchitidami s vykaSlavanim hnisavého sputa.
Atalektaza je nevzdusSna ¢ast plic vznikajici za hlenovou zatkou v dychacich cestach
Pneumothorax je pfitomnost vzduchu v pleurdlni dutiné, zplsobi smrsténi plice a
zhorSené dychani. Vznik4d spontanné¢ nebo iatrogenné pii zavadéni centralniho
zilniho katetru. Tyka se spiSe pacientd dospélych. Jeho vznik ovliviiuje prognézu
nemoci vyrazné negativne.
Hemoptyza, pfi niz pacient vykaslava krev z dychacich cest, vznikd rupturou cév
dychacich cest, které jsou zménény nasledkem zanétu.
Respiraéni selhani je naruseni vymeény plynt v plicich, vede k celkovému zhorSeni

stavu.



Alergickd bronchopulmonalni aspergiloza se vyskytuje asi u 10% nemocnych CF.
Chronické kolonizace Aspergillus funigatus vede k senzibilizaci, tvorbé protilatek a

nahlému zhorSeni funkce plic s RTG néalezem. /2,4 /

2.5.2 Gastrointestinalni ptiznaky:
Pii CF je v souvislosti s travicim traktem ovlivnéna c¢innost pankreatu,
hepatobiliarni trakt a stfevo. Pfiznaky CF mohou byt variabilni, zavisi zejména na

exokrinni funkci pankreatu.

Gastrointestinalni ptiznaky CF

Neprospivani zplisobené poruchou traveni z insuficience pankreatu. Pankreas je
pti CF postizen destrukei tkdn€ , normalni pankreaticka tkan je nahrazena fibrozni a
tukovou tkani. Klinické projevy insuficience jsou duasledkem nizké produkce
pankreatickych enzymdi. Je postiZena exokrinni sloZka pankreatu a to tak, Ze vazky
hlen zptsobuje obstrukci pankreatického vyvodu ductus pancreaticus, enzymy proto
nejsou dopravovany do duodena a komplikuje se Sté€peni a vstfebavani zivin a to
zejména tukli. Toto se tyka 85 % pacientii s CF, zbyvajicich 15 % je pankreaticky
suficientni.
Typicky habitus vznikly pfi poruSe traveni potravy u nedostatecné 1écby, kdy ma
pacient vzedmuté¢ bficho a ndpadné¢ tenké, hulkovité  koncetiny.
Stolice pacientt s CF jsou kopiozni, objemné, mastné a pachnouci.
Bolesti bficha se mohou vyskytovat z rtiznych pficin napt. dilatace stfevnich klicek,
objemny obsah, plynatost, svalové bolesti zplisobené upornym kaslem.
Mekoniovy ileus v oblasti tenkého stfeva, zplsoben obstrukci stfeva abnormalné
vazkou smolkou byva v nékterych ptipadech prvnim projevem onemocnéni v
novorozeneckém véku.
Protrahovany icterus z cholestazy.
Prolaps recta vyhfeznuti kone¢niku navenek, Casto se vyskytuje spiSe u dosud

nelécenych déti s CF nebo u déti s nedostatecnou substituci pankreatickymi enzymy.



Fibrotizujici kolonopatie jsou striktury v misté vzestupného tracniku zptsobené

zanétem.

Komplikace postihujici gastrointestinalni trakt

Hepatobilarni komplikace mohou ustit v jaterni cirhdzu, hepatopatii.
Gastroezofagealni reflux mize byt u nékterych nemocnych. Je ptfitomen bud” pii
nedostate¢né funkci dolniho svérace jicnu nebo také pii vys$Sim nitrobtfisnim tlaku pii
kasli.
Pankreatitida akutni opakovana nebo chronicka se rovnéz se vyskytuje s vysokou
incidenci u pacientll pankreaticky suficientnich, miize byt prvni a jediny projevem

CF./11,12/

2.5.3 Ostatni projevy

Cystic fibrosis related diabetes

U nékterych nemocnych se setkdvame s cukrovkou (cystic fibrosis related
diabetes), dale CFRD. Je typickd spiSe u starSich déti a dospélych pacientt, s
piibyvajicim vékem procento vyskytu CFRD stoupd. Pacienti s touto komplikaci
maji horsi stav vyZzivy a t€z8i postizeni plic. Pfedpokladem pro vznik CFRD je
pankreatickd insuficience, pii progresi fibrozy pankreatu dochazi k utlaku a redukci
ostrivkil a tim ke snizeni poc¢tu beta bun€k zodpovédnych za tvorbu inzulinu. Na
rozvoji diabetu se podleji rovnéz autoimunni pochody. Nastava také zvySeni
inzulinové rezistence. Podezieni na CFRD vzbuzuje zejména celkovy zhorSeny stav
pacienta, nedostate¢na nutrice pii maximalni nutri¢ni podpote, niz§i ristova rychlost,
horsici se funkce plic. Nastup ptiznaktit CFRD je plizivy. Pokud nedojde k vcasné
diagnostice a kompenzaci, rozviji se v pozd¢jSich stadiich polyurie a polydypsie.
Lécba cukrovky probihd u pacientii s CF obdobné jako u nemocnych bez CF.
Ovlivnéni diabetu poddvanim peroralnich antidiabetik neni uc¢inné. Klasickou lé¢bou
je podkozni aplikace inzulinu, jehoz mnozstvi se upravuje na zaklad¢ opakovaného
vySetfeni glykémie v pritbéhu dne. Dieta u pacientd s CF je odlisna od obvyklé diety

9, pacienti nesmi mit restrikci kalorii. V nékterych ptipadech se voli az 200 % normy



kalorického piisunu. Zdiraznuje se vliv spravné zivotospravy a dostateCny piivod
zivin. Nedoporu€uje se jednorazova velkd zat€z volnymi cukry. V sladkostech
pacienti omezeni nejsou, zakladem 1éCby je pravidelny ptijem potravy v pfiméieném
mnozstvi 6krat denné.

Porucha funkce potnich Zlaz

Pot pacientl s CF je 5krat slan€j$i neZ pot zdravého clovéka. Riziko predstavuje
rychld ztrata soli pfi horecce nebo v extremnim horku, kdy miize nastat az
vazomotoricky Sok. Doporucuje se zvySeny ptivod soli potravou.

Sterilita

Je pfitomna u 98 % muZzi a je zpiisobend obstruktivni azoospermii. Je to
nepiitomnost zralych spermii v ejakulatu, pfi¢inou je obstrukce semennych cest.

Poruchy kostniho metabolismu, osteopordza

Byly v diivéjsich letech nezndmym problémem u pacientl s CF, v soucasnosti,
kdy se prodluzuje délka Zivota se stava stile vice aktualni. Charakteristické je
snizené mnozstvi kostni hmoty, na jehoz vzniku se podili malabsorbce. Ze zacatku
probiha asymptomaticky, problémem jsou osteoporotické fraktury, které mohou
zkomplikovat stav zakladniho onemocnéni. Osteoporoza se objevuje zpravidla po
tficatém roku véku. Zasadni vyznam mé prevence a tou je udrzeni dobrého stavu

vyzivy a ptimétend fyzicka aktivita. /12/

2.5.4 Atypicka forma cystické fibrozy

Hladina chlorida z potniho testu je hrani¢ni nebo mirné zvysena, ostatni projevy
nemoci jsou vazany jen na plice nebo slinivku bfiSni a to v mirnéjsi formé. Atypické
mohou byt izolované sinusitidy, bronchiektdzie, recidivujici pankreatitidy aj. V
pozd¢jsim véku mize dojit k plnému rozvoji nemoci. /12/

2.6 Stanoveni diagndzy a vySetfovaci metody



2.6.1 Diagnostika
Diagnoza se opird o klinické ptiznaky, o stanoveni koncentrace chloridd v potu a o
molekularné-genetické vysetfeni.

. potni test se povazuje za zakladni metodu vysetfeni pii suspektni CF.
Stimuluje se pii ném poceni a je urCena kvantitativni koncentrace chlorida v potu.
Normaélni koncentrace zdravého €lovéka je 10 — 20 mmol/l, pfi stanoveni hodnoty
nad 30mmol/l je nutné test zopakovat. Za hrani¢ni hodnoty povazujeme 30,1- 59,9
mmol/l. U pacientd s CF je to zpravidla pii opakovaném testu hodnota nad 60
mmol/l. Kazdy pozitivni test se opakuje a sledovany pacient se dale vySetfuje,
provadi se analyza genotypu. Vysledek potniho testu mize byt pro CF pozitivni u
pacienta s typickymi klinickymi ptiznaky, ale nemusi u n¢j byt stanovena mutace. V
tomto ptipadé nelze nemoc vyloucit. Naopak potni test miize ukazovat na normalni
koncentraci chloridd u pacienta s klinickymi pfiznaky a dvéma stanovenymi
typickymi mutacemi. Zde opét nelze nemoc vyloucit.

. molekularné genetické vySetfeni potvrzuje diagnozu, pokud se prokazi 2 pro
CF typické mutace. Vyuziva se i pro prenatalni stanoveni diagnézy CF plodu z DNA
placenty nebo plodové vody, které se provadi od 11. tydne téhotenstvi. Zjist'uje se,
zda-1i plod je nemocny nebo zdravy. V piipadé, Ze dojde k potvrzeni CF je mozZné
téhotenstvi ukoncit do 24tt. Rozhodnuti je ponechdno na rodi¢ich, ktefi jsou o
nemoci maximalné informovani genetiky.
Prenatalni diagnostika neni provadéna u kazdé téhotné, ale ve vsech rizikovych
rodinach. Molekularné genetické vySetfeni se provadi u pacientll s pozitivnim

potnim testem pro diagnézu CF z izolované DNA leukocytl odebrané periferni krve.

. prenatalni preimplantacni diagnostika také pifindSi moznost jak vyloucit
narozeni nemocného ditéte. Z embrya vzniklého fertilizaci in vitro se odebere jedna
az dv¢ bunky a zjiStuje se, ze kterého embrya se narodi zdravé a ze kterého nemocné
dit¢ a do délohy se implantuji pouze zdravé embrya.

. novorozenecky screening se provadi 72 — 96 hodin po narozeni odbérem

jedné kapky krve z paticky novorozence a jeji aplikace na filtraéni papir. Ze suché



kapky krve se vySetfuje imunoreaktivni trypsin. Zachyt CF mize byt uz 37. den po
narozeni. /12/

2.6.2 Vysetieni ke zjisténi stupné poskozeni dychacich cest.

. mikrobiologické vySetfeni hlenu (sputa) ve stabilizovaném stavu se provadi
nejméné jedenkrat mésicné, pii zhorSeni vzdy. Ukazuje na osidleni dychacich cest
mikroby.Zjist'uje se také citlivost pfitomnych mikrobt na antibiotika, tim je zajiSténa
cilend 1écba.

. vytéry z krku, nosu nebo odsaty obsah z dychacich cest, pokud pacient neni
schopen vykaslat.

. biochemické, hematologické a  imunologické vySetfeni krve, ABR
jistymi znamkami zanétu je zvySena sedimentace Cervenych krvinek, vysoky pocet
bilych krvinek (leukocyt6za) v krevnim obraze, ve vySetfeni biochemickém se
potvrzuje zanét pritomnosti zvySeného CRP. Daéle se vySetiuji jaterni enzymy,
funkce ledvin, hladiny vitamini. ABR ukazuje hodnoty krevnich plyni a
acidobazickou rovnovéhu .

. spirometrie ukazuje na zménénou funkci plic. Ta nastavd zejména na
podkladé  obstrukce dychacich cest. VySetfeni se provadi pii kazdé kontrole v CF
centru u déti starSich 5 let. Je nutné, aby dité zvladlo spolupracovat do té miry, ze
vyhovi na povel zhluboka se nadechnout nebo vydechnout.

. meéfeni saturace je neinvazivni a nenaroné vysetfeni, umisténim senzoru na
prst se ziskava tidaj o procentu syceni krve kyslikem.

. RTG plic je zobrazovaci metoda, ktera se provadi pravidelné jednou ro¢né. V
ptipadé vzplanuti akutniho infektu i ¢astéji. Ukazuje na progresivni zmény plic.

. HRCT je pocitacova tomografie s vysokym rozlisSenim (high resolution
computed tomography) citlivéjsi nez RTG v odkryti ¢asnych 1 progredujicich zmén.
Je dulezita 1 pfi diagnostice bronchiektdzii, atypickych mikrobidlnich infekci a
pneumothoraxu.

. Bronchoskopie je endoskopické vySetfeni umoznujici pohled do pridusek a

odbér materidlu, vzorku tkan¢ nebo hlenu, k vySetfeni. Provadi se v kratkodobé



celkové nebo lokalni anestezii. Prokazuje stupen poskozeni dychacich cest zanétem.
/12,13/
2.6.3 Vysetieni ke zji§téni stupné poSkozeni zazivaciho traktu a stavu vyzivy:
. vySetfeni insuficience slinivky bfisni se provadi neinvazivné ze vzorku
stolice.

