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Souhrn

Cystickd fibroza je zavazné d&diéné onemocnéni. K jejim projeviim patiéi predev§im
opakované infakce dychacich cest, neprospivani a vysoky obsah soli v potu. Kazdodenni
soucasti péée o jedince s cystickou fibrozou je IéEebnd rehabilitace. Respiraéni
fyzioterapie, dechova gymnastika a pohybové aktivity tvofi zaklad 1é¢ebné rehabilitace,

JjejimZ hlavnim cilem je odstranéni nadmé&rného mnoZstvi bronchidlniho sekretu.

Summary
Cystic fibrosis is serious hereditary disease exhibiting by general disoreder of secretory

glands and complications relating to the affection. We can observer a plenty of clincal
symptoms such as chronic lung infection, patologic alterations of alimentaty tract that
cause nutrition failures, and bad electrolyt concentration. Everyday rehabilitation is
implicitly needful. This keeps the airways clear and improves the ventilation parametrs.
Therapist uses espacially bronchial segmental drainage and locating drainage without

tapping — these are the most effective way of the therapy.
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1. Co je cysticka fibroza

Cysticka fibréza je jednim z nejéast&jSich dédiénych letalnich onemocnéni bélochu, s
incidenci asi 1 na 2500 Ziveé ‘narozen}’lch d&ti. Onemocnéni je charakterizované
generalizovanou dysfunkci exokrinnich 714z s néslednou poruchou vylu€ovani elektrolyti a
hlenu. V druhé poloving minulého stoleti doslo k podstatnému pokroku v poznani

patogeneze i v 16Cbé.

1.1. Historie

O nemoci se vé&délo jiz davno v minulosti. Prvni v&decky popis nemoci vznikl v roce 1938.
Autorkou  popisu  nemoci | je americkd lékatka  Dorothy = Andersenova.
Souvislost mezi vyskytem bronchiektézii a postiZenim slinivky bfi$ni, byla pozorovéna jiz
ve 30. letech. Termin mucoviscidosis (mucus= hlen, viscidus=husty) pro cystickou fibrozu
poprvé uzil Farber v roce 1944.

Po druhé své&tové valce se zalaly popisy piipadt cystické fibrozy objevovat i u nas. Mezi
hlavnimi pfedstaviteli, ktefi se zabyvali touto nemoci, byli Svejcar, Benesova a Houstek.
Di Saint Agnese patral po pfigin¢ dehydratace postihyj icis pii letnich vedrech déti
s cystickou fibrozou a vroce 1953 zjistil zvySenou hladinu chloridovych iontt v potu

t&chto d&ti. Gibson a Cooke v roce 1957 zavedli vySetfovani chloridovych aniontil v potu

pilorarpinovou elektroforezou.

1.2. Genetika

Pii¢inou onemocnéni je mutace genu pro protein CFTR (cysticka fibroza
transmembranovy regulator), ktery je zékladni soucasti chloridového kanalu, ovladajici
koncentraci chloridovych a sodnych ionti.

Gen, objeveny roku 1989 Collinsem, je uloZen na dlouhém raménku 7. chromozomu.

Asi u 80% pacienti je pfi¢inou mutace, pfi niz dochdzi ke ztrat€ aminokyseliny
fenylalaninu v pozici 508 proteinu (tato mutace je povaZovina za nejstar§i a byva

oznadovana jako panevropska). Celkem ale jiz bylo nalezeno okolo osmi set dalSich,



vétSinou bodovych mutaci. Z toho divodu je geneticka diagnostika, zaloZena na prikazu

mutace genu, obtiZna.

1.3. Patogencze

Vysledkem poruseného CFTR je porucha transportu iontii a vody apikdlni membranou
epitelovych bungk. Transmebranovy kanal pro chloridové anionty je plné funk¢ni, ale
defektnim CFTR je dysregulovan ve smyslu patologicky vysoké zpétné reabsorbee
chloridovych ionti, a tim pasivné i vody. Vysledkem je husty hlen. Zahusténim hlenu lze

vysvétlit v&tSinu klinickych problémil u pacientt s cystickou fibrozou.

Basal stato

obr. 1 Porovnani stavu normdlnich plic a plic pacienta s cystickou fibrozou

1.4. P¥iznaky cystické fibrozy

* mekoniovy ileus

» mastné, objemné zapachajici stolice
= vysoka koncentrace iontil v potu

» pali¢kovité prsty

» chronicky kaSel
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= opakované respiracni infekty

» chronicky zanét vedlejSich dutin nosnich
* nosni polypy

= (Casta dehydratace

» poruchy iontového hospodaistvi
» podvyZiva a neprospivani

= bolesti zaludku

» deficit vitamind

= gastroesofagedlni reflux

* hyperacidita Zaludku

» diabetes mellitus

» bolesti v kloubech

» 7luCové a ledvinové kameny

= cirhoza jater

« sterilita

* osteoporoza

= prolaps rekta

* myokarditida

1.5. PostiZeni respiraéni soustavy

Vétsina nalezi ukazuje, Ze plice novorozence postizeného mutaci genu pro CFTR jsou
sterilni. JiZ kratce po narozeni se vSak objevuji mikroskopické znamky zanétu, a to i u
déti, u kterych se nepodafilo prokdzat pfitomnost Zadnych patogennich bakterii. K
zékladnim projeviim cystické fibrozy v kazdém piipad¢ patii Casn¢ vznikajici perzistentni
infekce. Zpo&atku byvaji nejlast&ji izolovany kmeny Staphylococcus aureus a
Haemophilus influenzae. U dospivajicich déti jiZ je pravidelnym nalezem Pseudomonas

aeruginosa. Komplex Burkholderia cepacia zplisobuje u postizenych velmi t¢zké
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pneumonie, které jsou jen obtizné regulovatelné antibiotiky (pablany, které bakterie v
alveolech tvofi znalné& zt&Zuji jejich prostup k bakteriim). V mnoha piipadech vznika
sepse, ktera pak témé&f vzdy konéi fataln€. Navic hrozi epidemicky rozsev infekce v
populaci pacienti s cystickou fibrozou. Perzistujici kolonizace je provazena 1
abnormalnim rozvojem zanétu s vysokym podilem polymorfonuklearti, které nezabrani
Sifeni infekce, ale pfispivaji k poSkozeni tkané (mj. ptisobenim bakteridlnich proteaz a

kyslikovych radikala).

