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Abstrakt

Chronickéd obstrukéni respiraéni onemocnéni, mezi néZ patii napf. chronicka
obstrukéni plicni nemoc, cysticka fibréza, astma bronchiale ¢i primarni ciliarni
dyskineze, se vyznacuji omezenou pruchodnosti dychacich cest, nejcastéji z divodu
pritomného hlenu. V rdmci fyzioterapie mohou byt vyuzivany pfistrojové techniky,
které napomahaji k o€iSténi dychacich cest od produkti zvySené, ptipadné stagnujici
bronchidlni sekrece. V teoretické ¢asti této prace budou formou reSerSe zpracovany
dosavadni poznatky o vybranych pfistrojovych technikach respiracni fyzioterapie,
konkrétné o pfistrojich Simeox, Vysokofrekvenc¢ni oscilace hrudni stény, Frequencer a
Intrapulmonalni perkusivni ventilace. V praktické Césti se prace bude vénovat vlivu
terapie pristrojem Simeox na pediatrické pacienty s primarni cilidrni dyskinezi.
Sledovéna bude v ramci dvou kazuistik pacientd jejich respiracni amplituda (v axilarni,
mezosternalni a xiphoideédlni rovin€¢) a vybrané spirometrické parametry hodnotici
piredev§im miru obstrukce dychacich cest (FVC, FEVi, MEFso, MEF»s,). Provedeno
bude také métfeni metodou Multiple Breath Washout, kde bude sledovan predevsim
parametr LCI, ktery se jevi byt citlivéjSim pro hodnoceni miry obstrukce perifernich
dychacich cest nez spirometrické parametry. Cilem bude zachyceni zmén v hodnotach
vysSe uvedenych parametrii pred a bezprostfedné po terapii a zhodnoceni vysledkl

dosazenych touto terapii.
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Abstract

Chronic obstructive respiratory diseases including chronic obstructive
pulmonary disease, cystic fibrosis, asthma and primary ciliary dyskinesia are
characterized by airway obstruction, most frequently caused by mucus stagnation.
Airway clearance devices can be used to help clear up excessive or stagnant bronchial
secretion. The theoretical part of this thesis summarizes the findings related to four of
the recent airway clearance devices — Simeox, High Frequency Chest Wall Oscillation,
Frequnecer and Intrapulmonary Percussive Ventilation. The practical part contains two
case studies focusing on the effect of the Simeox airway clearance technology on
pediatric patients with primary ciliary dyskinesia. Respiratory amplitudes (at the
axillary, mezosternal and xiphisternal level) and selected spirometry parameters (FVC,
FEV1, MEFso, MEF»s,) were evaluated. Another measured parameter was LCI derived
from the Multiple Breath Washout test, which appears to be a more sensitive marker of
peripheral airway obstruction. The aim of the practical part is to compare the values of
these observed parameters before and after the Simeox therapy and evaluate the short-

term effect of this therapy.
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UvVOoD

Problematika respiracni fyzioterapie mé upoutala jiz v ramci klinickych praxi,
téma bakalarské prace ,,Recentni ptistrojové pfistupy respiracni fyzioterapie a jejich
vyuziti u pacienti s chronickym respiratnim  onemocnénim®  navrzené
Mgr. Chmelafovou mé tak na prvni pohled zaujalo. Jedna se navic o relativné nové
téma, které podobnym zpiisobem jesté nebylo zpracovano.

Bakalatskd prace v teoretické casti pojednava o primarni cilidrni dyskinezi,
vzacném chronickém obstrukénim respiracnim onemocnéni. Toto onemocnéni je
charakteristické dysfunkci tfasinek, ktera mimo jiné narusuje oc¢iStovaci funkci plic a
stagnujici bronchidlni sekrece tak omezuje prichodnost dychacich cest. Pro pacienty
proto hraje vyznamnou roli respiracni fyzioterapie, jiZ se veénuji dalsi kapitoly této
prace. Piedstaveny jsou jednotlivé moznosti respiracni fyzioterapie se zamefenim na
recentni pristrojové pristupy, konkrétné Ctyfi pristroje: Simeox, Vysokofrekvencni
oscilace hrudni stény (High Frequency Chest Wall Oscillation, HFCWO), Frequencer a
Intrapulmonalni perkusivni ventilace (Intrapulmonary Percussive Ventilation, IPV).
Ptistroje byly vybrany jako zastupci nejCastéji vyuzivanych pfistrojovych technik
respiracni fyzioterapie u nas i v zahrani¢i. U téchto pfistrojii je popséno, na jakém
principu funguji, jaké jsou kontraindikace jejich uzivani a jaké vysledky vykazuji
v klinickych studiich.

Prakticka c¢ast bakalaiské prace se skladd ze dvou kazuistik pediatrickych
pacientll s primarni ciliarni dyskinezi, u nichz prob¢hla terapie pfistrojem Simeox.
V réamci kazuistik je popsan kratkodoby efekt jedné terapie timto vybranym pfistrojem.
Prace se zaméfuje na hodnoceni rozvijeni hrudniku a plicni funkci pacientd, a to
pfedevsim na parametry ukazujici miru obstrukce perifernich dychacich cest. Kromé
zpracovani teoretickych poznatki o primarni cilidrni dyskinezi a recentnich
ptistrojovych metodach respiracni fyzioterapie je tedy dalS§im cilem této bakaldiské
prace zhodnotit, jaky vliv bude mit Simeox na vybrané parametry u pacientil s timto

onemocnénim.
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1 CHRONICKA OBSTRUKCNI RESPIRACNI ONEMOCNENI

V DETSKEM VEKU

Mezi chronicka obstrukéni respiraéni onemocnéni se fadi onemocnéni plic, pii
kterych dochazi k obstrukci v dolnich cestdich dychacich, zejména v drobnych
praduskach (Vokurka, 2018). Priciny patologického zuzeni prisvitu dychacich cest
mohou byt riizné, naptiklad zanéty a infekce, imunopatologie, kongenitalni malformace,
trauma apod. Mezi nejcast€jsi chronicka obstrukéni onemocnéni v détském veéku patii
predev§im astma bronchiale, u kterého dochazi vlivem spoustécich faktorti (alergeny,
fyzickéd zatéz, studeny vzduch) ke konstrikci hladké svaloviny pridusek, hypersekreci
hlenu a postupné tak ke chronickému zanétu (Vancikova, 2012), a cysticka fibréza, coz
je geneticka porucha iontového transportu, kde obstrukci zplsobuje stagnujici vazky
hlen (Brown et al., 2017). U d¢ti se Casto vyskytuje také obstrukéni bronchitida, ve své
chronické podob¢ je ale malokdy stanovena jako kone¢na diagndéza a patrd se po
predisponujicim onemocnéni (Vancikova, 2012).

Mezi hlavni piiznaky téchto onemocnéni patii duSnost, exspiracni stridor a
prodlouzené exspirium, a to bez ohledu na pfi¢inu bronchialni obstrukce. U déti jsou
s obstruk¢nimi onemocnénimi pevné spjaté respiracni infekce projevujici se mimo jiné
rymou a kaslem, které nejCastéji zapiiini akutni exacerbaci (Vancikova, 2012).
Zaroven chronicka zanétliva reakce dlouhodobé poskozuje dychaci cesty (Brown et al.,
2017).

U obstrukénich onemocnéni obecné plati, ze dychaci cesty (DC) zuZené hlenem,
bronchokonstrikci €¢i z jinych pfic¢in kladou vyssi odpor proudicimu vzduchu, pacient
proto musi vynalozit vétsi dechové usili. To se projevi zejména pii vydechu, kdy jsou
pridusky stlacovany zvySujicim se nitrohrudnim tlakem. U pacientli tak mlze dojit az
k pted€asnému uzaveéru bronchl, kvili ¢emuz nevydechnou veskery nadechnuty
vzduch, coz vyusti ve zvySeny reziduélni objem plic (RV) a funkéni rezidudlni kapacitu
plic (FRC). Znamky tohoto tzv. air trappingu ¢i jinych dynamickych zmeén v plicich se
oziejmi pifi vydechu usilovném, z plicnich objemi se u obstrukénich onemocnéni proto
sleduje také jednovtefinova vitdlni kapacita (FEV)), kterd je zpravidla snizena

(Vokurka, 2018), podobné¢ jako vrcholova vydechova rychlost (PEF) (Kolat, 2009).
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Snizeni parametrti FEV a PEF zptisobené zpomalenim vydechovaného vzduchu
znadi predevs§im obstrukcei centralnich DC. Pro odhaleni obstrukce v perifernich DC se
pouziva maximalni vydechova rychlost na 50 % (MEFso) a 25 % (MEF2s) usilovné
vitalni kapacity plic (FVC) (Kolat, 2009). Jako vySetfeni specifi¢téjsi nez spirometrie se
vSak jevi metoda vicedechového vyplavovani (MBW), konkrétné parametr ocistovaci
index plic (LCl5) vypovidajici o nehomogenité ventilace zpiisobené pravé obstrukci

nejperifernéjSich DC (Horsley et al., 2008; Boon et al., 2015).