Stanovuje se aktivita elastazy 1, coZz je jedenz proteolytickych enzymi

produkovany pankreatem, pro stanoveni staci jeden vzorek stolice.
. biochemické vySetfeni krve (jaterni testy, hladina iontd, albumin
celkova

bilkovina, tuky) vysledky vypovidaji o stavu vyZzivy,o trdveni a resorpci Zivin.
. ke vcasné diagnostice diabetes mellitus napomaha stanovovani hodnot ranni
glykemie u déti mladsich nez 10 let l1krat roén€. Nad 10 let se pak provadi oralni
glukozovy toleran¢ni test oGTT. Hladina glykosylovaného hemoglobinu udéava
primérnou hodnotu cukru v krvi v obdobi poslednich nékolika tydnt, je tedy
ukazatel kvality kompenzace jiz léceného diabetu.
. SONO bficha, provadi se pravideln¢ alespon 1krat ro¢né¢.
. Antropometrick¢é méfeni hodnoti pii kazdé kontrole télesnou hmotnost
pacienta, vyska, obvod hlavy u malych déti a obvod paze. Vysledek se zaznamenava
do percentilovych grafii a posuzuje se dle referencnich norem

K celkovému stavu hodnoceni vyzivy se piihlizi k zapisim dietniho deniku,
posuzuji se slozky potravy, enzymy, obsah tukii, frekvence a charakter stolic,
ptiznaky obstipace, poddvani vitamint a doplika stravy. /12,15/
2.7 Terapie

CF je chronické onemocnéni, 1é¢i se trvale, klade se diraz jak na somatickou tak
na psychickou slozku. Kauzalni terapie neexistuje, ale nadéje na jeji objeveni vysoce
vzrastd. Lécba CF musi probihat komplexné a intenzivné, podili se na ni rodina a
tymy odbornikii ve specializovanych centrech, kde o pacienty peCuje mnoZzstvi
vysoce vySkolenych specialisti.

V Ceské republice se jedna zejména o Centrum pro diagnostiku, 1é¢bu a prevenci

CF ve FN Motol, jehoz uzkymi spolupracovniky jsou Iékafi, fyzioterapeuté,



antropolog,dietologové, psychologové, socidlni pracovnici a specializované CF
sestry. Kazdy nemocny by mél byt dispenzarizovan v tomto nebo v nékterém z

regiondlnich center a pravidelné vySetfovan. /12,13/

2.7.1 Terapie onemocnéni dychaciho systému

Zasadni vyznam ma prevence infekce. Dit¢ s CF by mélo dodrzovat piisngjsi
pravidla hygieny, vyhybat se kontaktu s akutné¢ nemocnymi. Kolektivni zatizeni
predstavuji jisté riziko, proto nejsou doporucovany jesle ani matetskd Skola,
povinnou Skolni dochazku mize dit€¢ zahdjit se souhlasem Iékafe, v piipadé
zhorSeného zdravotniho stavu se odkladd. Doma by méla byt dodrZzovana rezimova
opatfeni.

Zkapaliiovani hlenu napomaha udrzet dobrou prichodnost dychacich cest a
provadi se inhalac¢ni 1écbou. Inhalace je léCebné vdechovani napt. vodnich par s
1¢ky.Ta umozni proniknuti G¢inné latky podané do dychacich cest az do priidusinek a
plicnich sklipkt. Inhalaci jsou podavana mukolytika, antibiotika, bronchodilatancia a
kortikoidy. Uginnost inhalace je ovlivnéna spravnou technikou. Dychani musi byt
usty a je pomalé, hluboké, rty musi svirat naustek. Nacvik pod dohledem
fyzioterapeuta umoznuje docilit spravné efektivity. Inhalace zabird mnoho Casu v
dennim programu, proto se stile vyviji nové typy inhaldtorii. Zkraceni a
zjednoduSeni inhalaci umoziuje napft. typ e-Flow. (Viz ptiloha ¢.4) Kazdy pacient
si musi rovnéz osvojit péci o inhalator, je tfeba jej denné myt a dezinfikovat, také
dokonale vysusit, aby bylo dostate¢né zabranéno ristu a mnozeni mikrobti.

Lécebna rehabilitace je zédkladni metodou, ktera udrzuje prichodnost dychacich
cest, je soucast kazdodenniho programu u pacienti s CF. Hlavnim cilem je
odstranéni nadmérného mnozstvi hlenu, ktery zajistuje vhodné prostiedi pro rist a
mnozeni bakterii. S lécebnou rehabilitaci pacient zacina bezprostfedné po stanoveni
diagnozy CF. Soucasti je respiracni fyzioterapie, dechova gymnastika a kondi¢ni
cvieni. Zasadni vyznam ma hygiena dychacich cest. Provadi se metodou zvanou
respiraéni fyzioterapie, ta umoziuje udrzeni co nejlepsi prichodnosti dychacich cest,

snizuje bronchidlni obstrukci, zlepSuje ventilacni parametry, ptisobi i preventivné.



Zabranuje zhorsSeni plicnich funkci. K technikdm respiracni fyzioterapie se fadi napf.
autogenni drendz tj. védome¢ tizené dychéni - pomalé inspirium s inspira¢ni pauzou
na konci vdechu. Dychéani je maximalné svalové podporovano. Déle je to aktivni
cyklus dechovych cviceni, PEP systém dychdni, coz je princip vydechu proti
zvysenému odporu.

Dechova gymnastika cilené plsobi na pfetizené a oslabené svaly, napoméha
uvolnit zablokovana kloubni spojeni, protahuje zkracené svaly. Pacient s CF by se
nem¢l vyhybat télesné aktivité, neni vhodné télo pietézovat, ale spravné a
systematicky udrZzovat optimalni télesnou kondici. CviCeni ma byt piiméiené
narocné. Pohybova aktivita udrzuje pruzné dychaci svaly, podporuje hygienu
dychacich cest, zvySuje télesnou vykonnost a ptispiva k dobré psychické pohode¢.

Ockovani je u déti s CF nesmirné dulezité, postupuje se obvykle dle bézného
ockovaciho kalendare. Pravidla jsou totozna jako u déti zdravych. Davky ockovacich
latek se neliSi a kontraindikace plati stejné jako u zdravych déti.
Ockovani proti chiipce kazdy rok je doporu¢ovano, nebot’ virus chiipky mize u
pacienta s CF zpusobit velice zadvazné onemocnéni v oblasti hornich cest dychacich s
moznosti pfechodu do stfedousi. Po o¢kovani mize dojit k onemocnéni zptisobeném
virem chiipky, jeho pribéh je vSak mirnéjsi.

V priibéhu vzplanuti akutniho infektu se podédvaji antibiotika, ta byvaji zpravidla
ordinovana ve vyssich davkach a na delsi dobu nez u zdravych déti. Nasazeni ATB
1écby je vhodné co nejdiive po objeveni prvnich piiznakt infekce, fidi se dle
kultivace a citlivosti. Forma 1éku je zvolena dle stavu pacienta, pivodce infekce a
vyuziva se peroralni podani, i.v. a inhalac¢ni.

Pro sviij protizénétlivy ucinek se vyuzivaji steroidy jako Prednison. K nasazeni
kortikoidli se v soucasné dob¢ pristupuje v mensi mife a jen u zavaznych stavd,
podavaji se pouze kratkodobé. Lécba kortikoidy ustoupila do pozadi pro své
nepiijatelné vedlejsi U€inky.ZvIasté pti dlouhodobém uzivéani se vyskytuji poruchy
rustu, osteoporoza, steroidni diabetes.

Léky ze skupiny nesteroidnich antirevmatik jako ibuprofen rovnéz potlacuji

zanét. Zpomali pokles funkce plic i zhorSovani RTG zmén a zlep$i nutrici. Ve



vhodné koncentraci totiz prerusuji cestu infekce — zanét — obstrukce tim, ze brani
neutrofilim v migraci a aktivaci a tim nedovoluji hromadéni v misté zanétu.
Doporucena denni davka je u vétSiny pacienti 30mg/kg hmotnosti/davku podana

2krat denné. Je tieba sledovat hladinu ibuprofenu v séru. /12/

2.7.1.1 Lécba komplikaci onemocnéni dychaciho systému, dalsi lécba

Podavéani bronchodilatancii zabrafiuje spasmu priadusek. Zanéty paranasalnich
dutin se 1é¢i podavanim nosnich kapek. Ty usnadiuji odtok sekretu z dutin
omezenim otoku sliznice dutiny nosni. Pfi atelaktdze je mozné bronchoskopicky
odsat hlenovou zatku. Kardidlni pfetizeni nebo selhavani se kompenzuje
kardiotoniky a diuretiky.

Dlouhodobd domaci kyslikova terapie je indikovdna u pacientl s t€zSim
postizenim s hyposaturaci. Umozinuje lepsi rehabilitaci a Setfi myokard. Kyslik se

podava zvlhéeny, ohtfaty a to minimalné 15 hodin denn¢, zejména v noci.

2.7.1.2 Transplantace plic
Provedeni prvni transplantace plic se datuje do Sedesatych let minulého stoleti,
pfijemce organu vSak béhem né¢kolika dni po vykonu zemiel. V dalSich letech se
transplantace nadale vykonavaly, jejich Uspé&Snost vSak nebyla znacna. Pacienti
umirali v prib&hu prvniho mésice od operace. Rozvojem imunosupresivni terapie se
lepsily vysledky transplantaci. Prvni zakrok u pacienta s CF byl vykonan v roce
1983. V Ceské republice byl program transplantaci plic zahdjen v roce 1997.
Transplantace je indikovana u pacientli splilujicich urcita kritéria:
. kone¢né stddium izolovaného onemocnéni plic po vycerpani konzervativnich

terapeutickych metod u pacientli, kde riziko smrti piekracduje riziko samotné

transplantace
. zakladni onemocnéni rychle progreduje
. zavislost na kyslikové terapii, zhorSend kvalita Zivota

. predpoklad maximalniho pfeziti pacienta 12 - 18 mésicti



Pted zatfazenim pacienta na ¢ekaci listinu se zvazuji rovnéz absolutni a relativni
kontraindikace k provedeni operace. Posuzuje se napt. celkovy zdravotni stav,
pfitomnost multiorgdnového selhani, systémova infekce, napf. u pacienti
kolonizovanych Burkholderia cepacia ¢asto dochazi k poopera¢ni pneumonii, ktera
byva letalni, proto byva jeji pfitomnost povazovana za absolutni kontraindikaci. V
prib&hu cekaci faze je pacient nadale v pé¢i odbornikid. Je zde maximalni snaha o
zintenzivnéni rehabilitace a zlepSeni nutrice pro posileni organismu pfed moznou
operaci. Pacient je dale sledovan v transplanta¢nim centru v tfimesi¢nich intervalech.
Zhodnocuje se rychlost progrese zakladniho onemocnéni. Dérce musi byt
kompatibilni s pfijemcem v krevni skupin€. Velikost plic darce by méla odpovidat
velikosti plice pfijemce. Bilateralni sekvenéni transplantace je nejcastéjSim typem
operace provadéné u diagnozy CF. Pooperacni péCe je rozsahld a znacné naro¢na,
délka hospitalizace pii nekomplikovaném priibéhu se zpravidla pohybuje kolem 3 — 4

tydnll. Nésleduje ambulantni péce v transplantaénim centru.

2.7.2 Terapie onemocnéni gastrointestinalniho systému
Je zalozena na dieté, substituci chybé&jicich enzymu slinivky bfisni, podavani
chybgjicich vitamint.

Dieta doporucena pacientim s CF musi byt plnohodnotnd, s vys$s§im obsahem soli,
kaloricky vice bohata ve srovnanim s potfebami zdravého ditéte méla by dosahovat
hodnot 130-150 %, v né€kterych ptipadech i vice. Dobry stav vyZivy pacienta s CF
totiz vyrazné zlepSuje progndézu nemoci. Malnutrice je cCastym problémem
nemocnych, pifi chronickém plicnim onemocnéni dochédzi ke zvySeni energetické
potfeby organismu. Snaha o splnéni kalorické potfeby by méla byt maximalni.
Pacientim je podavédna vyzivna strava v 6 Sesti davkach denn€, zejména druha
vecete by méla byt vysoce kalorickd. Pitny rezim ma byt zajistén v pribchu celého
dne, optimalni pfijem je 2 litry. Ke zhodnoceni stavu vyzivy pfispivaji ncktera

biochemicka vysetfeni, antropometrické méteni.



Pankreatick¢é enzymy medikamentézni formou nahrazuji chybéjici enzymy
slinivky bfiSni, jejichz deficit je zplisoben insuficienci pankreatu. Preparatem volby
jsou mikropelety nebo minimikropelety obdukované pH senzitivni membranou. Jsou
dodavany v kapslich, které se polykaji cel¢, malym détem lze obsah kapsle vysypat,
nesmi se vSak rozkousat. Plna korekce malabsorbce vSak nebyva dosazena.
Pankreaticka substituce je podavana pied kazdym jidlem vyjma ovoce a ovocnych
stav. Jeji davkovani je ptisné individuélni, zohledituje se vzhled, mnozstvi, Castost
stolic a vahovy pfirtistek. DalSim kriteriem jsou laboratorni vysledky vySetfeni
stolice a krve.