P aeruginosa

Procenta

e . ~f, FUTEHS

0-1 -5 6-16 11-17 18-24 25-34 35-4 45+
Vék pacientii

Celkové procentuilni zastoupeni patogenii u viech pacientd s CF v USA v roce 2002:
o P. agruginosa 57,8 % weme 5. aureus 49,7 % e H. influenzas 16,3 %
w—ene . maltophilia 9,4 % - B cepacia 3,1 % e A. xylosoxidans 3,2 %

obr.2 Graf srovndvajici vyskyt jednotlivych patogenii v plicich pacientii s cystickou

fibrozou

1.6. Bronchialni sekrece

Bronchialni epitel je pokryt vrstvou hlenu o tlouSt'ce asi 5 pm, ktery se tvoii bronchiélni
sekreci. Hlenova vrstva se sklada ze dvou féazi:

1. povrchni elasticka faze (gel), ktera obsahuje vldkna mucinu a bilkovin; tato m4 za tkol
zabranit ztratdm vody, zvlh&ovat vdechovany vzduch, zachycovat drobné prachové i jiné

¢asteCky z vdechovaného vzduchu.

10



n

[F—

i

2. hlubsi faze (sol), ktera je tekuta a t&sn& bklopuje epitel; umoZiiuje cilidrni funkei
ty¢inek, které svym pohybem posunuji zachycené latky smérem ven z bronchidlniho
stromu. Vlastni sloZeni bronchidlni sekrece se méni podle aktualniho stavu v bronSich.
Obecné je viak sloZen z 90% z vody, mineraly (natrium, chloridy, kalium aj.). Optimalni
pohyb hlenu zajistuji jeho fyzikalni vlastnost, pfedeviim jeho elasticita a viskozita. U
né&kterych patologickych stavil jsou tyto jeho vlastnosti zménény:

« pii zvySené viskozit€ se zvySuje pfilnavost hlenu, tim se zpomaluje jeho
derformovatelnost, zvy3uje se jeho elasticita, a tak i pfes intezivni aktivitu ty¢inek , nelze
hlen odstranit.

« pfi niz§i viskozité je sekrece fidkéa a tekuta, pfi odstratiovani hlenu je kaSel neti¢inny,
protoZe pii takto ztizené expektoraci hlen stékéa zpét a povrch fasinek jej nemize zachytit.
Cinnost ty&inek je pak nedostatednd a sniZena elasticita hlenu oslabuje efekt vykaSlavani,
pak hrozi obstrukce bronchil. Proto je nutné brat fyzikalni vlastnosti bronchidlni sekrece

v tivahu, nebot’ zdsadnim zpiisobem ovlifiuji prib&h onemocnéni.

1.7. Respira¢ni projevy onemocnéni

» klidovéa tachypnoe

= tachykardie

= inspiratorni vpadavani m&kkych ¢asti hrudniku

= piskavé bronchitidy

= produktivni kaSel

» prodlouZeny vydech je doprovazen muzikalnimi fenomény

S rostoucim vékem pfibyva projevii chronického poskozeni. Vyviji se emfyzém,
soudkovity hrudnik, hrudni kyf6za, palickovité prsty s nehty ve tvaru hodinovych sklicek
» chronicka pansunisitida (je &asto doprovazena nosni polypézou, ta st€Zuje dychani a
také deformuje tvar nosu)

» rozviji se nAmahova i klidova dusnost a respira¢ni insuficience

= rozvoj plicni hypertenze a cor pulmonéle

11
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K zavaznym respiracnim komplikacim patfi:
* pneumotorax
¢ hemoptyza

« globalni respira¢ni insuficience

Ineystic fibrosis, thick mucus blocks the narrow airways of the lungs

obr.3 Husty hlen blokuje periferni bronchioly

1.8. Lécba

Cilem nejmodernéjsi 1é¢by je pfedeviim zmenSeni obtiZi, které s sebou toto celoZivotni
onemocnéni piinasi. Léeni cystické fibrozy musi byt intenzivni a komplexni.
Terapie respiranich projevii nemoci spo&iva v boji proti infekci dychacich cest a v péci o
jejich priichodnost. Nemocné je tfeba chrénit pfed infekci, otkovat je proti pfenosnym

chorobam a zejména proti chfipce.

12
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Ihned po diagnoze cystiké fibrozy je nutné zahajit bronchopulmonalni hygienické
postupy a antimikrobiélni terapii. Odstrafiovani hnisavého sekretu z bronchidlniho stromu
je soudasti komplexni 1é&by. Zakladem kvalitni a efektivni terapie je pfedevsim potlaCeni
infekce. U nemocnych se s uspéchem pouzivé inhalace.

Nemocni, u kterych intenzivni konzervativni 1é¢ba selhava, bez nadéje Ze by prezili 2
roky, se zafazuje na Cekaci listinu na transplantaci.

Prvni transplantace plic byla provedena v USA Jamesem Hardym v roce 1963, pacient
viak zemiel po 18 dnech. Samotné odstranéni plice byva asto obtizn&jsi neZ samotna
transplantace, protoZe plice pacientii s cystickou fibrozou jsou napadeny mnoZstvim
rezistentnich mikroorganismi, které piispiva k destrukei plic, infekce ma za nasledek
razné sristy a vyskyt zvétSenych lymfatickych uzlin. Darcem plice miiZze byt pacient se
shodnou krevni skupinou podle systému ABO, u kterého byla prokazana smrt mozku, vek
pod 55 let, RTG bez patologického nalezu, i dalsi faktory hraji roli jako dlouhodobé
nekufactvi aj. P¥i pozitivnich vysledcich se jednoro¢ni preziti da pfedpokladat z 70-80%,

pétileté pak z 50-55%. Nejv&tsim problémem transplantaci je nedostatek vhodnych darcu.