11
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2 PRIMARNI CILIARNI DYSKINEZE

Mezi chronicka obstrukéni respiracni onemocnéni patii také primarni cilidrni
dyskineze (PCD). Jedna se o geneticky heterogenni onemocnéni s autozomalné
recesivni dédicnosti. Jiz pocatkem 20. stoleti byla popsana kombinace ptiznaki situs
viscerum inversus, chronickd sinusitida a bronchiektdzie, ktera poté dostala nazev
Kartageneritv syndrom. Pozdé&ji se zacal pouzivat ndzev primérni ciliarni dyskineze,
ktery zatazuje tuto chorobu do skupiny ciliopatii. Z dysfunkce fasinek poté vychazi
klinicky obraz onemocnéni, ktery se vSak u jednotlivych pacienti muize liSit a Casto se
velmi podobd jinym respiratnim onemocnénim, coz komplikuje diagnostiku

(Baranyaiova et al., 2019).

2.1 Patogeneze

Jak jiz bylo uvedeno vySe, PCD patii do skupiny ciliopatii, tedy onemocnéni
fasinek. Strukturalni 1 funk¢ni vlastnosti fasinek urcené jednotlivymi proteiny, ze
kterych se skladaji, jsou v disledku genetické vady porusené. Tyto drobné, vlasovité
organely se nachazeji na povrchu takika kazdého typu bunky v lidském téle, jejich
abnormalni struktura ¢i funkce tedy muze ovliviiovat vice organovych soustav (Fliegauf
et al., 2007).

V respiracnim traktu se fasinky koordinované pohybuji, ¢imz zajistuji tzv.
mukociliarni clearance. Jedna se o zakladni obranny mechanismus dychacich cest, které
pokryva hlen. Ten zachycuje patogeny a vdechnuté Castice, aby se nedostaly dale do
plic. Rasinky pak svym pohybem vytvoii vInéni, kterym tuto vrstvu hlenu posouvaji
smérem ven z dychacich cest, kde mize byt spolknut ¢i vykaslan. U PCD se vSak
vyskytuje geneticky podminéné strukturdlni poskozeni ¢i dysfunkce téchto pohyblivych
fasinek, coz mukociliarni clearance narusuje (Bustamante-Marin a Ostrowski, 2017). To
pak vyusti v chronické obtize v oblasti hornich (nosohltan, nosni dutiny, stfedousi) a

dolnich (pridusky, pradusinky) dychacich cest (Fliegauf et al., 2007).

12
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V zenském reprodukcénim systému se kinocilie podileji spole¢n¢ s kontrakcemi
hladké svaloviny a sekretem ve vejcovodech na posunu vajicka nebo embrya smérem
k déloze. Podobnou strukturu jako fasinky maji 1 bi¢iky spermii, i u nich tak mize dojit
k dyskinezi, coz vysvétluje problémy s neplodnosti vyskytujici se u obou pohlavi
pacienti s PCD. Svou roli hraji (nodalni) fasinky také v levopravém rozmisténi
neparovych organt pii embryogenezi. Jsou popisovany i dalsi naruSené funkce fasinek,
napi. v souvislosti s poruchami smysll, vznikem hydrocefalu, cystickymi

onemocnénimi ledvin, jater a slinivky ¢i onkogenezi (Fliegauf et al., 2007).

2.2 Klinicky obraz

Klinicky obraz nemoci vychazi z primarniho posSkozeni jednotlivych funkci
fasinek. Kolem 50 % pacientii s PCD ma abnormalné uloZené neparové orgény, jejichz
polohu ovliviiyji pfi embryogenezi praveé fasinky. Abnormalni orgdnovy situs by tak
mél byt spojovan s funkénim vySetfenim ftasinek. Tento pfiznak Ize odhalit jiz
prenatalné pii ultrazvukovém vysetteni (Lippincott Williams & Wilkins, 2011).

Nejcastéjsi klinické ptiznaky u pacienti s PCD souvisi s nedostateCnou
mukociliarni clearance, jednd se o chronické nebo opakujici se akutni infekce dychacich
cest. Jiz u novorozencti se mohou vyskytnout komplikace spojené s dechem (syndrom
dechové tisn€, pneumonie, pretrvavajici rymy a zahlenéni), a to i piesto, Ze se vétSina
déti s PCD rodi v terminu a s béznou porodni hmotnosti a délkou. Postizeni dychacich
cest se pak typicky projevuje v kojeneckém ¢i raném batolecim obdobi vlhkym kaslem
s expektoraci, chronickou sekreci z nosu ¢i nosni obstrukci. Infekce postihuji jak horni
DC (rinitidy, sinusitidy), tak dolni DC (bronchitidy, pneumonie) (Lippincott Williams
& Wilkins, 2011).

Nejsou-li tyto potize fadné léCeny, muze dochdzet k nevratnému posSkozeni
plicniho parenchymu (Djakow et al., 2013), naptiklad v podobé¢ atelektaz. Chronicka
bronchidlni obstrukce brani priniku vzduchu distdlné¢ do plicnich sklipkd, vzduch
vyskytujici se v plicnich sklipcich se tak postupné vstieba, ¢imz dojde ke kolapsu.
V této Casti plic pak nedochazi k fadné vymeéné dychacich plynt a vznikd pravé
atelektdaza, kdy je cast plice nevzdusna. Trvale poSkozena mukociliarni clearance
souvisi napfiklad i se vznikem bronchiektdzii, abnormalné rozsifenych bronchi, ve
kterych se kumuluje hlen. Stagnujici hlen vede k vétsi nachylnosti pacienta na infekce

(Lippincott Williams & Wilkins, 2011).
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S infekcemi dychacich cest také uzce souvisi vyskytujici se zanéty stfedousi —
akutni bakteridlni otitidy a chronické sekretorické otitidy. Pfi nedostatecné ¢i opozdéné
1€¢bé téchto obtizi miize dochéazet k poskozeni stfedousi a porucham sluchu (Djakow et
al., 2013).

Jak jiz bylo zminéno vyse, dospéli pacienti obou pohlavi maji kromé téchto
ptiznakt také problémy s plodnosti, u Zen se Castéji vyskytuje mimodélozni t€hotenstvi.
Potize s otéhotnénim jsou vétsinou feSitelné metodami asistované reprodukce (Djakow
et al., 2013).

Vzéacn€ se u pacientii s PCD mohou vyskytovat vrozené srde¢ni vady. Velmi
vzacné se pak objevuji dalSi komplikace spojené s funkci fasinek, a to polycysticke

onemocnéni ledvin, jater, hydrocefalus ¢i poruchy vidéni (Djakow et al., 2013).

2.2.1 Exacerbace

Lucas et al. vydali vroce 2019 ¢lanek v Casopise publikovaném European
Respiratory Society (ERS), ve kterém definuji akutni vzplanuti této chronické nemoci.
Podle této definice je jako plicni exacerbace primarni ciliarni dyskineze povazovana
pritomnost minimaln¢ tfi pfiznakd z nasledujicich: 1) zhorSeni kasSle, 2) zména
v mnozstvi, barvé hlenu, 3) zvySena duSnost vnimana pacientem ¢i rodiCem, 4) zacatek
¢1i zména antibiotické 1€cby z divodu pretrvavajicich plicnich piiznaki, 5) maléatnost,
unava, slabost nebo letargie, 6) nové pfitomna ¢i zvySend hemoptyza a 7) zvySena

teplota nad 38°C.