Nedafi-li se dosdhnout optiméalniho stavu vyzivy jsou doporucovany podpiirné
nutri¢ni prostfedky. Radi se zde tzv. ,,sipping“ tedy popijeni. V malém objemovém
mnozstvi napoje je pomérné vysoky obsah energie nebo lze pouzit i jiné vyzivové
dopliiky. Zavedeni nazogastrické sondy a podavani tekuté vyzivy je také moznosti
jak podpofit nutrici. V pifipadé nutnosti podavat umélou vyZivu dlouhodobé je
vhodné zvazit zavedeni PEGu tj. perkutanni endoskopicka gastrostomie. Parenteralni
vyziva byva indikovana uvazlivé, spise u pacientl, ktefi se ptipravuji k transplantaci.
Také v prvnich mésicich zivota ditéte tedy v kojeneckém obdobi jsou ve vyziveé
odli$nosti oproti zdravym détem. I kojené déti dostavaji pankreatickou substituci. Pro
déti dostavajici umélou vyzivu jsou vhodna klasicka pocatecni i pokracovaci mléka
rovnéz s pankreatickou substituci. Prikrmy se zavadéji diive a to jiz od 3 — 4 mésice.
Détem s CF je rovnéz nutné doddvat vitaminy a to zejména A, D, E, K. Jde o
vitaminy rozpustné v tucich a jejich vstfebavani je v souvislosti s insuficienci zevni
sekrece pankreatu negativné ovlivnéno. Snizend hodnota hladiny vitamint se nazyva

hypovitaminoéza, chybéni je avitaminoza.

2.7.2.1 Lécba komplikaci onemocnéni gastrointestinalniho systému, dalsi 1écba
Mekoniovy ileus, tedy stav obstrukce stfeva mekoniovou zatkou u novorozencd,
vyzaduje operativni zasah. Tato nadhld piithoda bfiSni se projevuje typickymi

symptomy zpravidla 24 — 48 hodin po narozeni. Dité zvraci zalude¢ni obsah s



piimési zlu¢i. Dochéazi k distenzi bficha opozdénym odchodem mekonia nebo
mekonium neodchazi viibec.

Prolaps recta tedy vyhfez kone¢niku byva castéjsi u dosud nelécenych déti,
typické pro néj je batoleci obdobi, vyvolavajicim faktorem je zacpa nebo prijem.
Vyhtezly konecnik je nutné reponovat, provadeji se masaze okoli. Po nasazeni
pankreatické substitucni 1écby se vétSinou prolaps neopakuje. K operativni 1é¢be se
ptistupuje ziidka.

Gastroezofagealni reflux, tedy stav relaxace dolniho jicnového svérace, vyzaduje
zavedeni antirefluxového rezimu. Typickymi pfiznaky jsou pyrdza, zvraceni,
pfedcasny pocit sytosti. Dité se proto po jidle vertikalizuje, nenechéva se v leze,
vyhovujici je sed nebo stoj. Doporucena je také farmakologickd 1écba, operace je
pouze zfidka nevyhnutelna.

Z ostatnich projevit CF je nutné zaméiit se na hrazeni ztraty soli, ta se

kompenzuje zvySenym piijmem soli potravou. /11,12,13/

2.8 Vliv onemocnéni CF na psychiku

Sdéleni této zavazné diagnézy v Siroké mife ovlivni nemocného i jeho rodinu a
blizké okoli. Méni se zasadné denni rezim, od rdna do vecera, ale i v noci je nemoc
na blizku. Psychika je ovlivnéna podstatné, rodina i nemocny jsou informovani, ze
nemoc lze 1éCit, ne vSak pln¢ vylécit. To zptisobuje obavy a ptfemiru stresu. Rodina
se se sdélenim vyrovnava riizné, ale obecné prochdzi fazi Soku, zlosti a hledani
vinikl, také popteni, smutku. V téchto chvilich Ize jen naslouchat, vyjadiit svou
empatii, podporu a konkrétni pomoc.

Péce o dité s CF v kojeneckém a batolecim obdobi pfedstavuje enormni zatéz,
vytvoieni nového rezimu dne, opakované inhalace, rehabilitace, zna¢ny duraz je
kladen na stravu. V obdobi pfedskolnim byva dité zpravidla nadéale v péci matky, je
doma, pobyt v kolektivu je absolutné nevhodny. Je tedy vyrazné omezen kontakt s

vrstevniky, obdobi spolecnych her a uceni je ochuzeno.



Ve Skolnim véku muize dité zacit vnimat rozdily mezi sebou a zdravymi
vrstevniky. Fyzickd vykonnost je nizsi, dité¢ se zadychava a trpi kaSlem. Jsou u n¢j
Zasté absence pro nemoc. Skola by méla byt o zdravotnim stavu Zaka informovana,
jeho problémy chapany a zohlediovany jak uciteli, tak spoluzaky.

V obdobi puberty, kdy se zdravi jedinci odpoutavaji od svych rodi¢i je u nemocnych
znacné ztiZzeno, nemocny se snazi byt jako ostatni, coz mize vést k zanedbavani
lécebného rezimu.

V adolescentnim obdobi dochazi ¢asto ke zhorSeni zdravotniho stavu pacienta,
tim se zesiluje vazba na rodinu, jejiz trvalou péci a podporu zcela jisté potiebuje.
Pfirozené je navazovani kontaktd a hledani partnerskych vztahli, zde je role
nemocného opét ztizena. Nemocny hleda psychickou podporu a pomoc v roding,
ovSem kontakt s psychologem by mé¢l byt také samoziejmosti, aby byla zachovéana v
maximalni mife kvalita Zivota a to nejen po strance fyzické, pti zdokonalujici se

somatické 1é¢bé, ale i po strance psychické vhodnou psychoterapii. /11,12,13/

2.9 Prognoza

Vyvoj choroby je u kazdého ditéte individudlni, proto nelze zcela predpokladat
jak bude onemocnéni probihat a jaké komplikace se vyskytnou nebo naopak co dité
zcela jisté neohrozi. Jsou to jiz desitky let od doby, kdy byla CF ropoznana jako
samostatnd jednotka. Od té doby se prakticky neustdle a intenzivné pracuje na
vytvoieni terapeutického postupu, jehoz cilem by bylo Uplné uzdraveni pacienta.
Nemocni se dozivaji 40. — 50. roku v€ku a nemoc jiz nema v prvnich letech fatalni
nasledky. V soucasnosti jsou vyuzivany lé¢ebné protokoly, které umoziuji
pacientim s CF zit pomérné kvalitni zivot, ktery vSak je zakladni diagnézou do jisté
miry ovlivnén. Ne vSak natolik, aby byl nemocny z béznych aktivit vyclenén. Lécba
zivot prodluzuje a zkvalitiiuje, ovSem po celou dobu je nemoc v podvédomi nejen
pacienta, ale i rodiny a nejblizsich. /11/

2.10 Organizace péce o nemocného s CF



V zahranici vznikla prvni organizace vénujici se vyhradné pacientim s CF v New
Yorku, v roce 1955 a byla to ,, Narodni nadace pro vyzkum CF*. Svou ¢innost
rozsitila, ptisobi dodnes, podporuje vyzkum, akredituje centra CF. V Evropé
fungovala pracovni skupina pro CF (European Working Group for CF zkracené
EWGCF) od roku 1969. V roce 1997 se EWGCF piejmenovala a existuje pod
zkracenym nazvem Evropskd spole¢nost pro CF (ECFS). Laick4d organizace
puvodné nazyvana ,,Mezinarodni spole¢nost pro CF (Mukovicidosis)®, v soucasnosti
CFWW (CF Worldwide) putsobi jak ve Spojenych statech tak v Evropé.
Organizace péCe o pacienty s CF se fidi se mezinarodné platnymi standardy. Ty
definuji postupy rutinniho hodnoceni, sledovani a 1é¢eni nemocnych CF v Evropé¢.
Vzhledem k multisyst¢tmovému postizeni je vyzadovana komplexni péce o
nemocného jako biopsychosocidlni jednotku. Pro dosazeni optimalnich vysledkd v
1é¢be je na misté péCe v centrech zajisténa tymem zkusenych zdravotnikli. Péce se
neobejde bez pravidelného a systematického klinického hodnoceni stavu a
monitorace komplikaci 1ékafi a zdravotniky specidlné Skolenymi v lé¢eni CF a v
brzkém zahajeni terapie.

V roce 1997 bylo oficialné v Ceské republice ustanoveno Centrum pro diagnostiku
a lé¢bu CF v Praze v Motole, regiondlni centra se nachazeji v Hradci Kralové, Brné,
Olomouci a Plzni.

Dalsi péci a podporu nemocnym zajistuje Klub nemocnych CF, jehoz snahou je
od roku 1992 zlepSovani zdravotnich a socidlnich podminek pacienti s CF. Vénuje
se osvété, shromazdovani finan¢nich prostiedkll na pomoc pacientiim, psychologické
péci nemocnym i roding.

Centrum zajist'ujici péci o nemocné s CF zaméstndva tym pracovniki, poskytuje
rozséhlou péci a 1é¢i veskeré vzniklé komplikace. Reditelem centra je zkuseny CF
Iékat - pneumolog, pracuji zde rovnéz CF sestry, dietologové, fyzioterapeuti,
socialni pracovnici, psychologové, mikrobiologové a farmakologové. K dispozici
jsou také konzultanti v oboru gastroenterologie, endokrinologie, ORL, chirurgie,
gynekologie a dalSich specializaci a jsou bezprostiedné dostupna pracovisté

poskytujici rizna zadand vySetfeni. Samoziejmosti je kontakt s narodnim



transplantacnim registrem. Centrum se pii 1écb¢ fidi smérnicemi, které obsahuji
optimalni postupy 1écby.

Pacienti musi mit moznost po dobu 24 hodin telefonického kontaktu, pozaduji-li
pomoc pii feseni naléhavé situace nebo je-li potiebna konzultace.

Roc¢ni hodnoceni stavu se zamétuje se na tento obsah:
1. Anamnéza vSech zdravotnich obtiZi i Zivotnich udalosti od posledniho hodnoceni.
2. Komplexni klinické vysetieni véetné grafi ristu, vahy, obvodu hlavy vyjadienych
v percentilech nebo napft. procentech normy.
3. Kontrola fyzioterapeutickych postupli zahrnujici rovnéz inhala¢ni techniky a péci
o inhalatory fyzioterapeutem.
4. Spirometrie u déti nad 5 let.
5. Stav hodnoceni vyzivy, kde se posuzuje bézny denni jidelni¢ek, slozeni stravy,
kaloricky pfijem. Je hodnocena pankreaticka substituce, Cetnost a charakter stolic.
Doplitkova vyziva, vdhové piirustky.
6. Hodnoceni socialni pracovnice a psychologa.
7. Laboratorni vySetfeni krve zahrnujici krevni obraz, biochemii, imunologii.
8. Vysetteni stolice, RTG plic, sono jater, sputum, vytéry.
9. oGTT u pacientl starSich 10let bez dosud diagnostikovaného diabetu.
10. Kostni denzita
11. Vyvoj puberty od 10 let

U nové diagnostikovanych pacientli se znovu provadi potni test, stanovuje se
genotyp, potvrzuje se pankreatickd insuficience.Do 24 hodin po potvrzeni diagnézy
by méla probéhnout konzultace s CF lékatem, pacientem a rodinou, kde se citlivé
vysvétli diagnoza, zahdji se potfebné edukace. Provede se pocatecni hodnoceni stavu.
Kvili autosomalné recesivnimu pienosu se u sourozenct provadi potni test. Lécebny
program je zahajen ihned, zahrnuje standardni postupy zvolené dle aktualniho stavu
a soucasnych obtizi. Vyraznou roli hraje v zacatcich 1écby edukace, vycvik,
nastaveni rezimu. Léceni atypickych forem CF je individudlni dle vyskytujicich se
obtizi. Pacienti se monitoruji, jsou hlidany komplikace. VySetfeni v centru probiha v

intervalech 6-12 mésica. /15/



2.10.1 Rutinni péce

Je tvofena ambulantni sloZkou, kde je nemocny sledovan v 1-3 mési¢nich
intervalech. Nové diagnostikované pacienty, zejména kojence je nutné vysetfovat
¢astéji, pacienti s mirnymi projevy fenotypu mohou mit intervaly kontrol 3-6 mésicu.
Béhem kazdé kontroly je provedeno klinické vySetfeni, zjistuje se télesnd hmotnost,
saturace kyslikem, vySetfeni funkce plic, vySetfeni sputa, vytéry. Do percentilovych
grafii se zaznamenavaji pozadované miry pro zhodnoceni vyvoje. Pfi ambulantnich
kontrolach je nesmirné dulezité separovat od sebe pacienty neinfikované a
infikované Burkholderia cepacia, Pseudomonas aeruginosa nebo MRSA.