2. Respiraéni fyzioterapie

Respiraéni fyzioterapie je systém dechové rehabilitace, pfi kterém ma dychéani svym
specifickm provedenim lé¢ebny vyznam.

Respiraéni fyzioterapie je piisné individualni lé¢ebnou metodou sobecné platnymi
zékonitostmi, ale exaktné idividualné aplikovanou.

Pro pacienty s cystickou fibrozou je kazdodenni rehabilitace sou¢asti komplexni 1€cby.
Jejim cilem je predevsim sniZeni bronchialni obstrukce. To vede k zlepSeni prichodnosti
dychacich cest. Tim také dochazi k omezeni vzniku a rozvoje zanétii v dychacich cestach.
Obecné lze tedy fict, Ze respiralni fyzioterapie poméhd usnadnit dychédni a zlepsit a
zdokonalit dechové navyky.

K 16&ebné rehabilitaci patii — respirani fyzioterapie a dechové techniky pro inhala¢ni

1é&bu, kondiéni dechova priiprava, dechovy trénink se zvySovéanim t&lesné zdatnosti.

13
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Polohové poklepové drendZe jsou zastaralé metody a kterapii jsou piisné
kontraindikovany.

Priority respira¢ni fyzioterapie

— zlep$it hygienu dychacich cest

— zvysSit prichodnost dychacich cest

— sniZit bronchiélni obstrukci

— dosahnout a udrzet pocit zdravi

2.1. Prostfedi vhodné pro rehabilitaci

Respiraéni fyzioterapii provadime v dostate¢né prostorné mistnosti, kter je odd€lena od
hlavniho provozu, pokud moZno v niz§im podlazi. Mistnost musi byt dobie vétratelna,
dbame na vybaveni zafizenim na zvySeni vlhKosti a teploty vzduchu; v idedlnim piipadé
filtraénim zafizenim na odstrafiovani prachu. Je nutné, aby tyto podminky byly zajistény
v jakémkoli prostfedi, ve kterém je dechova rehabilitace provadéna. To plati zejména pti
doméacim cvienim. V mistnosti, kde je provadéna respiracni fyzioterapie by nemély byt
péfové polstare a piikryvky, nemélo by se tam koutfit.

Pied zadatkem kazdého cviCeni je nutné u pacienta s onemocnénim provazenym zvySenou

sekreci nechat vysmrkat, zakaslat a po odkaslani vyplivnout hlen z dutiny Gstni.

2.2. Dechova gymnastika

V3echny prvky dechové gymnastiky jsou sméfovany k samotnému dychani, pozitivnimu
ovlivnéni svalfi, které se na dychani podileji. Maji ale také preventivni vyznam pii

korekci druhotnych zmén na pohybovém aparatu.

2.2.1 Zakladni dechovy vzor

Upraveny dechovy vzor uplatiiujeme jako typ volniho dychéani. Dychani je kontrolované a
ovliviiované vili pacienta.

Faze dechového vzoru

14



a) vdech nosem, Usta jsou uzaviena

b) vdechova pauza na konci vdechu

c¢) vydech tusty

d) vydechova pauza na konci vydechu

2.2.2. Dechova gymnastika staticka

Dechové gymnastika statickd zahrnuje cvicebni postupy a nacvik béznych funkci pii
klidovém dychéni. M4 za cil obnovit zakladni dechovy vzor. Vychazi z dechové
prupravy. Vramci statické dechové gymnastiky provadime téz orientadni test, kdy

pozorujeme pacienta a zptisob jeho dychani p#i konverzaci, pfi chizi, odkladani odévu

‘atp. Jeho cilem je poznat u nemocného stupeti jeho pohybové kultury, miry dusnosti,

toleranci na télesnou zat€z apod.

Cviceni svali obliceje

Pri statické dechové gymnastice vénujeme pozornost orofacialni oblasti a v§imame si, jak
funguji svaly obliceje, jak se pohybuji pfi fe€i a dychani, sledujeme pohyby dolni Celisti,
jazyk, zpisob polykani. Cvi€eni mimické oblasti obkruzujici dsta, nazyvame ji
oronazalni uzdika, patfi k ivodnim lekcim statické dechové gymnastiky. Funkce
oronazalni uzdicky je zvlasté u déti s chronickymi respiraénimi poruchami omezena nebo
potlacena. To nasledn€ vede k zesileni a fixaci chybnych navykd dychéni, zejména trvalé
dychéni Gsty. Protoze jde vétSinou jen o Utlum cCinnost oronazalni uzdcky, staci
k probuzeni jeji aktivity procviCeni mimickych svald, které je soucasti statické dechové
gymnastiky.

CviCeni provadime takto: z istého tvrdého papiru vystfihneme kolecko o priméru asi 5
cm, piilozime jej na okraj dolniho rtu a sevienim rti k sob¢€ se snazime vtahnout kolecko
do ust. Tento postup po nékolika vtefinach opakujeme 3—5Skrat. CviCeni provadime
nékolikrat denné. Idealni je, pokud rodi¢ cvi¢i spolu s ditétem. Pii cviCeni oronazalni

uzdicky jsou protahovany také ostatni mimické svaly a svaly krku. Pokud je nacvik

15



uspésny, podvédome se navraci spravny zpusob dychani nosem. Toto obvykle prob&hne
automaticky.
Ovéfujeme téz poHyblivost dolni Celisti, a to krouZivymi pohyby jazyka pfi otevieni uUst.

Funkci mimckych svalil pozitivng ovliviiuje volna pohyblivost dolni &elisti vi¢i horni.