2.3 Diagnostika

Vcasna diagnostika je nesmirné dulezitd zejména kvili brzkému zahdjeni
terapie. Primarni cilidrni dyskinezi sice v sou€asnosti nelze vylécit, terapie vSak muze
maji lepSi prognézu pieziti nez pacienti s cystickou fibrézou, ¢asto se u nich vsak
vyskytuji zdvazné a nevratné patologické zmény plicniho parenchymu jiz v pribéhu
détstvi (Djakow et al., 2013). Pfes 50 % déti ve Skolnim véku ma rozvinuté
bronchiektazie (Knowles et al., 2013). V ptipad¢ vaznéjsiho postizeni plic vedouciho
k respira¢ni insuficienci mohou byt pacienti indikovani aZ k transplantaci plic (Martind

et al., 2020).
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Neexistuje jeden standardni test, na zaklad¢ jehoz vysledku by se dala tato
nemoc jednoznaéné diagnostikovat. ERS vydala doporuceni ohledné diagnostiky PCD,
podle néhoz se ma podezieni na PCD vyslovit v piipadé vyskytu nékolika ptiznaka
typickych pro toto onemocnéni, jako je pfetrvavajici vlhky kasel a ryma, abnormality
organového situ, onemocnéni stfedousi, obtize v oblasti hornich a dolnich DC u
novorozencl narozenych v terminu ¢i vrozené srde¢ni vady. U téchto pacientl je
nasledné¢ doporuceno provést nize zminéna vysSetfeni (nazalni oxid dusnaty,
vysokorychlostni videomikroskopie, elektronovd mikroskopie...) ve specializovanych

centrech, kam by se diagnostika PCD méla sousttedit (Lucas et al., 2017b).

2.3.1 Anamnesticka data

Pro zjisténi pravdépodobnosti vyskytu onemocnéni PCD u pacient s vlhkym
kaSlem se kromé standardniho anamnestického rozhovoru vyuZzivaji 1 specialné
koncipované dotazniky. Nejpouzivangj§im je dotaznik PICADAR (PrImary CiliAry
DyskinesiA Rule) (Martint et al., 2020).

Byl pacient narozen v terminu nebo pfedcasné? V terminu 2
Mél pacient v novorozeneckém obdobi plicni obtize (napf. Ano 2
tachypnoe, kasel, pneumonii)?

Byl pacient pfijat na novorozeneckou intenzivni péci? Ano 2
Méa pacient situs inversus nebo jinou heterotaxii? Ano 4
M4d pacient vrozenou vyvojovou vadu srdce? Ano 2
Ma pacient celoroéni perzistentni rymu? Ano 1
Trpi pacient chronickymi usnimi obtizemi nebo problémy se

sluchem (napf. serézni otitis media, porucha sluchu, perforace Ano 1
bubinku)?

Obrdazek 1: Anamnesticky dotaznik PICADAR (Martinii et al., 2020)
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V Ceské republice se také pouzivéa klinicky index, jeZ se soustiedi na syndrom
respiracni tisn€ novorozence, zahlenéni v prvnich dvou mésicich zivota, chronickou
sekreci z nosu nebo nosni obstrukci, opakované zanéty dychacich cest a stiedousi a
opakovanou antibiotickou l1écbu infekci. Na zaklad¢ téchto udaji se vyhodnocuje mira

rizika vyskytu PCD (Dvorakova et al., 2018).

2.3.2 VySetieni nazalni koncentrace oxidu dusnatého

Ackoliv neni zcela jasna patogeneze, byla u pacienti s PCD zjisténa nizka
tvorba oxidu dusnatého v paranazalnich dutinach. Jako jeden z diagnostickych nastroji
se tak nabizi méfeni nazdlni koncentrace tohoto plynu. Za patologickou se povazuji
hodnoty 77 nl/min a mensi. Vzhledem k pozdnimu vyvoji vedlejSich nosnich dutin a
obtizné spolupraci s mladsimi détmi se vySetfeni obvykle neprovadi u déti do veku tii
let. Niz8i produkce oxidu dusnatého se neobjevuje pouze u pacientl s PCD, provazi i
jinad onemocnéni, a proto se jedna pouze o pomocné vySetfeni v ramci Sirsi diagnostiky

(Martina et al., 2020).

2.3.3 Vysokorychlostni videomikroskopie

Metodou HSVM (high-speed videomicroscopy) se posuzuje hybnost tasinek.
Pacientovi jsou z nosni dutiny odebrany epitelové bunky, na jejichz povrchu se fasinky
nachazeji. V zivném roztoku se pak zkouma jejich pohyb zachyceny vysokorychlostni
kamerou, ktera potidi 250-500 snimkii za vtefinu a ve zpomaleni umoznuje podrobnou
analyzu. Vyhodnocuje se frekvence pohybu fasinek (fyziologicky 7-14 Hz), charakter
pohybu (typicky/atypicky), jeho amplituda (nizkd/normalni), linearita a celkova

vzajemna koordinace tasinek (Dvotékova et al., 2018).

TN

Obrazek 2: Schéma pohybu rasinky dopiedu (svétle) a dozadu (tmavé) (Dvordkova et al., 2018)
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Toto vysSetfeni ma pti diagnostice PCD velmi dalezitou roli, je vSak pomérné
naroéné. Rasinky jsou velmi citlivé na vn&j§i podminky, jejich pohyb je velmi rychly a
slozity, a proto vySetfeni musi probihat v pfesn¢ stanovenych podminkach, se
specialnim vybavenim a na specializovaném pracovisti. Odbornik pak musi vyhodnotit,
jestli se jednd o normalni nalez, nebo o ciliarni dyskinezi. V pifipadé podezieni na
rasinkovou dyskinezi je také nutné urcit, jestli je primarni, ¢i jsou fasinky poskozeny
sekundarné (viry, chronickym zanétem apod.). V nejasnych ptipadech se vySetieni

s dostate¢nym ¢asovym odstupem opakuje (Dvotakova et al., 2018).

2.3.4 Elektronova mikroskopie

Po zhodnoceni hybnosti fasinek pomoci HSVM slouzi elektronova mikroskopie
k vySetfeni ultrastruktury fasinek. Tato metoda odhali strukturdlni vadu u asi 70 %
pacientli s PCD, u ostatnich je vada bud'to nedetekovatelnd, nebo Cisté funk¢ni. Proto
také plati, Ze ani u pacientl s negativnim nalezem nelze PCD vyloudit. Opét musi byt

odliSeno primarni poskozeni fasinek od sekundarniho (Dvotdkova et al., 2018).

Obrdazek 3: Ultrastruktura rasinek — schéma (A), elektronogram (B) (Olm et al., 2015)

Odbér tasinek probihd bud'to z nosu, stejné jako u vySetieni hybnosti fasinek,
bronchoskopie ale poskytuje moznost posoudit i vzajemnou orientaci fasinek, navic
prindsi dilezit¢ informace o stavu dolnich DC (anatomické abnormality, zanétlivé
zmény bronchidlni sliznice, ptfitomnost hlenu a hlenovych zatek), pfipadné¢ umoziuje

odbér kultiva¢niho materidlu (Dvorakova et al., 2018).
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Diskutuje se také vyuziti imunofluorescencniho znaceni fasinkovych proteint
pomoci specifickych protilaitek. Diky tomu mize dojit kuréeni suspektnich
kandidatnich gend, které hraji roli v genetickém defektu a jsou tedy vybrany k dalSimu

testovani (Martint et al., 2020).

2.3.5 Genetické vySetieni

V soucasnosti zndme jiz pres 40 riznych genl podilejicich se na rozvoji PCD.
Samostatné genetické vySetfeni (ostatné jako Zadné jiné vySetfeni) neposkytne u vSech
pacientll jednoznacnou odpoveéd’, jestli se jednd o toto onemocnéni. Genetickd pficina
neni identifikovana u zhruba 25 % pacienti s PCD (Lucas et al., 2020).

Genetické vySetieni je sice ndrocné, a to piredevSim finan¢né€, postupné se ale
stava dostupnéjSim. VEtsi vyznam se v posledni dobé také ptisuzuje souvislosti mezi
genotypem a fenotypem. V menSich studiich se podafilo oznacit geny, jejichz mutace
souvisi s vazn¢jSimi, ¢i naopak mirnéjSimi klinickymi pfiznaky. Vétsi, mezinirodni

studie zatim chybi (Martint et al., 2020).

2.3.6 Diferencidlni diagnostika

Klinické ptiznaky PCD se sice mohou zacit projevovat jiz od novorozeneckého
veku, ale nejsou pfili§ specifické, navic se Casto v jednotlivych piipadech lisi. Pokud
v ramci diferencidlni diagnostiky se v détském veéku nabizi asthma bronchiale a
piredev§im cysticka fibréza, jejiz klinicky obraz se muize vyznamné podobat PCD

(Marusiakova et al., 2016).
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Cysticka fibroza (CF) je, stejn¢ jako PCD, geneticky podminéné onemocnéni.
Zatimco u CF se jednd o mutace v genu Cystic fibrosis transmembrane conductance
regulator (CFTR), u PCD je zodpovédnych genti fadove vice. Mutace v genu CFTR
vede k poruse transportu chloridovych iontl, coz zpusobuje pfiznaky ve vice
organovych soustavach, podobné jako porucha fasinek u PCD. Také u CF se typicky
projevuji predevSim respiracni ptiznaky zplisobené narusenou mukociliarni clearance,
jeji porucha je vSak primarné zpiisobena zvysSenou viskozitou hlenu (zptisobenou prave
poruchou transportu chloridl). SniZen4 pohyblivost fasinek je u CF az sekundarni. U
pacientl s CF zpravidla dominuji ptiznaky z dolnich cest dychacich, zejména
opakované bronchopneumonie, zatimco u PCD se nej€astéji kombinuji potiZze s hornimi
1 dolnimi DC (Marusiakova et al., 2016).