V piipadé€ nutnosti hospitalizace méa CF centrum k dispozici dostate¢nou lizkovou
kapacitu, aby bylo mozné zajistit okamzité pfijeti pacienta. Jsou zde definovana jasna
pravidla kontroly infekce. Pacient je umistén na jednolizkovy pokoj s
prislusenstvim, opét je nutnost odd€len¢ho oSetiovani pacientii kolonizovanych
Burkholderia cepacia, Pseudomonas aeruginosa nebo MRSA. V pribéhu pobytu v
nemocnici se pravidelné monitoruje glykemie, no¢ni saturace. Vzdy jednou tydné se
vySetfuje sputum a spirometrie. Rehabilita¢ni cvieni probiha 2krat denn€, u pacienta
se monitoruje béhem cviceni saturace a k dispozici je po celou dobu O2.
Zdravotnicky tym je edukovan a vzdélan v 1ébe a specidlnich potfebach nemocnych.
Pokud neni mozné, aby pacient ke kontroldm dojizdél do specializovaného CF centra
je k dispozici tzv. ,,sdilena péce®. Tato satelitni jednotka je v iizkém kontaktu s CF
centrem, v péci ma minimaln¢ 20 pacientd, tym vede 1ékaf, k dispozici je rovnéz

dietni sestra, fyzioterapeut a CF sestra. /15/



3 Prakticka ¢ast

3.1 Teorie oSetiovatelského procesu

Dle vyhlasky ¢.423/2004 § 4 je stanoveno, Ze vSeobecna sestra pracujici bez
odborného dohledu a bez indikace v souladu s diagnézou stanovenou Iékafem
zajisStuje zdkladni a specializovanou oSetfovatelskou péci prostfednictvim
Osetrovatelského procesu. To znamend, ze sestra musi plné¢ zhodnotit aktudlni
zdravotni stav pacienta, zjiStovat jeho skutecné i potencionalni problémy |,
stanovovat kratkodobé 1 dlouhodobé cile, tvofit plany péce, poskytovat
plnohodnotnou oSetfovatelskou péci a hodnotit efektivitu a G€innost provedenych
ukonl. V péci o dit€¢ je pro maximdlni piinos oSetfovatelského procesu nutny

individuélni ptistup a izka spoluprace s rodinou.

Prvni faze osetrovatelského procesu

Prvni fazi oSetfovatelského procesu tvoii plné zhodnoceni pacienta, jde tedy o
sbér a tfidéni Udaji a informaci o jeho zdravotnim stavu. Shrnutim ziskanych
informaci vytvofime oSetfovatelskou anamnézu. K hodnotnému ziskavéani informaci
pouzivame riazné pomocné metody. Na prvnim misté je rozhovor, kdy pacient hovofi
o svych problémech, sestra se cilen¢ dotazuje. Rozhovor a jeho obsah je pro pacienta
intimni zalezitosti, tomu by mé¢l odpovidat prubéh a prostiedi pti rozhovoru. Navod
k dotazovani poskytuje oSetiovatelsky model funkéniho zdravi dle M. Gordonové.
Ve dvanécti bodech jsou zahrnuta témata rozhovoru, ktera pomohou maximalizovat
informovanost o pacientovi. Cenné informace ziskd sestra pozorovanim,
objektivnimu zhodnoceni napomiize fyzikalni vySetfeni s pouzitim méficich technik

a dokumentace.

Osetrovatelsky model funkcniho zdravi dle M. Gordonove upraven pro deétského

pacienta. V jednotlivych kategoriich lze pii rozhovoru s rodi¢i pokladat tyto otazky:



1. Vnimani zdravotniho stavu

Pro¢ bylo vase dité pfijato? Jaky byl dosud zdravotni stav ditéte?
Jaké ma predchozi zkuSenosti s hospitalizaci? Co bylo dilezité pii posledni
hospitalizaci? Jak mtize byt personal dle vaseho nazoru plné ndpomocny?
Podle véku a zdravotniho stavu ditéte je diilezité pokusit se zapojit je do rozhovoru,
aby odpovédi dopliiovalo a rovnéz vyslovilo svilj nazor.
Jaké 1éky doma dit¢€ uzivalo a pro¢? Kdy je dostalo naposledy? V jaké formé? Jakou

vvvvv

Lékova alergie? Alternativni medicina?

2. VyzZiva metabolismus

Jaka je normdlni doba jidla v rodin€? A u ditéte? Jedi vSichni ¢lenové rodiny
soucasn¢? Jaka jsou oblibend jidla ditéte? Jakou porci dité sni? Jsou néjaké zvyklosti
v souvislosti s ptipravou jidel a charakteristické, upfednostiiované potraviny? Ktera
jidla  dit¢ nemad rddo? Ma dit¢ néjaké typické stravovaci navyky?
(lahev,hrnicek,lzi¢ka,ji samo,potiebuje asistenci,n¢jaké zvlastni pomicky)? Jak ma
vaSe dité rado pokrmy servirované (teplé, chladnéjsi, kazdou ¢ast pokrmu zvlast’ )?
Jak byste popsali chut’ k jidlu u svého ditéte (dobry jedlik, slaby jedlik, loudal)? Ma
onemocnéni vliv na jeho chut’ k jidlu? Je Vase dit¢ alergické na néjakou soucést
pokrmu nebo mate na néco podezieni? Ma néjakou specialni dietu? Ma Vase dité pti
jidle né&jaké problémy (zvySené slinéni, boleni bficha)? Ma Vase dit¢ problémy

s dasnémi nebo zuby? Co proti tomu dé¢late?

3. Vylucovani

Jaké ma vase dit¢ hygienické navyky (pleny pfes den nebo pouze na noc,
vysazovani na no¢nik, jiz pouziva toaletu)? Jaké slova pouziva,kdyz ma potiebu? Jak
casto ma potifebu? Mé ngjaké potiZe pii vyprazdnovani? Jak to fesite (pomocuje se,

miva prijem, zacpu)? Trpi vase dit¢ nadmérnym pocenim?



4. Spanek,odpocinek

V kolik hodin vase dité usind a v kolik hodin se probouzi? Davéte je spat po
obedé? Jak dlouho spi? Ma vase dité néjaké navyky pied spanim (chce napit, pfecist
pohadku, vyzaduje dudlik, nechat svitit svétlo, chce svou oblibenou ptikryvku,
polstafr, hracku)? Probouzi se v noci, aby si doslo napt. na WC? Na jakém luzku vase
dité spi? Spi vaSe dité samo v pokoji nebo jej sdili s n€kym jinym? S kym? Jaka je
jeho oblibena poloha ve spanku? M4 vasSe dit€¢ néjaké potize se spankem (noc¢ni
mury, chodi ve spanku, probouzi se uprostfed noci)? M4 vase dité néjaké problémy

s probouzenim? Co proto délate?

5. Aktivity,cviceni

Jaky ma vase dit¢ denni rozvrh (chodi do Skolky, skoly, denniho centra)? Jaké
jsou jeho oblibené Cinnosti, hry? Jak Casto se vase dit¢ diva na televizi? Na jaké
potfady? M4 néjaké porady zakdzané? Ma vaSe dité¢ néjaké potize, které je omezuji
v jeho aktivitdch? Jaké mé vaSe dit€ navyky pii koupeli (davéa prednost vané nebo
sprse, pouziva myci houbu nebo zinku, Sampon, mydlo)? Jaké ma vase dité zvyky pfi
CiSténi zubl (pouziva kartacek, zubni nit, oblibenou zubni pastu)? Jak Casto si Cisti
zuby? Potiebuje vase dité pomoc pti oblékani a upravé? Pri Cesani vlasi? Ma vase
dit¢ n¢jaké problémy pii koupdni, €isténi zubl, Cesani, oblékani? Co proto délate?
Ma vaSe dit¢ né¢jaké zvlastni pomucky (bryle, kontaktni ¢ocky, sluchadla, zubni

protézy, ortopedické pomiicky)?

6. Vnimani, poznavani
Ma vase dité potize se sluchem? M4 vasSe dit¢ potize se zrakem? Ma vase dité
potize sucenim? Jak se u¢i? Chodi do skoly rado? Ma své oblibené predméty?

Navstévuje n¢jaké zajmoveé krouzky?

7. Vnimani sebe sama
Jak byste popsali vase dité (t€zko se ptizpusobuje, je stydlivé, kamaradské, tiché,

upovidané, hravé, tvrdohlavé)? Co vaSe dit€ rozzlobi, znepokoji, vystrasi,



rozesmutni? Co proti tomu pomaha? Jak se vase dit¢ chovd, kdyz je znepokojené
nebo rozzlobené? Jak vase dité reaguje, kdyZ je od vas odloucené? Boji se vase dité
néjakych osob, zvifat, mist, ¢innosti, situaci? Co proti tomu dé¢late? Myslite si, Ze
nemoc vaseho ditéte zméenila jeho vnimani sebe sama (jesté vice se stydi, méné se

styka s kamarady, rad¢ji ztistava doma, je rozpacité)?

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

Ma vase dité n¢jakou prezdivku? Kdo se o dité stara, jste-li mimo domov? Podili
se ostatni ¢lenové domacnosti na vychoveé? V jaké mite? Jaky je vas denni rozvrh?
Vyskytly se vrodiné néjaké nezvyklé, obtizné situace? Jak na né dité¢ reagovalo?
S kym se dité styka? Ma vase dité n¢jaké oblibené predméty, které by chtélo mit
s sebou v nemocnici? Jak feSite a udrzujete disciplinu vaseho ditéte, jsou vase
metody ucinné? Ma dit€¢ néjaké problémy s mluvenim, vyjadfovanim nebo
v komunikaci? Jak vas ovlivni hospitalizace ditéte? Kdo zlstane po dobu

hospitalizace s ditétem? Kontakt na vas?

9. Sexualita, reprodukcni schopnost

Probéhla nebo probiha u vaSeho ditéte puberta? Vyskytly se v tomto obdobi u
vaseho ditéte néjaké obtize? Hovofili jste s dit€tem o otdzkach sexuality? Mate
s nékterymi tématy potize? Potiebujete pomoci? Znepokojuje vas chovani vaseho

ditéte v souvislosti s jeho sexualitou?

10. Zvladani stresu

Co vase dité obvykle dél4, je-li unavené nebo rozéilené? S kym vase dité hovoii,
kdyz se néceho boji? Jak se dit€ umi vyrovnavat s problémy? Vyskytly se v rodiné
n¢jaké obtizné situace? Bylo s nimi dité¢ sezndmeno? Jak se s tim vyrovnavalo? Mélo

dité problémy s alkoholem, drogami, depresivni nebo suicidalni myslenky?



11. Hodnotovy systém

Jste rodina véfici? Je vira nebo vyznani v Zivoté vaseho ditéte dilezita? V jakych
praktikadch viry by dité chtélo v nemocnici pokracovat (modlitby, navstéva kaple,
knéz)? Cemu véfite, 7e¢ bylo pii¢inou onemocnéni vaseho ditéte? Kdyz dité
onemocnélo kontaktovala jste kviili pomoci 1é¢itele? Praktikovali jste néjaké ritualy?
Leécili jste jej bylinkami, homeopatiky? Jaké mate zkuSenosti se zdravotnim

systémem? Na co si sté¢zujete?

12. Jiné
Zde se zatfazuji informace a problémy, které neni mozné do ptedchozich bodl

umistit a pro komplexni anamnézu jsou nezbytné.

Druha faze osSetrovatelského procesu

Druhou fazi tvofi diagnostika, stanoveni oSetfovatelského problému. Jde
v podstaté¢ o zavér s potencidlnim nebo skutenym naruSenim zdravotniho stavu
ditéte. Potencidlni problém spoc¢iva ve vyskytu rizikovych faktort, které mohou u
ditéte zdravotni problémy vyvolat. Aktudlni problém je takovy, ktery je ptitomen, jiz
existuje. Mezi nejCastéjsi oSetfovatelské diagndzy patii strach, bolest, inava. Déle

oSetfovatelské diagndzy zavisi na diagnoze 1ékarské.

Treti a ctvrta faze oSetrovatelského procesu

Nélezi sem planovani oSetfovatelské péce ve spolupraci s ditétem i rodici, uréi se
priority péce. Zajisténi vitalnich funkci a minimalizace bolesti jsou na prvnim miste.
Plan péce musi byt sepsan, zalozen do dokumentace ditéte, slouzi k odstranéni nebo
zmirnéni zjisténych problémut ditéte a k orientaci v potiebach ditéte. Nasleduje
realizace planu, pokus o dosazeni stanoven¢ho cile. Realizace nastava zahy po
stanoveni problému a vytvofeni planu, aby nedoSlo k prodleni. Po celou dobu

oSetfovani pacienta, realizace planu shromazdujeme a dopliiujeme nové¢ informace.



Pata faze osetrovatelského procesu
Vyhodnocuje, zjist'uje, zda bylo dosaZeno cili a v jakém rozsahu. Nebylo-li cil

dosazeno, je nutné situaci prehodnotit, naplanovat a provést jinak. /3.6/

3.2 Identifikacni idaje 0 nemocném

Jméno, prijmeni: P. Ch.