Pratktické cviceni statické dechové gymnastiky

Pii statické dechové gymnastice fyzioterapeut svyma rukama fidi a kontroluje dychaci
pohyby pacienta. Na pocatku cviCeni zajistujeme pomoci tohoto manualniho kontaktu i
masaze hrudniku, které vedou k ivodni relaxaci. MasaZz provadime v lehu na zadech.
Soustfedime se predevsim na uvolnéni inspiraénich a expiraénich svali. Poté nechame
pacienta posadit, uvolnit a zbavit se hleni. V této poloze pak pokracujeme v masirovani
Sijovych svald od zéhlavi smérem k ramentim a pies lopatky dolii. Dale provadime masaz
mezizebernich prostor obou polovin hrudniku v jejich hornich i dolnich Castech,
paravertebralnich svald krouzivym pohybem, trapézového svalu a celé sije a krku, svalt

pletence ramenniho a svald paZe, pfi které pouzivame techniky klasické masaze.

Cvicebni poloha pFi dechové gymnastice statické

V béZzné praxi pouZivame pfi statické dechové gymnastice predev§im polohy vertikalni,
vsedé nebo vestoje. Tato poloha je pro dychdni pfirozena. Pfi vertikalni poloze neni
dychéni v Zddném sméru omezeno. Pfi sedu ma pacient stehna ve stiedni abdukci a zevni
rotaci, chodidla dolnich koncenin se celou plouchou opiraji o podlozku. V této pozici je
panev v mirné ventralni flexi, ¢imz je zajiSt€no i vzpiimené drzeni hrudni patefe a hlavy.
Soucasn¢ dochdzi k mirnému protazeni a tim i facilitaci bfiSnich svalii i svalstva hrudniku
a Sije.

Horizontalni poloha (vleZe) ma sice ur€ité relaxacni a odpocinkové piisobky, ov§em pro
dychéni je polohou zatéZovou, protoZe pohyby hrudniku jsou jednostranné omezeny.
Horizontalni poloha ma v8ak fady obmén, které ovliviiuji efekt cvieni. Obvykle ddvame
ptednost modifikaci s podloZenymi dolnimi koncetinami do trojflexe. Ménénim polohy

pazi pak regulujeme klidovou vydechovou polohu. PouZivame pocitt tlaku a tepla, které
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na nemocného pisobi pifjemné. N&kdy je dobré cvidit se zavienyma o¢ima, vzdy vSak

v klidu. Tim docilujeme plného soustfedéni.

Metodika vycviku dechové gymnastiky statické

Pfistupnym zplisobem a pfiméfené veéku vysvétlime nemocnému princip spravného
dychani. Zdiraznime dilezitost vdechu provadéného nosem a vydechu, ktery v tomto
ptipad€ provadime usty. Vydech je nejprve spontanni, sefizeny a postupné se prodluzuje.
Je dilezité, aby fyzioterapeut pfedvadél to, co od nemocného vyZaduje, a cvigil zaroveri
s nim. Pfi nacviku otevieného vydechu, kdy jsou usta oteviena asi na velikost vajicka,
zdtraznime funkci mimickych svald. Nemocny si sdm uruje rytmus dychani v pribéhu

cviceni, fyzioterapeut jej pouze vede k prodlouzenému vydechu.

Priklady cvikii, které je mozno pouzit u vétSiny respiracnich onemocnéni:

* leh na zadech , paZe pfipazeny, dolni konletiny volné nataZeny. LeZet bez hnuti,
relaxovat se zavienyma ocima, asi po 1-2 minutach pokréime jednu a pak druhou nohu,
které podlozime valcem.

» voln& dychat, pfi zavienych o¢ich, vdech nosem, prodlouzeny vydech usty, postupné pfi
vydechu pfiddvame staZeni biiSnich svald, posunem sterna kaudaln€, a sniZenim ramen.
Pfitom se horni polovina hrudniku uvoliuje

* ve stejné poloze terapeut stimuluje vydech dotekem na dolni Zebra, sternum, kliek a
ramena.

* stejny cvik v obraceném potadi, nejprve uvolnéni klicku a ramen, pak kaudalni posun
Zeber, pohyb dolnich Zeber dolt k sob€ a vydechovani pomoci bfisnich svali

* leh na zadech, kolena pokrCena, ruce vtyl a celou sérii cvikii popsanych vyse
opakujeme ve stejném potadi. Upozoritujeme na nutnost fixovat lokty na podlozku. Timto
cvikem soucasné protahujeme prsni svaly a dbame na spravné postaveni ramen.

» poloha stejna, pti vydechu tsty se stifidave pritahne jedno nebo druhé koleno k bfichu
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* ve stejn€ poloze nechat pfitazena kolena spadnout vlevo od osy polohy a totéz opakovat
napravo. Po zaCatku vydechu pfitahujeme obé& kolena, je nutné zachovavat piesnou
posloupnost cviceni, v€asnou aktivaci b¥iSnich svald, pohyb dolnich Zeber a tim posun

celého hrudniku.

2.2.3. Dechova gymnastika dynamicka

O dechové gymnastice dynamické mluvime v piipadg, Ze jsou dechové pohyby hrudniku
doprovazeny pohyby hornich i dolnich koncetin a trupu. Obvykle za¢iname pfi vydechu
pohyby pavne, pak pfidivame pohyby pletence ramenniho a dale pohyby hlavy a trupu.
Pohyby jsou energeticky relativn€ naro¢né, tim se zacina, zprvu velmi pomalu, uplatiiovat
mechanismus adaptace na télesnou zatéz. Od pacienta vyzadujeme plné soustfedéni a
pomalé a presné provedeni kazdého cviku.

Je nutno dodrzovat néasledujici cvic¢ebni postup:

1. nemocny se nejprve dozvi, co a jak bude cvicit.

2. zaujme vychozi (startovni) polohu a pln¢ se soustiedi.

3. nasleduje vdech nosem se zavienymi Usty, ten miize byt provazen téz pohyby koncetin.

4. pak dochazi k uvolnénému prodlouZenému vydechu.

5. nasleduje vydech, ktery trva asi 3 vtefiny. Nemocny si miZze v duchu pocitat a
v priab&hu vydechu postupné pritiskne naléhajici ¢ast dolnich Zeber do podlozky, stdhne
bfisni svaly a cely hrudnik posune kaudéln¢, stdhne ramena a tim uvolni horni Cast
hrudniku pro vdech.