K typickému prabéhu CF patii také gastrointestinalni pfiznaky — pankreaticka
insuficience, malnutrice, hepatopatie, prolaps rekta. U novorozencii se muze objevit
protrahovany novorozenecky ikterus a také mekoniovy ileus. Vyskyt téchto ptiznaki
ukazuje na cystickou fibrozu, u atypické CF vSak mohou gastrointestindlni ptiznaky
zcela chybét a klinicky obraz se jevi podobny PCD. Podobnost onemocnéni zvyraziuje
1 neplodnost muzi, ktera ma vsak u CF opét odliSnou pficinu, a to obstrukci chamovodua
(Marusiakova et al., 2016).

Cystickd fibroza se casto diagnostikuje jiz v ramci novorozeneckého
screeningu, ktery se v Ceské republice provadi celoplo$né od roku 2009 (Skalicka,
2014), pticemz pro PCD novorozenecky screening neexistuje. Dale se CF mnohdy
odhali v détském véku na zaklad¢ charakteristického klinického obrazu, pozitivni
rodinné anamnézy nebo genetického vysetfeni. VySetfuje se i hladina chlorida v potu,
ktera je u CF zvySena (MarusSiakova et al., 2016).

Kromé& potniho testu se u pacientli s klinickymi ptiznaky podobnymi PCD
doporucuje provést dals§i vySetfeni k vylouceni jinych onemocnéni, naptiklad
imunologické vySetieni, otorinolaryngologické (ORL) vySetfeni, piipadné vySetfeni

gastroezofagealniho refluxu (Dvorakova et al., 2018).
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2.4 Soucasna situace v Ceské republice

V Ceské republice se na diagnostice priméarni ciliarni dyskineze a nasledné péci
o pacienty vyznamné podili MUDr. Vendula Martinti z pracovisté Pediatrické kliniky
2. Iékatské fakulty Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice (FN) v Motole v Praze.
Nasledujici informace o pacientech s PCD v CR zvefejnila ve svém &lanku
publikovaném v roce 2020 v odborném &asopisu Cesko-slovenska pediatrie (Martint et
al., 2020).

Toto vzacné onemocnéni neni celkové dostatecné diagnostikovano, ziejmé pro
obtizny diagnosticky proces a také malé povédomi o nemoci a jejich projevech.
V Ceské republice se situaci s poddiagnostikovanim daii systematickou praci zlep3ovat,
napiiklad za rok 2019 bylo nové diagnostikovano 13 pacientli, zatimco v letech
piedchozich se ro¢ni nariist pohyboval v rozmezi 1-6 novych pacienti.

Prevalence tohoto onemocnéni se udava od 1:10 000 az po 1:40 000, v Evropé¢ se
pfedpokladd vyskyt 1:10 000 — 1:15 000. U nias ma v soucasné dobé potvrzenou
diagnozu primarni ciliarni dyskineze 99 pacientti.

Pacienti mohou byt Casto vedeni pod odliSnymi diagnézami, jako napiiklad
obtizné 1écCitelné astma (Djakow, 2013), chronicka bronchitida, chronické infekty DC.
Casto pak spravnou diagnézu zjisti az v dospélosti na zakladé problémt se sluchem
nebo plodnosti. PCD je v CR diagnostikovano priméré ve véku 12 let (median 9 let),
pii zapocitani pouze détskych pacienti se primérny vék 1 medidn pohybuje kolem 5.
roku veku.

V soucasnosti je snaha centralizovat pacienty s PCD, coz umozni poskytnuti
kvalitni péce a tim 1 pfiznivéjsi prognézu. U nas je timto komplexnim diagnostickym a
terapeutickym centrem prav€ pracovisté Pediatrick¢ kliniky ve FN Motol. Toto
pracovisté ma jako jediné v CR k dispozici kompletni diagnosticky servis, a tak ho
poskytuje jak pediatrickym, tak dospélym pacientim. Pravé ptechod pediatrickych
pacientll k pneumologiim pro dospé€lé a spoluprace s dalSimi pracovisti jsou zasadni pro
neustalou kontrolu pacientil a prevenci piipadné progrese onemocnéni, pii které hrozi
rozsahlej$i poSkozeni plic vedouci aZz krespiraénimu selhdvani a nezbytnosti

transplantace plic (Dvotakova et al., 2018).
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Ve FN Motol zaroven vznikl tzv. standardni operacni postup (SOP) obsahujici
doporucenou péc¢i v ramci ambulantnich kontrol pro pacienty s PCD. Doporucuje se
absolvovat kazdé tfi mésice pravidelné¢ kontroly u specialisty — pneumologa, ktery
ordinuje ptipadnou dalsi péci (ORL, kardiologie, ale také fyzioterapie). V mezidobi na
stav pacienta dohlizi prakticky 1ékar (pfidruzena onemocnéni, pocinajici exacerbace,
antibioticka 1éCba apod.). Velky daraz je kladen mj. na intenzivni inhala¢ni
mukolytickou 1é¢bu a v neposledni fad€ na respiracni fyzioterapii. V rdmci obecnych
doporuceni je fyzioterapie pacientim indikovéana jednou ro¢né a pii kazdé hospitalizaci,
zejména u deti jsou vSak dle potteby mozné Castéjsi kontroly (Viz Ptiloha 1).

Ve FN Motol také probihaji edukacni pobyty pfedev§im nové diagnostikovanych
pacientll. V ramci nékolikadenni hospitalizace jsou fadn¢ informovani o své diagnoze,
souvisejicich komplikacich, progndze, rezimovych opatienich a o dal§im pribéhu 1éCby.
Probiha také edukace o samostatném provadéni nastavené 1€¢by v domacim prostiedi.
Velkou ¢ast zacviku predstavuje respiracni fyzioterapie, kterd cili zejména na nacvik
inhala¢ni techniky, péci o horni cesty dychaci a provadéni samotné dechové fyzioterapie

za vyuziti technik respira¢niho handlingu ¢i prace s dechovymi trenazery dle véku

pacienta (Chmelafova, 2020).

21



Bakalarska prace Recentni pristrojové pristupy respiracni
fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

3 RESPIRACNI FYZIOTERAPIE U PACIENTU S PRIMARNI

CILIARNI DYSKINEZI

Vedle 1ékatské péce plni respiracni fyzioterapie (RFT) velmi vyznamnou ulohu
pfi udrzovani ¢i zlepSovani Cistoty a kondice plic a hrudniho koSe. Techniky RFT se
podili na Castetné kompenzaci snizené mukociliarni clearance, a tudiz na ocisténi
hornich i dolnich DC (Martint et al., 2020). Jak jiz bylo uvedeno vyse, na obstrukci
zpusobenou hlenem nasedaji infekce a zanétlivé reakce, zejména v oblasti plic pak
muZe dochazet k ireverzibilnim chronickym zméndm a pfipadné az k respiracni
insuficienci, ¢emuz se terapie snazi predchazet. Smolikova a Macek (2013. s. 75)
uvadéji, ze ,, hlavni priority RFT jsou zlepsit hygienu dychacich cest, zvysit prichodnost
dychacich cest, snizZit bronchialni obstrukci, dosazeni a udrzeni pocitu zdravi“.

Prozatim chybi dostatek dikazl o u¢innosti jednotlivych terapeutickych ptistupt
konkrétné u pacientii s PCD, doporuceni tak vychazeji prevazné z poznatkli o 1€¢bé
cystické fibrozy (Sagel et al., 2011; Schofield et al., 2018). Zohlednéna by vSak méla
byt odlisna patofyziologie téchto dvou onemocnéni. Predpoklada se napt. jiny pomér
postizeni centralnich DC oproti PCD (Irving et al., 2013). Odlisna je i pricina zvySené
viskozity sputa. Zatimco u CF dochazi k dehydrataci sputa zplisobené poruchou
transportu iontii, u PCD zptsobuji vyssi vazkost hlenu nahromadéné zanétlivé bunky a
zbytky odumfelych bun¢k (Paff et al., 2017).