Narozen: 10.08.2004

Pojistovna: 207

Ndrodnost: Ceska

Osloveni: Péto

Bydleni: v rodinném domé

Bydliste: Drobovice

Diivod prijeti: Cysticka fibroza, planovand ATB terapie
Ciselni diagnéza: E 84.0

Hospitalizace : 29.1. 2008 — 6.2. 2008

RA : matka, nar. 1980, ddmska krejcova, nyni MD, zdrava
otec, nar. 1974, vojak z povolani, zdravy

04 : dité je z 2. fyziologické gravidity ( 1. t€hotenstvi abortus spontaneus ), porod
40+6 tt,vyvolany, poloha zdhlavim + rucka, poporodni adaptace bez komplikaci,
nekiiSen, Apgar score 9-9-10, novorozenecky icterus s fototerapii, PH 3630g, PD
50cm, PMV v normé¢, plné kojen ¢tyfi mésice, pfechod na kojeneckou stravu bez
obtizi, ptikrmy podavany od patého mésice, toleroval bez obtizi, kycle v poradku,
ockovéan dle planu ockovaciho kalendafte.
Urazy: 0
Operace: adenotomie unor 2007
Krece: 0
Bezvédomi: 0

Transfuze: 0



Predchozi hospitalizace -

. kvéten 2005 v nemocnici Caslav pro prijem a zvraceni
° anor 2007 adenotomie, nemocnice Caslav
o duben 2007 vysloveno podezieni na CF, potni testy,

nemocnice Kolin
o kvéten 2007 celkové vySetteni a zacvik matky v péci o dité s CF, FN Motol
o kvéten 2007 k pieléceni kolonizace Pseudomonas aeruginosa, FN Motol

J zat1 2007 pravidelné ATB pteléceni, FN Motol

AA : 1€kova sine
potravinova cCervena paprika, po ni kozni exantém

S4 : bydli sobéma rodi¢i vrodinném domé v menSim mésté. Dim je
rekonstruovany, suchy, klidna oblast. Domaci zvifata maji, vdomé je akvarium
s rybickami, v zahradé kocka a pes. Kolektivni zatizeni nenavstévuje, od vrstevnika
spisSe separovan, v plné péc¢i zejména matky, otec pln¢€ spolupracuje a pomaha.

NO : do jednoho roku mél obtiZze pouze s rymou, matka jakékoli jiné problémy
negovala. Od jednoho roku chlapec opakované trpi febriliemi, angina, bronchitida,
Castd ATB terapie, zacal se objevovat intermitentni kasel a fidké objemné stolice.
Stolice byly béhem dne Casté, mastné a pachnouci, u pacienta bylo vysloveno
podezieni na celiakii, laboratorné vySetfen, snegativnim vysledkem. Pro
dlouhotrvajici rymy provedena adenotomie v inoru 2007, po té se zdravotni stav
zlepsil. Rodic¢e zacali doma pozorovat obtize pii defekaci a naznak prolapsu recta.
Chlapec byl doporucen k provedeni potniho testu pro podezieni na CF. V dubnu
2007 vySetteni provedeno v Kolin€. Chloridy v potu byly stanoveny v koncentraci
120 mmol/ 1, coz svéd¢i pro pozitivni vysledek, bylo vSak nutné test zopakovat.
Chlapec byl odeslan do fakultni nemocnice v Motole, kde byl potni test proveden
op¢tovné s vysledkem 104,3 mmol/l. Byl pfijat spolu s matkou k celkovému
vySetteni pii CF. Kultivaéné byla prokdzana v krku Pseudomonas aeruginosa,

vHCD 1 Staphylococcus aureus. Od cervna 2007 v sekretu HCD jiZ pouze



Staphylococcus aureus. Chlapec ptichazi v doprovodu matky k planovanému ATB

preléceni.

3.3 Osetiovatelska anamnéza dle M. Gordonové ze dne 29.1.2008 ziskana

rozhovorem s matkou a ditétem.

Rozhovor s matkou i pacientem probihd v klidném prostiedi pokoje, kde je
umistén pouze chlapec s doprovodem, aby bylo zajiSténo dostatecné pohodli obou a
dodrZena rezimova opatieni nezbytna v péci o pacienta s CF. Dodatkové informace
ziskavam v pribéhu oSetfovani pacienta dal§imi rozhovory, observaci chovani,

vySetfenimi.

1. Vnimani zdravotniho stavu

Dle sdéleni matky byl chlapec pfijat k planované antibiotické terapii pii 1écbé
zakladniho onemocnéni.

Chlapec m¢l od jednoho roku zdravotni potize, mival katary HCD, opakované
lécen ATB, diagndza cystické fibrozy byla potvrzena v kvétnu 2007, v soucasné
dobé je matka pln€é poucena o tomto onemocnéni. Pacient si pro svij nizky vék
onemocnéni neuvédomuje, nevnima rozdily mezi sebou a ostatnimi détmi.

Od posledni hospitalizace v zaii 2007 chlapec vaznéji nestonal, miva kasel,
inhaluje a rehabilituje pravidelné, vSe s dopomoci matky. Rezimova opatieni i
doméci 1écbu zvladaji, i kdyz chlapec byva nékdy negativisticky. Matka se
maximaln¢ snazi dodrzovat vSechna doporuceni, pln¢ si uvédomuje zavaznost
diagnozy a také to, ze progndzu lze ptiznive ovlivnit intenzivni péci.

O nastupu do nemocnice matka chlapci fekla teprve pred n€kolika dny, pacient
byva v nemocnici nespokojeny, ma obavy z ,bilych plastia®, ale vi, ze je pobyt

v nemocnici nutny a ze hospitalizace se musi opakovat, radéji by vsak byl doma.



2. Vyziva, metabolismus

Dle slov matky je pacient pomérné dobry jedlik, chut’ k jidlu byva ovlivnéna
okolnostmi jako je prodélavany infekt. Také zména prostfedi tedy i hospitalizace
prispiva u chlapce k riziku snizeného ptijmu potravy.

Pti pobytu doma stravu pfipravuje matka, voli kaloricky vice bohata jidla, pacient
jida 6krat denné, ale i vickrat dle chuti. Preferuje jidla, kterda ma chlapec rad,
velikosti porce zvlada adekvatni veku, ty mu vyhovuji. Na zacatku jidla dostava
Kreon, kapsle chlapec polykat jest¢ neumi, matka obsah vysypava, podava s ¢ajem.
Umi jist sam piiborem, radéji ma ale 1zici, pije z hrnecku. Hydratace dobra, pije
nejvice détské dZusy jako ,, Kubik nebo Jupik*

Byla mu zjiSténa alergie na cervenou papriku, po které mél kozni exantém.
Paprika zjidelnicku striktné vyloucena. Chlapec je eutroficky, pii posouzeni
objektivnimi metodami je stav vyzivy vnormé s piihlédnutim k vysce 108cm,
hmotnosti 18,6 kg a véku je nad 90. percentilem. (Viz Priloha ¢. 6)

Kuze je bleda, spiSe sucha, bez koznich defektl, pouze na LHK i.v. vstup periferni
kanyly 3. den, pln¢ funkéni, misto vpichu nyni klidné, nebolestivé, bez zarudnuti a
znamek zanctu. Palickovité prsty chlapec nema. Vlasy normalni, nehty kratce
sttizené. Dutina Gstni Cista, bez defektl, chrup mlécny, profezény vSechny zuby.

Chlapec je afebrilni.

3. Vylucovani

Pacient chodi na no¢nik nebo na toaletu, od dvou let je celodenné bez plen, umi si
fict nebo chodi i sdm. Mikce 8krat denné, v noci se budi vyjimecné. Stolice normalni
konzistence 1 objemu, byva 1-2krat denné. V soucasnosti bez problémd.

V minulosti pfed zahdjenim 1éCby pankreatickymi enzymy byly v souvislosti s
defekaci znacné obtize, chlapec mél stolici 1 6krat denn€, objemnou, pachnouci,

tidkou. Tyto potiZze vedly matku pacienta s chlapcem k 1ékati.



4. Spanek,odpocinek

Chlapec je zvykly chodit spat ve 20.30 hod., po uloZeni obvykle do 30 minut
usina. Spi sam ve svém pokoji, ma obavy ze tmy, proto na noc zistdva rozsvicena
lampicka. V posteli ma své oblibené hracky, bez kterych by se mu htife usinalo. Pred
spanim maji naucené ritualy vecernicek, koupel, 2. vecete. Pacient spi vétSinou celou
noc bez probuzeni, klidn€. Budi se rdno kolem 8. hodiny. Behem dne spi n¢kdy, jen
pokud je unaveny. Po obéd¢ je zvykly hodinu odpocivat. Sleduje na pohadky nebo si

s matkou prohlizi knihy, ¢tou.

5. Aktivity,cviceni

Chlapec je smatkou doma, celodenné¢ v jeji péci. Kolektivni zafizeni
nenavstévuje, mezi vrstevniky je zifidka.Rodinu navstévuji piibuzni a znami s détmi,
to se pacientovi libi, je mezi nimi rad. Denni rezim je pfizpusobovan inhalacim a
cviceni. Mimo tyto aktivity se chlapec vénuje hram, zabavi se p&kné sam, ma rad
auta, autodrahy, roboty. Maluje. Bavi ho kreslené¢ pohadky na DVD. S matkou chodi
podle pocasi 1- 2krat denné na prochazku. V teplejsich obdobi travi venku vice ¢asu,
bydli totiz v domku se zahradou. Tam ma pacient k dispozici prolézacky a
skluzavku. Pti béznych fyzickych aktivitich se nékdy objevuje kasel, mirnd dusnost.

Chlapec zvlada zakladni hygienické ndvyky umérné véku. Oblékne se sam, obuje
se, tkaniCky zavazat neumi. Umi si vycistit zuby, pouziva détsky kartacek a pastu, je
nauceny Cistit si zuby rdno a vecer. S koupeli mu pomaha dospély, chlapec ma rad ve
vang pénu, bere si s sebou oblibené hracky. Koupani neni denné, spi§ ob den, dle
situace, myti vlast snasi dobfe. Chlapec nepouziva zadné kompenzacni pomiicky
jako bryle nebo sluchadlo. V souvislosti se zékladni diagnézou maji k dispozici

specifické pomticky pro cviceni i dechovou RHB.

6. Vnimani, pozndavani
Chlapec je pti védomi, orientovan, komunikuje zpocatku s nediivérou, pozdéji bez
problémi. PMV orienta¢né v norm¢, odpovida véku. Re¢ dobra, tvoii vety, umi

pocitat, poznava barvy, pojmenuje hracky. Na otazky umi odpovédét. Pamatuje si



dobie, pi1 uCeni basnicek a pisnicek je dle matky velice Sikovny. Pfi komunikaci

s détmi vstficny, k dospélym si drzi odstup pokud je nezna.

7. Vnimani sebe sama

Pacient byva mrzuty po ranu ,,nez se rozkouka®, béhem dne spiSe vesely, vstticny,
otevieny.
Trochu se stydi pfi prvnim kontaktu s nezndmym dospélym. Ze zdravotnikd ma
obavu, pfi vySetfenich se dozaduje pfitomnosti matky.

Ma rad spolecnost rodict a déti. Upoutava pozornost riznymi zpusoby. Pokud se

mu néco nelibi, umi byt negativisticky naladény, ¢innost odmitd.Byva svéhlavy.

8. Plnéni roli, mezilidské vztahy

Chlapec je vychovavan jako jediné dité. Bydli s rodi¢i v domku na vsi, ma vlastni
pokoj. Je vpéfi matky, otec pomahd zvlaSt¢ odpoledne a o vikendech.
Na pravidelné navstévy jezdi chlapcovi prarodice, ktefi jsou rovnéz edukovani v péci
o pacienta s CF, mohou s nim tedy bez obav travit ¢as i sami. Rodina se snazi

vychovavat chlapce dle moznosti jako zdravé dite.

9. Sexualita, reprodukcni schopnost
Dité, genital chlapecky, bpn. V souvislosti s diagnézou bude u chlapce

v dospélosti pravdépodobné sterilita kviili azoospermii.

10. Zvladani stresu

Opakované pobyty v nemocnici chlapci pfinési stres, je rad za to, Ze je s nim jako
doprovod matka, ale nemocni¢ni prostfedi a velkd vzdalenost o ostatnich ¢lent
rodiny chlapci zptisobuji izkost.
V poslednich meésicich byly doma napjaté chvile v souvislosti se stanovenim
diagnozy a obavami o chlapctv Zivot. Pacient nervozitu rodict pocitoval, ackoli se

rodi¢e snazili nedat na sob¢ nic znat. V noci se ¢astéji budil, pres den pak byval vice



unaveny a mrzuty. V soucasné chvili lze fict, Ze byl problém zvladnut a rodice se
s faktem za pomoci psychologa vyrovnavaji.

Vzhledem ke své tvrdohlavosti se chlapec dostava do rozepii pravidelné. Pokud
se déje néco proti jeho vili, reaguje vztekem a pla¢em. Lze jej dobie zklidnit

odklonénim k jiné situaci, novou ¢innosti, hrou, hrackou.

11. Hodnotovy systém

Rodina neni nabozensky zalozena. Matka v této chvili nevéti v nic, zvlast’ ne ve
spravedlnost. Opakované si kladou otazku, pro¢ je praveé jejich milované dité takto
nemocné. Maji obavy z budoucnosti, spiSe na ni nemysli. Boji se ji. Snazi se zvladat
den po dni. Podrobuji se 1€cbé dle doporuceni, radi by doufali v moznost tplného
uzdraveni. Zatim nejsou se stanovenim diagnézy uplné€ vyrovnani.
Syna se snazi chranit, o tom, ze je nemocny mluvili jen v zakladech, kdy mu
vysvétlovali nutnost inhalaci a cviceni. ,,Je jeSt€¢ maly, na Spatné zpravy ma Casu

dost*.