6. k pokrac¢ujicimu vydechu se v této fazi pridava dynamicka zatéz, pacient provadi pohyb
pomalu spolu s prodlouZeny vydechem.

7. nasleduje 1-2sekundova pauza.

8. na zavér nastupuje navrat do odpocinkové polohy se spontannim klidovym dychanim

s relaxaci.

U dynamické dechové gymnastiky miiZeme volit rdzné startovni polohy, které také

soucasné protahuji posturalni svaly. V tomto okamZziku miZeme hovofit o dynamické

18



gymnastice mobilizaéni nebo kondiéni. U&inné je spojovat rotaéni pohybové komponenty

s expiriem.

2.2.4. Dechova gymnastika mobilizaéni

Mobilizaéni dechova gymnastika s facilitanim pusobenim streCinku pfi souCasném
uvolnéni svalli v protaZeni je GCinnym preventivnim prvkem, ktery zabraiuje vytvafeni
chybnych dechovych vzorl a paradoxnim pohybiim hrudniku, zad i celého t¢la.

Dfive se tato technika nazyvala lokalizované dychani. Jde o védomé prohloubené dechové
pohyby hrudniku. V této metodice vyuzivame pfedev§im dechové pohyby proti odporu.
V okrsku, kde je omezena ventilace se reflektoricky také snizi perfuze, takze zde
nedochazi k vyméng plynd, nicméné vsak stéle plati, Ze jeho znovuuvedeni do normalni
funkce je nutné a je tieba jej uréitym zpisobem stimulovat. K tomu slouZi nacvik té€chto
dechovych pohybii. Ty vyvolavame povrchnim drazdénim i kladenim odporu proti hrudni
sténg. VyuZzivime také Cinnosti meziZzebernich svalti proti odporu kladeného rukou
fyzioterapeuta. Tim napomahame nemocnému zapojit svaly v mist€¢ odporu, tim se
prohloubi dechové pohyby. Nemocny je pfitom stile nabadan k védomému usmériovani
dychéani do poZadovaného mista. Postupnym nacvikem az k plnému uvédomeéni docilime,
7e nemocny umi ovladat své dechové pohyby na cileném misté, aniZ by na n&j byl kladen
odpor. Obvykle tuto techniku snaze ovladaji déti neZ dospéli. U menSich déti pouzivame
vedle tlaku i drazdéni poklepem nebo stlaGovani hrudniku. Je mozné lehce stlaCovat Zebra
ze strany v diagonale nebo tladit na Zeberni oblouky vrytmu dychani. VyuZivame téz
zmén poloh z horizontalnich do vertikalnich. Sila tlaku ruky, kterou pfikladame na
hrudnik, odpovida sile, jez vydavaji dechové svaly pfi klidovém dychéani. Sila se vSak
v prib&hu dechovych fazi méni. Na pocatku inspiria se tlak zvySuje, pak klesa, v prvni
fazi vydechu zistava niz§i a pak op&tovné stoupa. Pfi dechové gymnastice mobilizatni
hraje vyznamnou tlohu poloha, kterou nemocny pfi dychani zaujima. Naléhajici strana je
vzdy omezena ve svych pohybech, naproti tomu pii dychani vleZe na boku je branice
naléhajici strany volnid a volné strany vahou mediastina napjaté. ZaCiname vzdy

v polohach horizontalnich. Pak pfechdzime k polohim vertikdlnim. Fyzioterapeut
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pfiklada ruku k hrudniku pacienta a vybizi ho kjeji odtlateni. Takovym zpisobem
nacviujeme lokalizované dechové pohyby jak hornich, tak i stfednich a zadnich Casti
hrudniku. Pfi ndcviku brani¢niho dychdni jemné stlaCujeme sténu biidni i Zeberni
oblouky. Tato metoda je vhodna tam, kde je celistvost dychacich pohybt poruSena — napf.
pfi poruse koordinace dechovych svalii a piedevsim pii pokusech o ovlivnéni lokalné

probihajicich procesi (zanétliva a exudativni onemocnéni).

2.3. DrenaZzni techniky

rv .7

Drenézni techniky patii mezi expektora¢ni techniky hygieny dychacich cest a jejich cilem
je pfedevsim odstranéni nadmérné bronchialni sekrece.

Nejcastéji pouzivame

* autogenni drenaz

» aktivni cyklus dechovych technik

* PEP systém dychani

* oscilyjici PEP systém dychani

2.3.1. Autogenni drendz

Je velmi dileZité, aby se nemocny naudil odstratiovat hlen samostatn€ bez cizi pomoci a
bez napadného vykaslavani. Toto se da nacvidit technikou dychani, kterou nazyvame
autogenni drenaz. Metoda vychazi ze znalosti fyziologie a kieziologie dychani, podle
kterych je klidovy vydech zpiisoben z vétsi ¢asti pasivni slozkou dechové mechaniky;
podstata nacviku autogenni drenaze je tedy v posilovani aktivni sloZky vydechu. To se
d&je souGasnym zapojovanim jak hlavnich, tak pomocnych vydechovych svali pii
expiriu. Pfi cviCeni se aktivni vydech provadi i v klidu. Ten normaln¢ probiha jen pii
prohloubeném dychani pfi télesné zat€Zi anebo pii regulovaném vydechu (pii zpévu,
kaSlani, mluveni apod.).

Technika prodlouzeného vydechu, nebo také FET tachnika (forced expiratory technic), se
provadi jako soudast autogenni drenaZe a aktivniho vydechu. U tohoto zpsobu dychani

je vlozena dvou az tfivtefinovd pauza na konci vdechu. Toto zadrZeni dechu vede k
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mirnému zvyS$eni nitrohrudniho tlaku, coZz m4 za cil prinik vdechnutého mnoZstvi
vzduchu co nejdale, tedy do bronchiold, které jsou ucpané hlenem. Pak nasleduje aktivni
vydech. Trvalé provadéni tohoto typu dychani miZe ve svych disledcich zlepsit celkovy
stav a sniZit potfebu dlouhodobého kaZdodenniho expektoraéniho cvi€eni. Autogenni
drenaZ umoziiuje rychly transport hlenu v dychacich cestich smérem ordlnim a néslednou
expektoraci, tato je pak Setrnd a probihd bez velkych tlakovych zmén. Timto cvieni se

také udrzuje dobra funkce dechovych svalli a mobilita hrudniku.