Typicky se lisi 1 v€k zahdjeni terapie u téchto dvou onemocnéni — zatimco CF je
v dne$ni dobé v CR diagnostikovana na zakladé novorozeneckého screeningu, kdy se u
novorozencl jeSt€¢ nemusi vyskytovat respiracni piiznaky, diagnostikovat PCD se
zpravidla podafi mnohem pozdéji. Vzhledem ktomu, Ze u tohoto onemocnéni je
porucha mukociliarni clearance primarni a respira¢ni symptomatika se u téchto pacient
vyskytuje jiZ od narozeni, s terapii by se vzdy mé&lo zacinat ithned po potvrzeni diagnozy

(Schofield et al., 2018).
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V nasledujicich kapitolach budou uvedeny techniky RFT, které jsou casto
vyuzivany u pacienti s PCD. V rdmci péCe o dolni cesty dychaci bude zminéna
inhala¢ni 1écba, respiracni handling jako terapie v ramci novorozeneckého a
kojeneckého obdobi a dalsi drendzni techniky vyuzivané u starSich pacienti. Vzhledem
k opakovanym zanétim v oblasti usi, nosu a vedlejSich nosnich dutin vyskytujicim se u
téchto pacientli bude popsana hygiena hornich cest dychacich, ktera v terapii PCD
taktéZ hraje vyznamnou roli. V neposledni fadé¢ budou zminény recentni pfistrojové
techniky RFT.

Dalsi postup fyzioterapie se pak stanovuje individudlné na zdkladé¢ anamnézy,
aktualnich symptoml a kineziologického rozboru pacienta. VysSetfuje se predevSim
celkové drZeni téla, dechovy vzor, asymetrie dychéani, rozvijeni hrudniku, pohyblivost
mekkych tkani, zkrdcené a oslabené svaly a svalové dysbalance ¢i celkova kondice
pacienta. Jednim z cilti RFT je u pacienta také nacvik efektivni expektorace a kontrola

kasle (Neumannova et al., 2016).

3.1 Inhalace

Nedilnou soucasti respiracni fyzioterapie a péce o pacienty s PCD je inhalacni
1é¢ba. Indikuje ji 1ékat pro usnadnéni expektorace, prevenci vytvaieni hlenovych zatek a
k celkové ociste¢ DC. Byl prokazan pozitivni uinek inhalace hypertonického solného
roztoku na plicni funkce u pacienti s non-CF bronchiektaziemi (AntuSova et al., 2017).
Pfimo u pacientd s PCD pak byla provedena studie, ktera ukazuje pozitivni vliv této
inhala¢ni 1écby na kvalitu zivota a subjektivni vnimani zdravi pacienta (Paff et al.,
2017).

Ukolem fyzioterapeuta je korekce dechové techniky pacienta pfi inhalaci a
edukace spravného dechového vzoru. Po pomalém a hlubokém nddechu usty musi
nasledovat tzv. inspiratni pauza neboli prodleva, béhem niz se inhalovana latka
redistribuuje 1 do méné provzdusnénych ¢asti plic (Kolat, 2009). Do obstruovanych
distalnich DC se vdechnuty aerosol postupné dostava diky kolateralni ventilaci, coZ je
soustava anatomickych kanalkl, které tyto DC propojuji mezi sebou (Terry a
Traystman, 2016). Pacient je instruovan po nadechu zadrZet dech po dobu 5-10 sekund,
u pediatrickych pacienti musi byt zohlednén jejich v€k a schopnosti (Chevaillier et al.,

2019).
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Obrazek 4: Schématické znazornéni kolateralni ventilace (Terry a Traystman, 2016)

U mensich déti (zhruba do 2 let véku) se k inhalaci misto ndustku pouziva maska.
Kojenci a batolata zpravidla inhaluji v naru¢i rodic¢e, kdy mize efekt terapie rodic
podpofit napf. kontaktnim dychanim ¢i manudlnim navadénim hrudniku do
vydechového postaveni. S ohledem na jeho mentélni zralost pak postupné probiha mezi
4.-6. rokem zivota ditéte instruktaz ohledn¢ spravné techniky inhalace a korekce
piipadnych chyb. Dit¢ by nikdy nemélo byt pii inhalaci neklidné ¢i dokonce plakat
(Smolikova a Macek, 2013), jelikoz u placiciho ditéte se zvySuje podil inhalacni latky,
ktery se misto do plic dostane do gastrointestindlniho traktu (Erzinger et al., 2007).
V prabéhu inhalacni terapie se mize dit¢ zabavit napi. Cetbou, sledovanim pohadky ¢i
hrou na telefonu, avSak vzdy je tfeba v prvni fadé udrzovat kvalitni inhala¢ni techniku.

Nemén¢ dulezité je proto také spravna edukace rodict (Smolikova a Macek, 2013).
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3.2 Hygiena hornich cest dychacich

V hornich DC se za fyziologickych podminek vdechovany vzduch ohiivd a
zvlh¢uje. Hlen pokryvajici DC zaroven zachycuje prachové a dalsi ¢astice, ¢imz vzduch
Cisti (Mourek, 2012). U pacientt s PCD je vSak narusena mukociliarni clearance a hlen
v hornich DC stagnuje. V ramci terapie se tak nesmi zapominat na hygienu hornich DC,
ktera slouzi jako podpora fyziologické funkce a prevence ¢i konzervativni terapie
zanéth v této oblasti (Vydrova, 2020). Kromé rinosinusitid se u vice nez 85 %
pediatrickych pacientii vyskytuji zanéty stfedniho ucha, hlen nahromadény
v Eustachove¢ trubici mlze zptlisobit az poruchy sluchu (Barbato et al., 2009).

K odstranéni sekretu z dutin lze v ramci hygieny hornich DC vyuzit vyplach
solnymi roztoky pomoci nosni konvi€ky ¢i jiné vyplachové sady. Pro zvyseny
dekongesc¢ni efekt se doporucuje roztok hypertonicky, ke kazdodenni hygiené je vhodny
roztok izotonicky (Simandl, 2017). Létbu rinosinusitidy mize komplikovat vyskyt
polyptli, coz jsou utvary vznikajici na chronicky zanétlivé zménéné sliznici nosu ¢i
vedlejSich dutin (Vydrova, 2020). V takovém piipad¢ se doporucuje efektivni cilena
1é¢ba inhalatorem uréenym pro nosni inhalaci, ktery produkuje pulzujici tlakové viny a
zajistuje tim pranik aerosolu az do vedlejSich nosnich dutin (Mitteldorf, 2011). Pokud

neni konzervativni terapie UspéSnd, je nutné polypy odstranit chirurgicky (Vydrova,

2020).
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3.3 Hygiena dolnich cest dychacich

Velice vyznamnou soucasti 1écby PCD je hygiena dolnich DC. U respirac¢nich
onemocnéni se techniky hygieny DC (Airway Clearance Techniques — ACT) vyuzivaji
nejen pii akutnich exacerbacich, ale zaméiuji se predevsim na dlouhodobou péci o
zdravi v domacim prostiedi, kterou zvladnou provadét po fadné edukaci sami pacienti
s chronickym onemocnénim plic, ti pediatricti ptipadné s pomoci rodi¢i (Kolat, 2009).
Souhrnné bylo obecné fungovani ACT popsano v n€kolika krocich: otevieni DC a
provzdusnéni Casti plic se snizenou ventilaci za hromadicim se hlenem, mobilizace a
shromazdéni hlenu z perifernich DC, jeho transport smérem k centralnim DC a odtud

nasledna evakuace (Lannefors a Mcllwaine, 2004).

3.3.1 Respiracni handling

Prvni metodou ACT, kterou lze u pediatrickych pacienti s PCD pouzit, je
respiracni handling. Jak jiz bylo zminéno vyse, velky vyznam ma totiz pro tyto pacienty
vCasny zacatek terapie. Hoo et al. (2012) ve své studii uvadi, ze jiz ve veéku tifi mésict
ma mnoho déti s CF sniZzené plicni funkce, hyperinflaci a nehomogenni ventilaci plic.
V piipadé brzkého zachytu onemocnéni je mozné terapii oddalit rozvoj chronickych
zmén plic, zlepsit 1é€bu opakovanych infekti a tim zmirnit jejich nasledky. Jiz
v kojeneckém véku se tak uplatiiuje jedna z prvnich forem terapie — respira¢ni handling
(Smolikova, 2017).