3.4 Priibéh hospitalizace:

Pacient byl ptijat v doprovodu matky dne 29.1. 2008 k planované i.v. ATB terapii.
Po prijeti probéhlo vstupni pediatrické vysetient:

Afebrilni, cily, bez alterace, orientovany, spolupracuje, dobie prokrveny,
hydratovany. Kize dista, svalovy tonus pfiméfeny, hlava mesocefalicka, zornice
isokorické, skléry anikterické, spojivky rizové, oci, usi bez vytoku, v nose zaschla
serosni sekrece, dutina ustni ¢istd, hrdlo prosaklé, tonsily nezvétsené, bez Cepll, bez
povlak, submandibularni uzliny bilaterdln¢ hmatné. Hrudnik symetricky, dychani
Cisté, sklipkové. Akce srdecni pravidelnd. Bficho v niveau, mékké, volné prohmatné,
nebolestivé, jatra k oblouku, slezina nehmatnd. Koncetiny bez otokli a deformit.
Genital détsky, chlapecky.

Bez zndmek meningealniho drazdéni.



Fyziologickeé funkce :
Télesna teplota: 36,4 °C
Pocet dechti: 24 / min

Pocet pulsti: 96 / min

Krevni tlak: 110/ 70 torr
Saturace krve kyslikem: 97%
Hmotnost: 18,6 kg

Vyska: 108 cm

Hodnotici skaly:
Glasgow coma scale: 15 bodd, plné védomi
Vizualni analogova skala: 0, zadné bolest (viz Priloha ¢.8)
Détské nutricni score: 2 b., nutné vySetteni dietni sestrou, (hodnotici
tabulka viz Priloha ¢.7)
Norton score: 20 bodu, bez rizika vzniku dekubiti

Modifikovany test sobéstacnosti: 2, castecné sob&statny

Byla pozadovana tato vysSetreni.:

FW, KO + diff, koagulace

Biochemie véetné¢ CRP, vitaminy A,E

PCR sputum

Vytéry krk, nos

Antropometrické vySetieni

Konzilium nutri¢niho terapeuta

RHB

(Vysledky laboratornich vysetieni viz Priloha ¢.5)

Rezim: CF, prevence Sifeni B. cepacia
Hospitalizace je pouze nezbytné nutnou dobu. Na jedno oddéleni nemohou byt ptijati

dva pacienti s CF, ktefi jsou kolonizovani riznymi patogeny. Pokud se bude na odd.



vyskytovat vice nez jeden nemocny s CF bude kazdy z nich na pokoji sam. Nesmi se
setkavat. Pokoje by mély byt umisténé co nejdale od sebe. Pacienti nesméji vychéazet
ani na jidlo, navstévy chodi az do pokoje. Dle stavu jsou povoleny vychdzky mimo
odd., pfi odchodu zpokoje se pacienti musi chranit rouskou. Pacienti s CF na
stejném odd. nesmé&ji pouzivat totozn¢ WC. Pravidla dezinfekce se zpfisiuji.
Zdravotnicky personal pouziva pii oSetfovani empir, rukavice. Pomiicky k vySetfeni
jako fonendoskop, oximetr a teplomér se individualizuji, z pokoje se nevynaseji.

Nadobi se oplachuje v chloraminu nebo ma pacient vlastni.

Dieta: Vyzivna ¢.11 + bilkovinné piidavky

Medikace: (Viz Priloha ¢. 9, indikace, ucinky lékit)
Amikin inj. 150 mg do 50 ml 1/1FR i.v. na 30 minut
X -15-23//7 hod
Fortum inj. 900 mg do 50 ml 1/1FR i.v. na 30 minut
X —16-14// 8 hod
Kreon 25000 cps.
1 cps p.o. 5 — 6krat denné pred jidly
Vitamin E tob. 100 mg
1krat denné
Vitamin AD cps.
2krat tydné
Lactobacillus cps.
1krat denné
Inhalace: Amilorid 3x3 ml

13 -19// 7 hod

Ostatni ordinace: Fyziologické funkce 4krat denné

Sledovani pfijmu a vydeje tekutin



Edukace pacienta a matky v pritbehu hospitalizace:

prava pacientli, domaci fad, identifikacni naramek

dodrzovat rady a doporuceni I¢kate

upozornit sestru nebo 1ékare na zménu zdravotniho stavu

informovani o rozepsanych lécich, jejich oéekavanych uéincich, moznych NU
pohybovy rezim, dostatecnd denni aktivita se stiida s odpo¢inkem, rezim CF
pfijem tekutin minimalné 2 litry, strava bohata na vlakniny, ktera nenadyma a
nezpusobuje zacpu, vyzivna dieta

pouceni o signaliza¢nim zafizeni, k dopomoci volat sestru

Dne 6.2. 2008 pii nekomplikovaném prabéhu hospitalizace, v somaticky

kompenzovaném stavu, chlapec pielozen do nemocnice v misté bydlisté k dokonceni

ATB i.v. terapie.

3.5 OSetrovatelské diagnozy

Aktualni oSetrovatelské diagnozy:

1. Ztizené dychéni z divodu zékladniho onemocnéni projevujici se kaslem,

dusnosti.

. ZhorSena priachodnost dychacich cest v disledku pritomnosti vazkého hlenu

z diivodu zakladniho onemocnéni projevujici se vykaslavanim sputa.

. Infekce dychacich cest z diivodu tvorby a stagnace hlenu v dychacich cestach

pti zékladni diagnoze a kolonizaci Pseudomonas Aeruginosa.

. Poru$ena kozni integrita z divodu zavedeni periferni kanyly.

. Infekce z ditvodu poruchy kozni integrity projevujici se zarudnutim, otokem a

bolestivosti v misté vpichu periferni kanyly.

. Strach z diivodu hospitalizace, vytrzeni z rodinného prostredi projevujici se

zménou chovani pacienta.



Potencionalni osetrovatelské diagnozy:
7. Riziko vzniku nedostate¢né vyzivy z ditvodu poruchy traveni a vstiebavani
zivin, projevujici se ibytkem svalové hmoty, hubnutim, riistovou retardaci.
8. Pouto mezi rodi¢i a détmi, riziko naruSeni.
9. Spolecenska interakce, riziko naruseni

10. Rast, riziko poruchy. Vyvoj, riziko poruchy.

Aktualni oSetrovatelské diagnozy:
1. Osetrovatelska diagnoza
Ztizené dychani z divodu zikladniho onemocnéni projevujici se kaSlem,
dusnosti.
Cil kratkodoby : pacient dycha klidn€, dychani je t¢inné
Cil dlouhodoby : minimalni omezeni v dennim reZimu a aktivitach

Plan

o sleduj a zaznamenej typ a kvalitu dychani

o sleduj frekvenci dechtl, proved’ zdznam do ptislusné dokumentace

. monitoruj saturaci krve kyslikem, udrzuj optimalni hodnoty nad 96%
. sleduj, zda-li je pfitomna cyanoza kiize a sliznic

. sleduj vedlejsi dechové fenomény

o dle stavu podej pacientovi zvlh¢eny a ev. i ohtaty kyslik

o dle ordinace Iékate podej inhalace

o udrzuj prichodnost dychacich cest

. pii zméné dychani informuj 1¢kate

. proved’ vySetfeni ABR

zajisti vhodnou polohu, aby byly zapojeny i pomocné dychaci svaly
. zajisti dechovou rehabilitaci

o sleduj ovlivnéni psychiky pacienta, zmény v chovani



Realizace

Dle ordinace lékafe jsem u chlapce pravidelné sledovala FF, méfila saturaci,
zjiStovala dechovou frekvenci a kvalitu dychani, vSe jsem zaznamendvala do
ptislusné dokumentace a zmény hlasila I€ékafi. Matku, kterd s chlapcem travila
nejvice Casu jsem poucila, aby védé€la co a pro¢ ma sledovat a hlasit, matka dle svych
moznosti pln¢ spolupracovala.
Chlapec mél rozepsané inhalace, ty byly podavany dle rozpisu, dohlizela jsem na
spravnou efektivitu podavané inhalace udrzovanim vhodné polohy, spravnym
drzenim naustku. Cyandza se nevyskytla, po inhalacich byly slySitelné vedlejsi
fenomény jako chropy. VykaSlavani hlenu bylo podpoteno fyzioterapii po inhalaci,
v pribehu dne pak jesté chlapec cvicil za pomoci matky. Ta byla edukovédna o
vhodnych postupech cviceni.
V souvislosti s moznou zménou psychického stavu pacienta jsem matku nabadala,
aby syna situacné odklonila, nabizela mu rGzné aktivity, které by odvadély jeho
pozornost. Chlapec sledoval kreslené pohadky na DVD, skladal s matkou kostky,

hral si s auticky.

Zhodnoceni

U pacienta se nevyskytly po dobu sledovani vyrazné poklesy saturace a to ani
v prubéhu noci, dychani bylo pravidelné, frekvence okolo 26 dechd za minutu.
Techniku inhalaci matka se synem zvladala, dechovou rehabilitaci byla zajiSténa
pomoc pii odkaslavani hlenu. Chlapec nebyl ve svych ¢innostech vyrazné ovlivnén,

byla ale nutna vyrazna trpélivost pfi inhalacich a cviceni, které nemél rad.

2. Osetrovatelska diagnoza

ZhorS$ena prichodnost dychacich cest v diisledku pritomnosti vazkého hlenu
z divodu zakladniho onemocnéni projevujici se vykaslavanim sputa.
Cil kratkodoby : zachovana dostateCna priichodnost dychacich cest, dychani je

ucinné, pacient neni ohrozen hypoxii nebo hypoxemii



Cil dlouhodoby : prachodnost dychacich cest dobra, dychaci cesty jsou volné, hlen

z dychacich cest dostatecné odstranén.

Plan

. monitoruj saturaci krve kyslikem

o sleduj prokrveni periférie

o sleduj dechovou frekvenci, kvalitu dechu, pridruzené dechové fenomény,
proved’ zdznam

o podej pacientovi inhalaci 1€kt usnadiujici vykaslavani hlenu

. informuj 1ékate a zajisti jeho ordinace

. zajisti ptisun zvlhceného kysliku dle aktudlniho stavu a potieby

o zajisti kontakt s fyzioterapeutem kvili opakované edukaci matky o
pribéhu inhalaci, cviceni

o zpétnd vazba — matka porozuméla

Realizace

Zhorsena prichodnost dychacich cest je u chlapce pfitomna z divodu zakladni
diagnozy, v pribéhu hospitalizace jsem sledovala vyvoj stavu. Monitorovala jsem
fyziologické funkce, zejména dychani. Dle ordinace 1ékate pacient dostaval inhalace,
které napomahaly zkapaliiovat a zied'ovat vazky hlen. Fyzioterapeut byl pozddan o
zopakovani techniky sprdvné inhalace a cvicenich napoméhajicich drenazi hlenu

z dychacich cest

Zhodnoceni

Pomoci inhalaci a fyzioterapie byla zachovana dostate¢na prichodnost dychacich
cest. Matka byla opétovné poucena o nutnosti inhalaci a fyzioterapie.
Priichodnost dychacich cest se podafilo zachovat, dychani bylo t¢inné, pacient nebyl

ohrozen hypoxii.



3. Osetiovatelska diagnoza
Infekce dychacich cest z divodu tvorby a stagnace hlenu v dychacich cestach
pri zakladni diagnéze a kolonizaci Pseudomonas Aeruginosa
Cil kratkodoby : nedojde ke stagnaci hlenu
Cil dlouhodoby : dostatecna 1écba infekce

Plan

o sleduj dle ordinace 1ékate fyziologické funkce

. sleduj vysledky laboratornich vySetfeni zejména hladiny ATB

. podavej ATB dle kultivace a citlivosti

o dle rozpisu provad¢j s pacientem inhalace

. zajisti spravnou techniku provadéni inhalace

. zajisti dechova cviceni s fyzioterapeutem

o edukuj matku o nutnosti a vhodném postupu pfi inhalacich a cviceni.
Realizace

U chlapce jsem sledovala a zapisovala fyziologické funkce dle ordinace a
laboratorni vysledky vySetfeni. ATB jsem podavala i.v. dle ordinace Iékate
v pravidelnych intervalech. ATB byla zvolena dle kultivace a citlivosti. K zajisténi
odstranéni hlenu z dychacich cest chlapec inhaloval. Inhalace byly rozepsany 3krat
denné. Za pomoci fyzioterapeuta byla zvladnuta optimalni technika inhalaci, matka
byla poucena o upraveé sedu, drzeni téla. Po inhalaci nasledovalo cviceni k podpoteni
odstranéni hlenu v prvnich dnech rovnéz za asistence fyzioterapeuta. Poté matka
pracovala s dopomoci sestry, v pfipadé nutnosti jsem zajiStovala kontakt
s fyzioterapeutem. Matka si v pribéhu hospitalizace osvojovala Zadané techniky

inhalace a cviceni, aby po propusténi oboji zvladla se synem co nejefektivnéji.