2.3.2. Aktivni cyklus dechovych technik

obsahuje tfi samostatné techniky

a) kontrolni dychdni — je uvolnéné odpodinkové dychani, je centrovano do oblasti bficha,
neni zde cilena aktivace vydechovych svali. Nemocny se soustfedi na dychani do oblasti
hornich dvou kvadrantd b¥i$nich svalii a do oblasti dolnich Zeber. Uvolnénéd pohyblivost
svalovych struktur této oblasti poskytuje dostateény prostor pro uvolnéni horni poloviny
hrudniku a pro relaxaci svalil v oblasti ramen a §ije.

b) cvideni na zvyseni pruznosti hrudniku — snaZime se o vdechnuti maximalniho objemu
vzduchu. Inspirium je prohloubené a je cileno k lep§i mobilizaci a protaZeni tuhych a
zablokovanych struktur dechové pohybové soustavy, zejména v horni polovin€ trupu.
Fyzioterapeut miZe napomahat vydechovému pohybu manuilnim kontaktem a tim
stimulovat Zebra jemnou vibraci smérem k sob¢.

¢) technika silového vydechu — huffing. Soucasti autogenni drenaZze je prudky vydech
neboli huffing. P¥i zvySeni nitrohrudniho tlaku je toto zvySeni postupné pfenasSeno i na
pradudky stfedniho i mensiho kalibru a pfedpokladad se, Ze timto zplsobem je znich
vytlatovan hlen. Rasinkovy epitel, ktery podporuje odstrafiovani hlenu, na to nestéi,
protoZe vazkost hlenu je zvySena a dochdzi k ucpani mensich bronchi. Nemocny je
schopen posun pfi transportu hlenu do vétSich dychacich cest citit a hmatat poloZenim
dlang& na hrudni st€énu. Timto zptisobem se hlen dostava az do hrtanu, odkud je jednim
nebo dvéma zaka$lanimi odstranén. Tento pochod je mozné zesilit tak, Ze pacient zméni

kaSel v tzv. huffing, coZ je kratky, otevieny a prudsi vydech. Pfi nacviku prudkého
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vydechuje na zaCatku nutno potladit intenzivni nutkani ke kasli, poté nasleduje pomaly a
volny vdech nosem, hned nato prudky vydech s otevienymi hlasivkami. Tento druh
vydechu pfenese hlen do ustni dutiny. Po odstran&ni hlenu by méla nasledovat relaxace
dechovych svald. Pacient se védomé snaZi dychat do horni téetiny biisni st€ny. Pro lepsi
soustfedéni na pozadovany zpiisob dychani si nemocny pfiloZi na tuto oblast dlafi. Tim

provadi odpoc¢inkové brani¢ni dychani.

2.4. Instrumentalni techniky

2.4.1. Flutter

oscilujici dechové techniky (oscilliting positive expiratory pressure, oscilliting PEP) patfi
mezi fyzioterapeutické metody s velmi vysokou u¢innosti. Flutter je zafizeni, které
s vysokou frekvenci pierusuje vydech a tim vyvolava vibrace, které se pfenasi na cely
hrudnik. Tato medoda je antikolapsova, Setfi bronchialni stény, a je pouZitelna jiz od
nejutlejStho v&u. Cilem oscilujici dechové techniky je mobilizace a transport
bronchialniho sekretu. Toto je usnadnéno zvySenim nitrohrudniho tlaku pfi soucasném

mirném zvydeni tlaku vydechovaného vzduchu. Tim také branime dynamické plicni

kompresi. Jednotlivé tlaky, které jsou soustiedény uvnitf dychacich cest, maji tendenci

k rozpinani a tim je zaji$t&€no oddalovéani bronchiélnich stén od sebe.

Flutter svym vibraénim chvénim podporuje pohyblivost ciliarni vrstvy dychacich cest.
Tim znesnadtiuje usazovani hlent.

Uvolnény hlen je potieba posunovat vziru dychacimi cestami a je nebezpetné jej
hlubokou inspiraci vdechnout. Proto musi fyzioterapeut umét takovému riziku pfedchazet
tim, Ze neustale sleduje hloubku a frekvenci dychéani pacienta. Nemocny sedi pti cviCeni
na zidli s lokty opfenymi o desku stolu. Panev ma mirné v anteverzi, aby bylo zajiSténo
vzpiimené postaveni hrudniku. Dbame také na vzpiimené postaveni krCni patefe a
spravnou polohu hlavy. Nemocny drzi ustni ¢ast flutteru ve vodorovné poloze tak, ze

kuli¢ka pfistroje je udrzena v jeho ziZené Casti. Tato technika neni tak namdhava jako
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jiné metody. Nemocny si sam individualng uréuje intenzitu a délku cviCeni v zavislosti na
okamzitém stavu. Toto cvi€eni zvladaji i malé d&ti, protoZe nacvik je velmi snadny.
Musime dbét na to, aby aktivita nebyla pro svou jednoduchost pouze simulovana. Vzdy je
nutné b&hem cviteni sledovat kmitavy zvuk, ktery pfistroj pfi cviCeni vydava. Také
dbame na to, aby se tvafe pacienta nenafukovaly ani nijak jinak nepohybovaly. Pfed
zadatkem cviSeni urdi fyzioterapeut pfibliznou intenzitu vydechu (také s ohledem na
piipravenost a silu bfisnich svalii), kterou by mé&l nemocny udrzovat po celou dobu
cvideni. S intenzitou vydechu souvisi téZ jeho délka. Ob& tyto hodnoty by se mely
pohybovat lehce nad klidovou ventilaci.

Cviceni se provadi 10 — 15 minut 4 — 5x denné.