Tato metoda je rozsifena predevsim na tzemi CR, v zahrani¢i se u kojenct a
batolat vyuziva piredev§im posturdlni drenaz spojend s manualnimi poklepy (Chevaillier
et al., 2019). Jak uvadi Smolikova (2017), kterd se sama vyznamné podilela na vyvoji
respiraéniho handlingu (RH), tato metoda se zacala vyvijet v 90. letech minulého stoleti
ve FN Motol s cilem propojit dechovou rehabilitaci se stimulaci motorickych

dovednosti.
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RH se obecné¢ vyuziva ve fyzioterapii novorozenci a kojencti s chronickym
respiraénim onemocnénim, napt. pravé s PCD. Je soucasti tzv. kontaktni stimulujici
fyzioterapie, jez vychazi z neurofyziologickych poznatkli a pozitivnich klinickych
zkuSenosti s kontaktnim dychdnim (Smolikovda a Macek, 2013). Byl pospan
dlouhotrvajici pozitivni efekt casného vyuziti RH (napf. jiz u asymptomatickych
kojencti s CF diagnostikovanych pii novorozeneckém screeningu) na miru obstrukce
DC (Smolikova et al., 2010). Cilem RH je vSak nejen hygiena DC a zabranéni jejich
obstrukce, ale zaroven spravny motoricky projev ditéte. Motoricky vyvoj ditéte mize
byt chronickym onemocnénim ovlivnén, vyskytuji se nefyziologické pohyby spojené
s dychanim, které mohou vyustit v celkovou motorickou retardaci. Proto RH nésleduje
principy neurofyziologické facilitace dychani spolecné s vyvojovou kineziologii
(Smolikova a Macek, 2013).

RH se da pouzit kdykoliv v pribéhu dne v kratkych cvi¢ebnich vstupech, napf.
pii manipulaci s ditétem ¢i v ramci hry. Doporucuje se cvicit bezprostiredné po kazdé
inhalaci. Cviceni je vzdy klidné, dit€ by mélo mit pocit jistoty a klidu. Rodi¢ muze
cvicit s ditétem v naruci, kdy ptida i pohyby svého téla, a to pomalé, plynulé, houpavé,
pro dité¢ uklidiiujici. Terapii doprovazi vlidny slovni projev rodice a idealné ocni kontakt
s ditétem. Naopak kontraindikaci RH je odmitani a negace této terapie ze strany ditéte
vedouci az k placi, ktery u ditéte vyvolava hyperventilaci. V takovém ptipad¢ nelze
usilovat o fyziologickou, homogenni ventilaci s podporou pohybu hrudniku do
vydechového postaveni a zarovein o fyziologicky vyvoj hybnosti ditéte dle

ontogenetické fady (Smolikova, 2017).

3.3.2 Zakladni techniky hygieny dychacich cest

U starSich déti se nabizi nékolik variant ACT. Jednotlivé drendzni techniky lze
rizn¢ kombinovat a stfidat v zavislosti na stavu pacienta a uvazeni fyzioterapeuta.
Jednou ze zékladnich technik ACT je autogenni drenaz, ktera mize byt metodou volby 1
u pacientli s PCD (Schofield et al., 2018). Déle je mozné vyuzit polohovou drenaz, u
které gravitace usnadiiuje drenaz sekretu z riznych ¢asti plic. Polohovani pacienta se u
PCD béZzné doporucuje v kombinaci s poklepy a vibracemi (Gokdemir et al., 2014).
Princip polohové drendze lze vyuzit také v ramci inhalacni 1écby. Pokud se zvoli
optimalni poloha, ktera je zaméfend na zvySenou ventilaci v oblastech plic s vy$§im

vyskytem sekretu, mize byt terapie efektivnéjsi (Chevaillier et al., 2019).
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V ramci autoterapie je také velice vhodné wvyuziti dechovych pomicek
pracujicich na principu pozitivniho vydechového ptetlaku (Positive Expiratory Pressure
— PEP), a to kontinualniho ¢i oscilujiciho. Tyto instrumentalni techniky diky pietlaku
predchazeji kolapsu dychacich cest a vyuzivaji otevieni kolaterdlni ventilace. U
oscilatniho PEP (PARI O-PEP, Acapella a dalsi) navic dochazi k rozechvéni stén
bronchd, &imZ se z nich odlepi hlen a usnadni se jeho odstranéni (Zurkové a Skii¢kova,

2012).

3.3.3 Recentni piistrojové techniky

V poslednich letech byly vyvinuty nové piistroje pro RFT, které mohou byt
vyuzivany jak pfimo v nemocnicich, tak v ramci doméci péce. Tyto ptistrojové techniky
nabizi alternativu k manudlni RFT ¢i zékladnim dechovym pomickdm a usnadnuji
pacientiim s chronickym respira¢nim onemocnénim jejich kazdodenni 1é€bu (Hristara-
Papadopoulou et al., 2008). Mezi nejnovéj§i pristroje vyuzivané v CR patii Simeox a
Frequencer, v zahrani¢i je zrecentnich pfistrojovych technik rozsifend piedevsSim

Vysokofrekvencni oscilace hrudni stény a Intrapulmonalni perkusivni ventilace.

3.3.3.1 Simeox

Simeox je piistroj, ktery byl vyvinut francouzskou firmou PhysioAssist
k usnadnéni expektorace u pacientii s narusenou mukociliarni clearance. Pfistroj
generuje vibracni signal s nizkou frekvenci 12 Hz a 6 Hz dle konkrétni faze terapie
(Giovannetti et al., 2020). Ten se pfes hadici a naustek dostava z ptistroje do DC
pacienta, kudy se vibracni vina dal §ifi a pisobi zde na usazeny hlen. Tento signal méni
viskoelastické vlastnosti hlenu na kapalnéjsi, ¢imz usnadiiuje jeho transport oralnim
smérem v prubéhu vydechu. Zarovei se podtlak stiida s tlakem atmosférickym, ¢imz se

predchazi kolapsu dychacich cest (Kolek et al., 2020).

Obrazek 5: Pristroj Simeox (Giovannetti et al., 2020)
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Doposud probéhlo nékolik mensich vyzkumii v zemich Evropské unie (Polsko,
Ceska republika, Rumunsko, Slovensko) zkoumajicich vliv terapie piistrojem Simeox
na pacienty snon-CF bronchiektaziemi. Pfistrojova terapie byla porovnavana
se standardni manudlni RFT u kratkodobé hospitalizovanych pacientti s akutni
exacerbaci, terapie v ramci studii probihaly 5-7 dni. Zkoumany byly rtizné parametry —
vysledky spirometrie, saturace hemoglobinu kyslikem, rozvijeni hrudniku, zdolana
vzdalenost pfi Sestiminutovém testu chlzi, zlepSeni symptomil a vlastniho vnimani
zdravi. Pocet pacienti se pohyboval v rozmezi 10-32, jednalo se o dospélé pacienty
(Mihaltan et al., 2019; Sliwinski et al., 2019; Kolek et al., 2020; Solovi¢€ et al., 2020).

Ptredbézné vysledky z téchto studii ukazuji na noninferioritu terapie Simeoxem
v porovndni s manudlni RFT pfi kratkodobé aplikaci u pacientl s bronchiektaziemi,
zlepseni mukociliarni clearance bylo minimélné na stejné urovni. Kolek et al. (2020)
poukazuje na nutnost provedeni dalSich, rozsahlejSich klinickych studii pro posouzeni
ucinnosti terapie pristrojem Simeox u rtiznych vékovych kategorii a diagnéz a takeé
v dlouhodobé&jsim uzivani. Nicméné z téchto studii i klinickych zkuSenosti vyplyva, ze
terapie pristrojem Simeox je pacienty dobfe tolerovana, je bezpecna, fyzicky nenaro¢na,
nebolestiva a nemé zadné nezadouci ucinky. Pacientim se navic se Simeoxem snadno
pracuje, ma jednoduché ovladani, a tak by po fadném zaskoleni do autoterapie mohl byt
pouzivan i1 v domaci péci, zvlast¢ u pacientli s chronickym plicnim onemocnénim
spojenym s retenci vazkého hlenu (Mihaltan et al., 2019; Sliwinski et al., 2019; Kolek et
al., 2020; Solovic et al., 2020).
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3.3.3.2 Vysokofrekvencni oscilace hrudni stény
Vysokofrekvenéni oscilace hrudni stény (High Frequency Chest Wall Oscillation

— HFCWO) je metodou ACT, pfi které ma pacient na hrudniku umisténou specialni
vestu, kterd rliznymi mechanismy zpusobuje oscilaci hrudni stény. K vyvoji této
pristrojové techniky doslo jiz na konci 80. let 20. stoleti. U standardnich zafizeni
HFCWO se jedna o nafukovaci vestu, ktera se stiidavé vyfukuje a nafukuje, ¢imz
produkuje vysokofrekvencni pulzy vzduchu tlacici na hrudni sténu (Mcllwaine et al.,
2013). U nov¢jsich mobilnich zatizeni HFCWO se vyuziva osmi oscilujicich diskt

napajenych z baterie (Leemans et al., 2020).