Zhodnoceni
Prubéh ATB terapie byl bez komplikaci, inhalace a cvi¢eni probihalo s vybornym
efektem. Matka v péci zrucnd, chlapec prelozen k dokonceni i.v. 1é¢by do spadové

nemocnice.



4. Osetrovatelska diagnoza
PorusSeni integrita kiiZe z dlivodu zavedeni periferni kanyly
Cil kratkodoby : nedojde k infekci v misté zavedeni katetru

Cil dlouhodoby : nekomplikované zhojeni mista vpichu

Plan

o pted zavedenim kanyly a pfi manipulaci s ni dodrzuj zasady asepse
. proved’ zaznam o zavedeni kanyly — datum, lokalizace

. denn¢ sleduj misto vpichu

o kanylu asepticky ptevazuj dle zvoleného kryti a potieby

o kanylu ptepichuj po 3 - 4 dnech

. oSetfi misto vpichu vhodnymi prostfedky

o sleduj TT, ved’ zdznam

. sleduj laboratorni hodnoty

. men soustavu infuznich hadic denné, v ptipadé umisténi bakteridlniho

filtru po 72 — 96 hodinach, rozpojuj minimalné

. pii zacinajicim zanétu ihned kanylu vyjmi
Realizace

Kanylu jsem zavedla asepticky do v. cephalica LHK dne 29. 1. 2008 kryti
Tegadermem. LHK byla zvolena, protoze je pacientova nedominantni, byla tedy
zachovana moznost sebeobsluhy, chlapec se mohl nadéle vénovat dennim aktivitim
jako byly hry, malovani. Sledovala jsem pravidelné TT, pacient byl afebrilni. Misto
vpichu 3. den po zavedeni projevovalo zndmky infekce. Kanyla byla vyjmuta. Misto

vpichu jsem oSetfovala, podavala chladivé obklady.

Zhodnoceni
Ptes spravnou techniku zavedeni a oSetfovani kanyly byly v misté¢ vpichu
objeveny 3. den znamky infekce. Kanylu jsem vyjmula a zajistila novy Zilni pfistup

cestou v. cephalica PHK.



5. Ogsetrovatelska diagnoza
Infekce zdiivodu poruchy koZni integrity zavedenim periferni kanyly
projevujici se zarudnutim, otokem a bolestivosti v misté vpichu
Cil kratkodoby : nedojde k rozsiteni infekce
Cil dlouhodoby : zhojeni kozniho defektu
Plan:

o 3. den po zavedeni pfi projevu infekce PK ex, zajisti novy i.v. vstup

prohlédni misto vpichu po periferni kanyle, sterilné oSetti

. v pravidelnych intervalech kontroluj zmény, které zde nastaly

o informuj 1ékare, oSetiuj dle ordinace

o zaznamenavej piiznaky zanétu jako bolest, zarudnuti, otok, ustupuji?
o zabraf vzniku infekce v novém perifernim vstupu

o provadéj pravidelné ptevazy, nového i.v. vstupu, v¢éas odhal sebemensi

znamky infekce

Realizace

Puvodni kanylu jsem zruSila a LHK oSetfila dle ordinace. Podavala jsem studené
obklady a ktizi v misté vpichu pravidelné oSetfovala. Pacient hospitalizovan pro i.v.
ATB 1é¢bu, nebyla tedy obava o rozsifeni zanétu. Novou kanylu jsem zavedla pod
dohledem sestry do PHK, plné vyhovujici. Pfevazy pravidelng, znamky zanétu jsem
nepozorovala, misto vpichu neboli, neotékd, bez zarudnuti. Jelikoz je matka
s pacientem na pokoji, edukovala jsem ji o projevech mozné infekce, byla poucena o

nutnosti sledovat misto vpichu.

Zhodnoceni
Podafilo se zvladnout zanét v mist¢ vpichu prvni kanyly, druhd kanyla plné

funk¢ni, i.v. piistup zachovan.

6. Osetrovatelska diagnoza
Strach z diivodu hospitalizace, vytrZeni z rodinného prostiredi projevujici se

zménou chovani pacienta.



Cil kratkodoby : odklonéni pacienta od pocitu strachu

Cil dlouhodoby : strach je eliminovan

Plan

o zjisti pficinu strachu

o sleduj verbalni a neverbalni projevy strachu

o informuj pacienta o vykonech, které ho ¢ekaji, vysvétluj adekvatne
k véku

o béhem vykonil a vySetieni, které piisobi pacientovi stres zajisti
pfitomnost matky

o nabidni aktivity pro odklonéni pozornosti od strachu

Realizace

Pacient jako reakci na opakované hospitalizace pocitoval strach. Obavu m¢l
zejména v pritomnosti zdravotnického persondlu a béhem vySetfeni. Strach se
projevoval mrzutosti, nékdy placem. Vzdy pii jakémkoli vySetfeni nebo aplikaci i.v.
1¢ktt jsem chlapce uklidiiovala, matka byla pfitomna, rozptylovala chlapcovu
pozornost povidanim, hrackami. Blizkost matky pusobila pozitivné. Na oSetfujici
persondl, ktery vidal opakované si chlapec zvykal. Na pokoji, kde s matkou travil
prevaznou vétsinu Casu, byl klidnéjsi. Pfi vhodnych aktivitach jako byly oblibené hry

a pohéadky byl bez steskli. V ptitomnosti obou rodict byl chlapec zcela spokojeny.

Zhodnoceni

Strach se podafilo eliminovat trpélivym a individudlnim pfistupem. Pfitomnost
rodi¢li a oblibenych hracek plsobila pozitivné. Matka tuto reakci na hospitalizaci
ocekavala, proto vybavila nemocni¢ni pokoj vécmi zdomova, hrackami. M¢la
s sebou rovnéz DVD prehravac, na kterém chlapec sledoval oblibené¢ pohadky a
poslouchal pisnicky. Kontakt s otcem byl omezen vzhledem k tomu, Ze rodina je
mimoprazskd a otec pracuje. Pfi nekomplikovaném pribéhu i.v. terapie bylo
rozhodnuto o ptekladu chlapce do spadového zatfizeni k dokonceni 1é¢by. Prekladem

byl zajistén uzsi kontakt s rodinou a zndmym prostiedim.



Potencionalni osetrovatelské diagnozy:
7. Osetrovatelska diagnoza

Riziko vzniku nedostate¢né vyzivy z diivodu poruchy traveni a vstiebavani
Zivin, projevujici se tibytkem svalové hmoty, hubnutim, ristovou retardaci
z diivodu zakladni diagnozy.
Cil kratkodoby : p-o ptijem dostate¢ny, pokryva naroky organismu
Cil dlouhodoby : zabranit vzniku nedostate¢né, porusené vyzivy

Plan

o zhodnot’ stav vyzivy

o normalizace laboratornich hodnot

o ved’ zdznam piijmu a vydeje stravy a tekutin
o kontaktuj nutri¢ni terapeutku

o sleduj ptirustek na vaze

o matku 1 pacienta pouc o vyzivné dieté
Realizace

U chlapce jsem zhodnotila stav vyzivy, percentily H/V nad 90. V pribéhu
hospitalizace jsem zaznamendvala piijem a vydej. Kontaktovala jsem nutri¢ni
terapeutku, ktera v prvnich dnech vypocitavala kaloricky piijem chlapce béhem
hospitalizace. Piijem byl zhodnocen jako dostate¢ny. Nutri¢ni terapeutka edukovala
matku o vybéru vhodnych potravin k zajisténi optimalni vyzivy po propusténi,
zpracovala pro chlapce jidelni listek. Pfedala matce recepty na chutna a kaloricka
jidla vhodna pro déti s CF. Pacient m¢l dle doporuceni béhem hospitalizace
objednanou dietu 11 s bilkovinnymi piidavky, jedl dobie, schuti. Pred jidlem

dostaval pankreatickou substituci.

Zhodnoceni
Vzhledem k dostatené pankreatické substituci nemd chlapec problém
s poruchami traveni. Dostava dietu 11 s bilkovinnymi ptfidavky, chut k jidlu ma, ji

dobfte. Stav vyZivy je v normé.



8. Osetrovatelska diagnoza

Pouto mezi rodici a détmi, riziko naruseni.
Vzhledem k hospitalizaci jen v doprovodu matky. Rodina je mimoprazska, otec
chodi do prace, nezvlada do Prahy dojizdét. Se synem neméa dostatecné intenzivni
kontakt.
Cil : nedojde k naruSeni pouta mezi rodi¢i a détmi
Plan
e  zjisti soucasny stav
e  zajisti dostatecny kontakt s otcem
e  nabidni jiné mozZnosti kontaktu s rodinou nez je kontakt osobni
Realizace

Chlapec byl hospitalizovan spolu s matkou, ktera byla s pacientem na pokoji. Byla
ji umoznéna pritomnost 24 hodin denn¢. Matka se podilela na veskeré péci o chlapce.
Otec nemohl dojizdét vzhledem ke vzdalenosti na pravidelné navstévy. Vzhledem
k nekomplikovanému pribéhu i.v. ATB terapie byl umoznén pteklad chlapce do

nemocnice v blizkosti mista bydliste.

Zhodnoceni
Vzhledem k ptekladu chlapce byl zajistén kontakt s otcem, jejich odlouceni trvalo
tedy jen kratce. Kontakt s matkou po dobu hospitalizace nebyl negativné ovlivnén.

K naruseni pouta mezi rodici a pacientem nedoslo.

9. Osetrovatelska diagnoza

Spolecenska interakce, riziko naruseni
Cil : nedojde k naruSeni spolecenské interakce

Chlapec je v domaci pé¢i matky, s vrstevniky se setkava pii navstévach rodiny
znamymi. O své diagndze pacient t€émét nic nevi, vzhledem k véku si neuvédomuje
zavaznost stavu. Pokud nedojde ke zhorSeni zakladniho onemocnéni, planuji rodice

zaclenéni chlapce do Skolky na n€kolik hodin tydné€. V soucasnosti chlapci vyhovuje



pravidelny kontakt s détmi o navstévach. Chlapec svou diagndézou neni v soucasné

dobé vyrazné ovlivnén, nedochazi k naruSeni spolecenské interakce.

10. Osetrovatelska diagnoza
Riist, riziko poruchy. Vyvoej, riziko poruchy.

Vzhledem k zakladni diagnoze CF, pfi které je negativné ovlivnén proces traveni a
vstiebavani zivin existuje riziko vzniku poruchy ristu a vyvoje. Chlapec je proto
pravideln¢ sledovéan a vySetfovan v CF centru, kde se aktudlni stav a dostatecnost
1éCby pravidelné hodnoti. V pribéhu hospitalizace bylo provedeno antropometrické
vySetfeni a matce umoznéna konzultace s nutricnim terapeutem, doporucen postup
jak zajistit dostateCny kaloricky pfijem. Matka byla poucena o nutnosti dodrzovat

spravny postup 1écby.



4 Zavér

Cysticka fibréza je casto diskutované multisystémové onemocnéni, jehoz
ptitomnosti je ovlivnén jak pacient, tak jeho rodina a okoli.

Zejména v poslednich letech jsou zaznamenany vyrazné pokroky v 1écbé.
Zdokonaluje se rovnéz oSetfovatelstvi, komplexnimu piistupu v pécéi napomaha
osetfovatelsky proces. Zde se definuji obtize pacienta a aplikuje se postup, pii némz
se stanovuji cile, plany pro konkrétni osobu pojatou jako biopsychosocialni jednotku.
pfipadech nezbytna a nenahraditelnd. Proto jsem se rozhodla o aplikaci
osetfovatelského procesu u hospitalizovaného pacienta s diagnézou CF. Pro jeho
realizaci jsem absolvovala odbornou praxi. Zvolila jsem si pacienta, Ctyfletého
chlapce, hospitalizovaného v doprovodu matky zdGvodu nutnosti pravidelné
antibiotické 1é¢by.  Vyuzitim oSetfovatelské anamnézy dle M. Gordonové,
z informaci ziskanych rozhovorem, pozorovanim a dal§imi pomocnymi metodami
jsem stanovila oSetfovatelské diagnozy. Tedy problémy se zadkladnim onemocnénim
svazané, ale také obtize specifické pro v€k a aktudlni stav. Vybrala jsem optimalni
postup jak problémy minimalizovat nebo odstranit, v pribéhu odborné praxe jsem
postup realizovala a priibézné hodnotila, zda-li bylo konkrétniho cile dosazeno.

Osetfovatelsky proces piindsi nesporné vyhody, pacienta vnimame osobnost se
svymi konkrétnimi potfebami, v soucasnosti jde o moderni trend oSetfovatelstvi,
ktery se rozsifuje a stale vice v praxi vyuziva.

Na oddéleni, kde jsem absolvovala praxi se metoda oSetfovatelského procesu
aplikuje. Ze strany sester se vSak nesetkava vzdy s pochopenim. N¢které sestry jej
vnimaji jako komplikaci, peclivé zpracovani totiz vyzaduje dostatek cCasu a je
zavedena dal$i dokumentace, do které je tfeba nahlédnout a vSe nutné zaznamenat.
VétsSina sester vSak vnimala trendy moderniho oSetfovatelstvi pozitivné a byla

ochotna se novym smértim naucit a ve své praci je maximalné vyuzit.
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Priloha ¢.1

Inheritance of Cystic Fibrosis (CF)

Mother
(Carrier of CF Gana)

I ﬁl l‘ll

Father
{Carrier of CF Ganea)

Marmal Gene

| Defactve Gane

Child Child C-hlld
{Does Mot {Carrier of Carrier of [Has G,-'a |l: Flbm‘;ls]
Have CF) CF Gene) ._.F Gama)

e CF dédicnost, zobrazeni rodict, tedy nositelt mutace genu pro CF, rodi se
25% zdravych déti, 50% nosict a 25% nemocnych potomkd.