Vlastni provedeni:

a) pfed kazdym cvi¢enim si menocny odkasle a vysmrka se

b) pacient uchopi rukou pfistroj a volné si jej vlozi do tist. Mirn€ stiskne zuby a rty.

¢) nemocny provede volny vdech nosem, nasleduje kratka pauza, pfiblizn¢ 1 — 2 sekundy.
d) vydech skrze pfistroj. Pfi tom vydechovany vzduch zved4 kuli¢ku z trubice. Po
zvednuti a uvolnéni ze ziZené &asti kulitka opét klesa.

e) cely proces se znovu opakuje.

PreruSovanim vydechu se zvySuje a snizuje tlak vzduchu a tim vznikaji vibrace, které
vyvolavaji vySe popsané efekty.

PouZiti flutteru je vhodné kombinovat s ostatnimi metodami aktivniho cvieni a

posilovani dechovych svali.

Vyznam flutteru

o uvoliuje sekret vdychacich cestach

o usnadiuje transport hlend

o pomaha G¢inné a nenapadné expektoraci
o prevence kolapsu bronchidlnich stén

o pomaha kontrolovat kaSel

o moznost rychlého a nenapadného pouZiti
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o jednoducha a oblibena cviebni pomticka
o zpétnd kontrola efektu fyzioterapie

° monitorace hygieny dychacich cest

obr.4 Flutter vyvolava vibrace, které usnadruji odstranéni hlenu

2.4.2. Acapella

Tato pomicka byla vyvinuta jako alternativa flutteru. Soucasti pfistroje jsou dva magnety,

které se navzdjem pfiblizuji a oddaluji. Jejich pocatecni nastavitelna vzdalenost od sebe
urCuje pocet kmiti pfi vydechu. Kmitavy pohyb je pfenaSen do bronchii, kde pusobi

vibraéni chveéni, podobné¢ jako flutter.

2.4.3. PEP maska

I technika dychani pomoci masky PEP (positive expiratory pressure) je zaloZena na

vyhodnosti mirného pfetlaku v dychacich cestach béhem vydechu. Vydech je smé&fovan

do ventilu s regulatnim zafizenim, kterym se reguluje vdech i vydech. Maska je dale
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vybavena mekkou ¢&asti, ktera se pfiklada na obligej, vydechova &ast je pak napojena na
manometr. Zpocatku nemocny pii cvi€eni pouZiva nizky odpor, pozd&ji se odpor zvysuje
a po pravidelném tréninku je pacient schopen ptekonat relativné velky dechovy odpor.
Cilem tohoto cviCeni vSak neni dosaZeni vysokého vydechového tlaku, a to zejména kvili
riziku kolapsu dychacich cest, ale soustfedime se hlavné na nacvik prodlouZeného
vydechu. Dals$im cilem této metody je také snaha co nejpomaleji sniZovat zvyseny
nitrohrudni tlak. K pozitivnim vysledkiim dochézi teprve po deldi dob& vytrvalého
nacviku.

Provedeni:

Pacient sedi, lokty se opira o desku stolu. Masku si piiloZi na oblidej tak, aby vdechovany
vzduch neuchazel mimo ventil. Nemocny si zvoli odpor expiraéniho otvoru s ohledem na
svllj stav a moZnosti. Vydech je prodlouZeny a plynuly a zapojuji se pii ném vSechny
vydechové svaly, po vdechu nasleduje dvou a7 tfivtefinova pauza. Po dvaceti desich
nasleduje piestavka, kdy nechame nemocného odpocinout, pacient miize odkaslavat nebo
pouZit metodu prudkého vydechu. Cviceni se provadi dvakrat az tiikrat denné po dobu
dvaceti minut. Po¢atek cvi€eni povaZzujeme za p¥ipravnou relaxaéni fazi, pouzijeme pii ni
pocitoval jako pifjemny. V pribéhu daldiho cviteni zvySujeme odpor tak, e jiZ neni
povazovan za piijemny, ale stale je snesitelny (pocet dechi v této fazi by nemél prekroéit
deset). Pak nésleduje asi pét dech, které jsou jiZ pro pacienta nejvyssi subjektivni hranici
pocitovanou jako t€Zko snesitelny odpor. V posledni f4zi op&t nastavime nejniZ$i odpor,
nemocny relaxuje. Odpory miZeme snadno kombinovat podle okamZitého stavu pacienta,
vzdy je v3ak tfeba zachovat jeho postupné zvySovani. Nemocny si zpravidla podatedni i
dalsi odporové stupné urCuje sam. Pfi tomto cvi€eni si pacient vede zdznamy o pouZitych
odporovych stupnich i o subjektivnich pocitech b&hem tréninku. Tyto pak slouZi ke
kontrole prib&hu onemocnéni a jsou také pomickou pii sestavovani rehabilitaéniho
planu.

Je zde také moZnost spojeni vydechu s PEP maskou a inhalace. Tento postup je

vychodny, protoZe zvySuje uéinnost metody vyuZzivajici vydech s PEP maskou a zaroveii
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nemocnému Setfi as. Pacienti inhaluji Iéky rozpusténé v roztoku NaCl ve formé& aerosolu
a vydechuji pfes masku proti navolenému odporu. Tento postup je vyhodny, protoze se
pfi vydechu proti odporu zabratiuje dynamické kompresi bronchii. V této situaci mohou
ucinné latky lékii pronikat k sliznicim. Podle nékterych zuSenosti se vyuZitim tohoto

postupu uvolni vétsi mnozstvi hlenu.

Ucinky PEP dychani

o prevence bronchialniho kolapsu

o usnandéné odstranéni hlend

° zajiSténi provzdu$néni nedostateén& ventilovanych oblasti plic
o terapie plicni atelektazy

o zlepSeni mobilizace hrudniku

° udrZeni pruznosti hrudniku

> obnoveni fyziologickych dechovych vzori hrudniku

o zlepSeni konfigurace hrudniku

obr.5 PEP maska
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2.5. Pohybova aktivita

ZvySena pohybova aktivita ma na pacienta pfiznivy lé¢ebny a psychologicky efekt.
Tolerance fyzické namahy je zde vSak omezena, protoze funkéni rezidualni kapacita i
fyziologicky mrtvy prostor plic nemocného je zvyS$en, navic je sniZzena schopnost difuze
pfi zatézi. Pacient tedy k dodavce stejného mnozstvi kysliku musi vice ventilovat, brzy se
tak dostava na hranici svych moZnosti. To vSechno omezuje pohybovou aktivitu
nemocnych.