Obrazek 6: Zarizeni HFCWO (Hristara-Papadopoulou et al., 2008)

Tyto pulzy mechanicky piisobi na sténu hrudniku a tim 1 na plice, ve kterych
zvysuji rychlost proudiciho vzduchu. Frekvence téchto pulzi se pohybuje v rozmezi 5-
25 Hz, ¢imz miize byt podporovan pohyb fasinek v DC. Vibracemi se také méni
reologické vlastnosti sputa, které se stdva kapalnéjSim. ZvySena rychlost proudéni
vzduchu v DC, podpora pohybu fasinek a sniZeni viskozity hlenu jsou pak dohromady
brany jako faktory zlepSujici mukociliarni clearance (Mcllwaine et al., 2013), a to
pfedevsim v perifernich DC (Gokdemir et al., 2014).

Mezi kontraindikace specifické pro HFCWO patii nestabilni zranéni hlavy a
krku, akutni plicni embolie, krvaceni a hemoptyza, doCasny kardiostimulator, empyém,

pneumotorax a fraktura Zeber (Kloni et al., 2018).
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Jiz starsi studie z 90. let 20. stoleti provedené u pacientl s CF ukazuji, Ze terapie
nafukovaci vestou HFCWO je minimaln¢ stejné efektivni, jako konvencéni metody RFT
(Arens et al., 1994; Kluft et al., 1996). Mcllwaine et al. (2013) vSak pfi porovnavani
HFCWO s jinou metodou ACT (konkrétné PEP maskou) zaznamenala u skupiny
pacientii s HFCWO castéjsi vyskyt pneumonii. Osman et al. (2010) v rdmci své studie u
pacientii s CF zjistil, ze mnozstvi vykaslaného sputa po terapii HFCWO je nizsi nez po
metod¢ ACT, kterou jsou pacienti bézné zvykli pouzivat. Kluft et al. (1996) tak sice
uvadi, ze v piipadé tadného zaSkoleni odbornikem muize byt HFCWO vhodnou
alternativou pro autoterapii, Mcllwaine et al. (2013) ale zaroven zduraznuje nedostatek
dikazii potvrzujicich u¢innost HFCWO u pacientti s CF jakozto metodu prvni volby.

V roce 2014 publikoval Gokdemir et al. prvni studii porovnavajici klasickou
manualni RFT s terapii pomoci nafukovaci vesty HFCWO pifimo u pediatrickych
pacientl s PCD. Frekvence vibraci u HFCWO byla nastavena na 13 Hz. Studie u
pacientll zaznamenala podobné zlepSeni plicnich funkci u obou téchto terapii, mezi
jednotlivymi skupinami nebyl vyznamny rozdil ani v hodnotach saturace krve kyslikem.
Manualni RFT a HFCWO se tak u PCD jevi jako stejné¢ efektivni, v subjektivnim
hodnoceni pacientti byla dokonce terapie HFCWO (probihajici na rozdil od manualni

RFT v domacim prostiedi) oznacovana jako piijemnéjsi.

3.3.3.3 Frequencer

Stejné jako HFCWO, 1 zatizeni Frequencer ptisobi z vnéjsi strany hrudni stény a
zpusobuje jeji rozechvéni. Pristroj od spolecnosti Dymedso, vynalezeny pacientem
s CF, se sklad4 z hlavniho panelu a hlavice, kterd produkuje mechanické a akustické
vibrace. Tyto impulzy se pfenasi pfes povrchové tkdné dale az do samotnych DC, kde

pusobi na usazeny hlen (Cantin et al., 20006).
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Obrazek 7: Pristroj Frequencer (Cantin et al., 2006)

Frekvence produkovanych impulst se pohybuje v rozmezi 20-65 Hz. V ramci
vyzkuma provadénych in vitro byla dokdzédna nejvEétsi  uCinnost  téchto
elektroakustickych vibraci o frekvenci 40 Hz. Tyto vibrace snizuji viskozitu hlenu a
kapalné€jsi hlen se pak snaze posouva z perifernich DC, usnadnéna je i1 nasledna
expektorace (Schieppati et al., 2019).

Cantin et al. (2006) na zéklad¢ studie u pacienti s CF uvadéji, ze terapie
Frequencerem je stejn¢ efektivni, jako konven¢ni manualni RFT. V ramci této studie
bylo u pacientii naméfeno stejné mnozstvi vykaslaného sputa po obou typech terapie.
Stejné jako manudlni techniky RFT, i terapii Frequencerem lze navic zamé&fit na nejvice
postizené oblasti plic a spravnou lokalizaci tak zvysit jeji ucinek. Hlavice se typicky
priklada na uréend mista na hrudniku tak, aby impulsy plsobily nejdfive v perifernich
DC a nésledné byl hlen posouvdn smérem k centrdlnim DC. Frequencer navic oproti
manualni RFT umozZiuje samostatnou aplikaci v domacim prostiedi.

Lee et al. (2017) pak uvadi, Ze Frequencer mize byt alternativou manuélnich
technik RFT, chybi vSak vétsi mnoZstvi klinickych studii dokazujicich pozitivni efekt
této terapie napf. u pacientil s bronchiektaziemi ¢i jinymi chronickymi plicnimi

onemocnénimi kromé CF.
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K pfistroji se dodéavaji hlavice ¢tyf rtiznych velikosti, coz umoziuje i terapii
pediatrickych pacientli. Prozatim nebyla publikovana zadna studie hodnotici bezpecnost
¢i ucinnost terapie Frequencerem u déti, v roce 2020 vsak byl zverfejnén protokol ke
klinické studii zabyvajici se terapii timto pfistrojem u déti do véku dvou let. Studie by

m¢éla probehnout v nasledujicich mésicich (Kawaguchi et al.).

3.3.3.4 Intrapulmonalni perkusivni ventilace

Intrapulmonalni perkusivni ventilace (IPV) je pfistrojova technika RFT
vyuzivajici tryskovy kompresor ke kombinaci aerosolové inhalac¢ni 1é¢by a vtlaceni
vzduchu do plic v malych tlakovych impulsech. Tyto impulsy zptisobuji uvniti DC
tlakové viny, které je rozsifuji, ¢imz se vzduch i inhalovana latka 1épe dostanou i do
méné provzdusnénych perifernich DC. Zaroven dochazi k rozvibrovani stén DC, coz

napomaha mobilizaci sputa (Kolaf, 2009).

Obrdazek 8: Pristroj IPV (Tashiro et al., 2020)
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IPV je tak vhodnou technikou terapie respiracnich onemocnéni s nedostate¢nou
mukociliarni clearance a vyskytem atelektaz, ptipadné neuromuskularnich onemocnéni
s retenci hlenu. Naopak mezi kontraindikace se fadi neléeny pneumotorax, hemoptyza,
zlomeniny Zeber, tuberkuldza ¢i zvySeny nitrolebe¢ni tlak (Lauwers et al., 2018).

Na pristroji lze nastavit pretlak (10-60 cmH>0), frekvenci impulst (60 az 400
cykli/min) a Casovy pomeér faze nadechu a vydechu. Tyto parametry se mohou na
jednotlivych pfistrojich mirné lisit, vzdy je vSak Ize individudlng ptizpiisobit kazdému
pacientovi a lépe tak zacilit terapii (Toussaint et al., 2012).

V jedné z prvnich studii od Natale et al. zroku 1994 byla IPV porovnavéana
s inhalaci spojenou s klasickou manualni RFT. Studie probéhla u 9 pacientii s CF,
sledovany byly plicni funkce a mnoZstvi a konzistence vykaslaného sputa. Vysledky
ukazaly, ze po jedné terapii dojde ke stejnému zlepSeni téchto parametri u obou
technik, IPV tak ma stejny kratkodoby efekt, jako standardni inhalace a manualni
techniky RFT.