Zdroj: www.google.com, vyhledano v obrazcich cystic fibrosis
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Priloha ¢.2
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| v pohltumdm dstrojl (napr. vas
| defercns) je 2 95 % piitinou
muske sterdlity. V nektenjch |
|| pfipadech se miize abjevil f
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| Porusend funkee potnich 2ldz se projevuije nadmerngm
| vyludoudnim soll (chlortdu sodnghal. Zugsend mnosivi
soll v potu je hlavninm pfiznakem pro dingnozu cystickd fibrdey.

e CF, multisystémové onemocnéni.

Zdroj: www.cfklub.cz



http://www.cfklub.cz/

Piiloha ¢.3

Clubbed fingers

Normal angle
of nail bed

Distorted angle
of nail

o Palickovité prsty pacienta s CF ve srovnani s prsty zdravého ¢loveka.

Zdroj: www.medhelp.org



Piiloha ¢.4

e Moderni inhaldtor eFlow, inhalaéni 1é¢ba pro domaci pouziti,
Zdroj: www.multimed.com



Piiloha ¢.5

Vysledky laboratornich vySetfeni
Zdroj: komplement FN Motol
Hematologické vyseteni, koagulace 30.1.2008

APTT.ooieeeiiits e 24.40s

APTT normal.......ccccovvenes wovveniieieenee, 30.80 s
RATIO...ooiiiieieiees e, *0.79 -- 0.80-1.20
QUICK ...t iieieeeieies et 12.80 s

QUICK normal......c.ccccevvees veverveeenieenneen. 12.60 s

QUICK Y0t e, 97 %

INR oot e 1.02 -- 0.80-1.20

Hematologické vySetfeni, krevni obraz, 30.1.2008

RBC....ooiiiiiiiiiiiint e, 4.15x10712/1 3.80-5.20
HGB....ooiiiiiiiit e, 12.5 g/dl 11.0-15.0
HCT oot e 0.370 -- 0.330-0.410
MCV .t e * 89.111 71.0-88.0
MCH....cooiiiiiiiiiiiiiis e 30.1 pg 25.0-31.0
MCHC.....ccooiiininiiins e, 33.8 g/dl 30.0-36.0
RDW.ooiiiiiiiiin e 12.5 % 11.6-13.7
PLT ..ot e 340 x1079/1  140-440
MPV it e, 8.4 11 7.8-11.0
PCT it e 0.286 -- 0.109-0.484
PDW ..t e, 15.8 % 15.0-17.2
Lymfocyty...ccoovoeviiiiies e, *0.564 -- 0.350-0.500
MONOCYLY...coveiiieniinins e 0.074 -- 0.030-0.100
Neutrofily.....ccooevvevecs e *0.297 -- 0.400-0.530
Eozinofily......ccccooeveis i *0.059 -- 0.000-0.050

Bazofily.....ccoovviviiis i 0.006 -- 0.000-0.025



Vysledky laboratornich vysetfeni, zdroj: komplement FN Motol

Biochemické vySetfeni, material krev, 30.1.2008

S-Na..oiiieieiereees e 138 mmol/l  137-146
S-Koiiiieeeeces e, 4,8 mmol/l  3,6-5,9
S-Claiiiiiiiieiein e 107 mmol/l  95-110
S-Ca-CelK....oooveeiiiiies e, 2,33 mmol/1  2,05-2,54
S-ME.iiiieeeieeeee e 0,92 mmol/l  0,78-0,99
S-Fe.iiiiiiieieiciiis e, 13,6 umol/l  4,0-24,0
S-ALP .ottt e 5,59 ukat/l  1,12-6,20
S-AST oot e * 0,64 ukat/l  0,20-0,63
S-ALT.ciiiieeieeeies e 0,58 ukat/l  0,25-0,60
S-GGT (GMT)..oovieiieieies e, 0,34 ukat/1  0,10-0,39
S-LD (IFCC)..eoveveiiviines e 3,79 ukat/l  1,83-4,91
S-CKteieieieeeien e, 1,78 ukat/l  0,19-2,27
S-BILI-CELK.....ccceiiiiiint e 12,3 umol/l  2,0-17,0
S-BILI-PRIMY w.eovoveeeeiee e, 4.7 umol/l
S-KM.iiiiieiierieies e 303 umol/l  140-340
S-UREA....ciiiieiiin e 3,3 mmol/l  1,8-6,7
S-KREA/KREA......cccoviiiies i, 39 umol/l  27-88
S-TRIGL.....coieiieieiiet e, * 0,55 mmol/l  1,20-1,60
S-Cholesterol........ccoeeeee wvvvviviiiiiinnnen, 2,7 mmol/l  2,6-4,8
S-ALB...oiiiieeiet e 39,5 g/l 35,0-53,0
S-CBuoeeieeieits et e 59,7 g/l 58,0-77,0
S-Vitamin A....ooooovvviiies e, ! 0,7umol/l  1,0-2,8
S-Vitamin E................... oo 13,80 umol/l  10,00-24,00

Separace S€ra.......cccocceees wevvvieriieennnen, Ix



Vysledky laboratornich vysetfeni, zdroj: komplement FN Motol

Biochemické vysetfeni, material mo¢, 30.1.2008

U-CHEMICKY/SPEC.HMOTN......... eecieieiiiennn 1,008 kg/1
U-CHEMICKY/pH....cooiiiiiis i 6,0
U-CHEMICKY/LEUKOCYTY .ccocevivt e, Negative

U-CHEMICKY/NITRITY weeeeeee oo, -
U-CHEMICKY /BilKOVINA...ceeeee oo -

U-CHEMICKY/GLUKOSA.....cccoceivt i, Normal
U-CHEMICKY/KETOLATKY ...ccccce i -
U-CHEMICKY/UROBILINOG.......... .cccecvevrirenenne. Normal

U-CHEMICKY/BILIRUBIN.......... ccciiiiiiniiniinene -
U-CHEMICKY/KREV (ERY)..cccccce e -

U-SEDIMENT/Erytrocyty........ weoveevervenueenne. 0 ¢astic/ul  0-1

Biochemické vySetfeni, material krev, hladina antibiotik, 4. 2. 2008

S-Amikacin.......cccceeveees eveviieeeieene 9,4 mg/l

Separace S€ra.........cceccees ceveecieenienneen. 1x

Mikrobiologické vysetieni, kultivace a citlivost, sekret HCD, PCR, 4.2.2008

Nalez:

Primo Staphylococcus aureus

ATB:
OXACILIN :citivy  COTRIMOXAZOL
ERYTROMYCIN :citlivy  LINKOMYCIN
GENTAMICIN :citlivy ~ TETRACYKLIN
AMOXICIL./KLAVULANAT: citlivy CHLORAMFENIKOL
RIFAMPICIN : citlivy OFLOXACIN

: citlivy
: citlivy
: citlivy
: citlivy

: citlivy



Vysledky laboratornich vysetfeni, zdroj: komplement FN Motol
Mikrobiologické vySetieni, kultivace a citlivost, sekret HCD, PCR, 4.2.2008
Nalez:

Primo Kultivace na kvasinky : negativni

Primo oj. Pseudomonas aeruginosa

ATB:
COLISTIN :citlivy  GENTAMICIN : citlivy
NETILMYCIN :citivy ~ TOBRAMYCIN : citlivy
TIKARCIL./KLAVULANAT: citlivy =~ PIPERAC./TAZOBACTAM : citlivy
CEFTAZIDIM citlivy  AMIKACIN : citlivy
CIPROFLOXACIN :citlivy  CEFEPIM : citlivy
CEFOPERAZ./SULBACTAM: citlivy  IMIPENEM : citlivy
MEROPENEM citlivy  AZTREONAM : citlivy

Mikrobiologické vySetteni, vytér z krku, 4.2.2008
Nalez:
Viridujici streptokoky,neiserie

Staphylococcus aureus

Mikrobiologické vySetieni, sputum, 4.2.2008
Nalez:

Viridujici streptokoky,neiserie

Kultivace na kvasinky : negativni
Staphylococcus aureus

0j. Pseudomonas aeruginosa



Piiloha ¢.6
PERCENTILOVE GRAFY — CHLAPCI
Zdroj: intranet FN Motol
Hmotnost k vysce, chlapci, 3 - 15.5r.
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Ptiloha ¢.7
Détské nutricni skore
Zdroj: intranet FN Motol

DETSKE NUTRICNI skére

ZAVAZNOST ONEMOCNEN{
O00b. MALA pacient pfijaty ke kontrolnimu vysetfeni, maly chirurgicky vykon, mirné infekce
O 1b. STREDNI chronické nedekompenzované onemocnéni, stfedn& zavazny chirurgicky vykon, fraktura,
zanétlivé onemocnéni stieva
O3 b. VELKA akutni dekompenzace chronického onemocnéni, vétsi chirurgické visceralni vykony, vykony na srdci,
polytrauma, rozsahlé popaleniny,

zavazné infekce, maligni onemocnéni, tézké deprese
ZATEZOVY FAKTOR
O00b. ZADNY
O1b. STREDNi nebo INTENZIVN{ BOLEST nebo MENE NEZ POLOVICN{ PRIJEM POTRAVY PRED
HOSPITALIZACI
[J 1 b. hodnota percentild OP nebo H/V < 10 nebo > 90 /H = hmotnost; V = vyska; OP = stiedni
obvod nedominantni paze

NUTRICNI RIZIKO / CELKOVY POCET BODU ZAVAZNOST ONEMOCNENI + ZATEZOVY FAKTOR /
[J0-1b. NIZKE NEN{ NUTNA NUTRICN{ INTERVENCE
[(02-3b. STREDNI NUTNE VYSETRENI NUTRICNI TERAPEUTKOU

[(J4-5b. VYSOKE NUTNA SPECIALNI NUTRICNI INTERVENCE ( nutri¢ni terapeutkou nebo
nutri¢nim Iékafem )




Ptiloha & 8
Zdroj: intranet FN Motol
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Priloha ¢.9
Zdroj: www.zdravcentra.cz
Amikin (Amikacin)

Amikin je antibiotikum se Sirokym spektrem U¢inku proti virovym a
mikrobidlnim infekcim. Plsobi baktericidn€. Podani je indikovéno pfi infekcich
zpisobenych vnimavymi mikroby vcéetné takovych, které jsou rezistentni na jiné
aminoglykosidy. Amikin je u¢inny pfi bakteriémii a septikémii, pfi t€zkych infekcich
respiraéniho Ustroji. Nezaddoucim tuc¢inkem je moZzné ototoxické, neurotoxické

pusobeni. Pii podavani Amikinu se mohou vyskytnou bolesti hlavy, horecka nauzea.

Fortum

Fortum je antibiotikum fady cefalosporint III: generace s baktericidnim tc¢inkem,
je indikovan k terapii infekénich onemocnéni. Nezadouci ucinky nejsou Casté, patii
k nim lokalni reakce jako flebitida pfi nitrozilnim podani. Celkové se ojedinéle mize

vyskytnout nauzea, zvraceni.

Kreon

Kreon je digestivum, enzymovy piipravek, pankreaticky enzym. Uziva se k 1é¢bé
pankreatické nedostatecnosti pii cystické fibroze a dalSich onemocnénich. Vyskyt
nezadoucich ucinkil je velmi nizky, nej€astéji to je bolest biicha, zdcpa, zmény

stolice. Lék je nutné uzivat na poc¢atku jidla a v jeho pribchu, dostatecné zapijet.

Vitamin E

Vitamin E, tokoferol. Indikace k poddni jsou naptf. degenerativni zmény
dychacich, polykacich cest, pti poruchach vyzivy. Nezadouci ucinky se pfi dodrzeni
pfedepsanych davek nevyskytuji. Naduziti mize vyvolat zaZzivaci obtize, Gnavu,

slabost.



Vitamin A,D

Vitamin v kombinaci A,D poddvd se preventivné k zabranéni vzniku
hypovitamindzy pti poruse vstiebavani. Piipravek je dobfe snasen, pii predavkovani
muze dojit ke krvaceni ze rti, jejich popraskani, sucha ktize. Zacpa nebo prijem.
Lactobacillus

Lactobacillus je dopln¢k stravy, kultura bakterii, které ptirozené ziji ve stieve.
Dodavaji se napt. pii antibiotické 1écbe, kdy dochazi k jejich zniceni.
Amilorid

Je diuretikum, u pacientl s CF se uZiva jako inhala¢ni roztok. Jeho u¢inek spoc¢iva

v branéni vstfebavani natria na sliznici dychacich cest, to vede spolu s vodou ke

zkapaliiovani hlenu. Oproti jinym lé¢iviim k inhalaci nedrazdi dychaci cesty.