Pii t&lesné =zat€Zi dochazi ke zvySené ventilaci a obejevuje se fyziologicka
bronchodilatace. Tim se zvysi expektorace. Hlen putuje vzhiiru bronchidlnim stromem do
Sirokych dechovych cest a nasledné je odtranén kaslem. Tak se snizuje dechovy odpor a
vydechova rychlost se zvySuje. Odstatiovani hlenu je pti zvysené télesné aktivit€ mnohem
Gsp&8néjsi neZ pii stejné intenzivni ventilaci v klidu. Zatézova hyperventilace je u vétSiny
pacientd indikovana né€kolikrat denng.

Pacienti, ktefi zvolili pohyb jako soudast terapie a ktefi se zvySené télesné ndmaze vénuji
pravidelng, jsou v relativné lepS$im stavu neZ ostatni nemocni. VySetieni u déti a mladych
nemocnych ukazuji, Ze svalova sila a vytrvalost dychacich svali ziistava zachovana. Pies
celkové oslabeni, poruchy vyZivy a niz§i mnozstvi aktivni hmoty je sila dechovych svali
stejnd jako u zdravych. Nesmime vSak zapomenout na rizika, kterd mohou vznikat pfi
cviCeni pacientl s cystickou fibrozou. Mezi nejéast&jSi komplikace patii kiece, srdecni
arytmie a rychlé vy€erpani — snazime se proto vyvarovat vétsi fyzické zatézi v horku.

S fyzickou aktivitou zadiname tfikrat tydné. Postupné frekvenci zvySujeme. Idedlni je pak
cviCeni denné. B&hem prvnich Sesti az dvanacti tydnd se vyviji zdkladni adaptace na
zat&z. Pacient si v tomto obdobi osvojuje vhodné pohybové navyky. Na zaatku trva
cviCeni patnict minut a je rozdé€leno na tfi bloky po péti minutach, po kterém vzdy
nasleduje nékolikaminutova pauza. Po dydnu pfidavame ke kaZdému bloku jednu az dv¢
minuty, az dosdhneme tfi cviGebnich tsekt trvajicich dvacet minut. Jako formy cviCeni
doporucujeme piedev§im plavani pro pfiznivou polohu vleZe a dychani vlhkého vzduchu

tésné nad vodni hladinou, dile jizdu na ergometru, chizi nebo pomaly b&h. Timto

27



N

S—

-

vy

[ Y—]

e

zpusobem zvySujeme toleranci na zat&Z formou ob&hové adaptace. Intenzivni cviceni
fyziologicky vyvolava prohloubené dychani, tim se posili dychaci svaly a dochdzi
k zjednoduSené expektoraci. Na zacatku cviceni se nékdy miZe objevit drazdivy kaSel
nebo krvaceni pii kasli, svalové kieée, vy€erpani jako reakce netrénovaného jedince na

zatéz. V takovém piipad€ postupujeme pii adaptaci daleko pomaleji a opatrnéji.

Adaptace organismu na svalovou zatéz prispiva k
- metabolickym zménam ve svalovych vlaknech
- roz§itfovani kapilarni sité ve svalech
- ekonomizaci srde¢ni prace
- sniZeni narokd myokardu na kyslik a zvySeni jeho kontraktility
- snizeni spotieby i sekrece inzulinu
- vytvoreni vét§tho mnozstvi inzulinovych receptori na periferii
- zvySeni plicni perfuze

- bronchodilataci
Pacient by mél znat cil svého konéni. Pokud je nemocny dobie poucen, je 1épe motivovan

nejen pro samotnou terapii, ale také lépe a snadnéji odolava privodnim jevim

vytrvalostniho tréninku.
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3. Zavér

Cysticka fibroza je zavazné dé€diéné onemocnéni charakterizované celkovou poruchou
funkce sekretorickych zlaz a ztoho plynoucimi komplikacemi. Klinicky se projevuje
predvsim chronickymi infekénimi procesy v plicich, patologickymi zménami v zaZivacim
traktu, které zptsobuji poruchy vyzivy, a poruchami koncentrace elektrolytu.

Cysticka fibroza je onemocnéni 1&Citelné, ale ne vyléGitelné. Terapic se soustiedi
ptedevsim na potlaceni plicni infekce a zlepSeni vyZivy.

Nutné jsou i kaZdodenni rehabilitace. Ty vedou ke zlepSeni prichodnosti dychacich cest a
ke zlepSeni ventilacnich parametrii. Z fyzioterapeutickych postupti se nejvice vyuziva
segmentdlni drendz bronchi a polohové drenaze bez poklepu, které patii
k nejefektivnéj$im metodam 1é¢by. Fyziologicky vyvolavaji kaSel a tim dochazi
k uvoliiovani vazkého hlenu. Dale u nemocnych provadime masaze, dohlizime na
provadéni inhalace mukolytickych a mukoregula¢nich latek. Pro posileni a zlepSeni
koordinace bfi$nich svali se zaméfujeme na techniku prodlouzeného vydechu.

CviCeni je provadéno v relaxovanych horizontalnich polohach v lehu na bfiSe, na obou
bocich, na zadech a v sedu.

Vroce 1992 vzniklo obdanské sdruzeni Klub nemocnych cystickou fibrozou, ktera
sdruzuje nemocné, podporuje je a pomahd jim zlepSit kvalitu Zzivota, a zvySuje
informovanost laické i odborné vetfejnosti. Zprostiedkovava tzkou spolupraci nemocnych
a jejich blizkych s Iékafskym tymem, zajiStuje psychologickou podporu pro nemocné a

jejich blizké.
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