Podobné vysledky vykazuje i studie porovnavajici tyto dvé metody po dobu
180 dni. Mezi jednotlivymi skupinami pacientli nebyly vyznamné rozdily ve vysledcich
spirometrickych vySetfeni a antropometrickych méteni, poctu hospitalizaci ¢i mnozstvi
uzivanych antibiotik. IPV byla pacienty dobie tolerovana, samotné zafizeni bylo
ohodnoceno jako bezpecné a odolné. Tato pfistrojova technika se tak jevi jako vhodna
alternativa standardni inhala¢ni 1é¢by spojené s manudlni RFT v ramci dlouhodobé
1é¢by. V piipad¢ spravného nastaveni vSech parametri odbornikem muze pacient vlastni
terapii provadét sam v domacim prostiedi (Homnick et al., 1995). Spolecné s vétsi
samostatnosti pacienta pak také mize byt vyhodou mensi ¢asova naro¢nost IPV (Natale

et al., 1994).
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Yamoto et al. vroce 2021 poprvé popsal piipad uspésné dlouhodobé domaci
1é¢by pacientky s PCD pomoci IPV. Sledované pacientce byla PCD diagnostikovana ve
véku 6 let, kdy byla hospitalizovana pro opakované infekce, chronicky kaSel a
atelektazy. IPV byla zvolena jako metoda ACT jiz v ramci hospitalizace, nasledn¢ byla
doporucena také pro 1écbu v domacim prostiedi. Pacientka stale pravidelné¢ provadi
terapii IPV, a to konkrétné jednou za 2 dny po dobu 20 minut. Inhaluje dle standardnich
doporuceni 20 ml solného roztoku. Jeji zdravotni stav byl pozorovan nasledujici 4 roky
po této hospitalizaci, v jejich pribéhu nedoslo k vyskytu zadné vyznamné infekce ¢i
zvysené teploty. Autor ¢lanku tak na tomto pfipadu demonstruje, ze u PCD pacient
s opakovanymi atelektdzami ¢i pneumoniemi miize IPV pomoci zabranit zhorSeni
zdravotniho stavu a pfipadné nutnosti transplantace plic. Jedné se ovSem pouze o jediny

popsany piipad, dalsi klinické data prozatim chybi.

3.3.3.5 Porovnani pristrojovych technik v klinickych studiich

Z téchto Ctyt ptistroji byly mezi sebou v ramci klinickych studii porovnavany
pouze IPV a HFCWO. Nejstar§i ze studii provadéna u pacientii s CF porovnavala
mnozstvi vykaSlaného sputa po manualni RFT, po terapii pomoci HFCWO a po IPV.
Tyto hodnoty se vyznamné nelisily, HFCWO a IPV byly vyhodnoceny jako stejné
efektivni alternativa standardni manualni RFT. Pacient by tak mé¢l mit ptilezitost
jednotlivé druhy terapii vyzkousSet a individualné si zvolit (Varekojis et al., 2003).

Dvé nové¢jsi studie porovnavaly IPV a HFCWO u pacientii s chronickou
obstruk¢éni plicni nemoci a pediatrickych pacientii s tracheostomii. U prvni zminéné
skupiny doslo ke zlepSeni zdravotniho stavu po obou terapiich, IPV vSak vyraznéji 1épe
ovlivnila sledované hodnoty souvisejici s obstrukei menSich DC, alveolarni ventilaci,
svalovou silou €1 subjektivnim vniméanim zdravi (Nicolini, 2018). Jako efektivnéjsi byla
[PV oznacena také u pediatrickych pacientli s tracheostomii, u nichz byl sledovan
klinicky stav po dobu 2 let (1 rok na terapii HFCWO, 1 rok terapie IPV). Pii 1écbé IPV
meéli pacienti oproti 1é€bé HFCWO niZsi pocet respiranich onemocnéni, infekei DC a
hospitalizaci na akutnich lizkach, méné casto také museli uzivat antibiotika ¢i

bronchodilatancia (Bidiwala, 2017).
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4 PRAKTICKA CAST

4.1 Cile

Hlavnim cilem této bakaldiské prace bylo shrnout aktualni poznatky o primarni
ciliarni dyskinezi a moznostech respiracni fyzioterapie u téchto pacientl se zaméfenim
na recentni ptistrojové techniky. V ramci praktické ¢asti byly zpracovany dvé kazuistiky
vénujici se terapii pfistrojem Simeox, ktery byl vybran jako zastupce recentnich
ptistrojovych technik RFT. Cilem praktické ¢asti pak bylo oziejmit kratkodoby efekt
této terapie na rozvijeni hrudniku a vybrané parametry plicni funkce u pediatrickych

pacienti s PCD.

4.2 Metodika

Metodika praktické c¢asti této bakalafské prace byla inspirovéna studii
probihajici v soucasné dob¢ ve FN Motol, ktera zkouma vliv terapie pfistrojem Simeox
na pacienty s primarni ciliarni dyskinezi. Pro nésledujici kazuistiky byli vybrani dva
pacienti UcCastnici se této studie, konkrétné pediatricti pacienti s diagnézou PCD.

U téchto pacientli probéhlo nejprve méfeni respiracnich amplitud a vySetieni
plicni funkce pomoci spirometrie a metody Multiple Breath Washout (viz. nize).
Nasledovala terapie piistrojem Simeox trvajici 20 minut. Terapie byla provadéna
v pozici volného napifimeného sedu s oporou zad a mirnou reklinaci hlavy pro lepsi
otevieni dychacich cest v oblasti hltanu. Pacienti provadéli naddech nosem nasledovany
volnym, klidnym vydechem do ndustku. Béhem uvedenych 20 minut bylo obvykle
mozné provést 40 dechovych cykll. Po terapii bylo zopakovano méfeni vyse zminénych

parametrl, aby mohlo dojit k porovnani vysledkt pted terapii a po ni.
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4.2.1 Méreni respiracnich amplitud

Respira¢ni amplitudy udéavaji rozdil mezi obvodem hrudniku v nddechovém a
vydechovém postaveni, vyjadiuji tak miru rozvijeni hrudniku. Obvod hrudniku se méti
paskovou mirou kolmo na podélnou osu téla, zapisuje se v centimetrech (cm). Haladova
a Nechvatalova (2003) udavaji dveé Grovné méfeni — pfes mezosternale (paskova mira
vedena pres stied sterna, vzadu tésné pod dolnimi thly lopatek) a ptes xiphosternale
(troven processus xiphoideus). Kolek a Neumannova (2012, s. 54) uvadi kromé¢ téchto
dvou linii je$t¢ méefeni v trovni axil a v oblasti dolniho hrudniho sektoru, métené ,,v
poloviné vzddlenosti mezi processus xiphoideus a umbilicus*. Pro ucely této prace byly
vybrany 3 linie méfeni respiranich amplitud — axilarni, mezosternalni a xiphosternalni.

Obvod hrudniku byl méten ve 4 polohach — klidovy vydech a nadech, z jejichz
rozdilu bylo vyhodnoceno klidové rozvijeni hrudniku, a maximalni vydech a nadech,
jejichz rozdil urCuje maximalni rozvijeni hrudniku a jeho pruznost (Haladova a

Nechvatalova, 2003).

4.2.2 Spirometrické méieni
Spirometrie je jednoduché vysetfeni plicnich funkci, diky kterému mize byt
odhalena porucha ventilace. Lze ho pouzit také k posouzeni vlivu respiracni
fyzioterapie. M&fi se mnozstvi parametr, které se d€li na statické (naméiené pii
klidovém dychani) a dynamické (pii usilovnych dechovych manévrech) (Kocianova,
2017).
Pro tuto bakalarskou praci byly vybrany nasledujici dynamické parametry:
e usilovnd vitalni kapacita (Forced Vital Capacity, FVC) — maximalni
objem vzduchu, ktery Ize prudce vydechnout po maximélnim nadechu
e usilovné vydechnuty objem za 1 sekundu (Forced Expiratory Volume in
1 second, FEV|) — objem vzduchu, ktery pacient usilovné vydechne
za prvni vtefinu po maximalnim nadechu
e maximalni vydechova rychlost na trovni 50 % a 25 % FVC, kterou jesté
zbyvé vydechnout (Maximal Expiratory Flow, MEFso, MEF2s)
Pomér parametr FEV; a FVC lze pouzit pro urceni typu ventilatni poruchy
(Kocidnova, 2017). Samotna tize obstrukce DC se pak vyhodnocuje piedevSim podle
parametru FEV,. Hodnoty MEFs5o a MEF,s ukazuji stupeni obstrukce v perifernich DC

(Kolek a Neumannova, 2012). Z opakovanych méfeni se vzdy vybere nejvyssi hodnota.
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4.2.3 Multiple Breath Washout

Multiple Breath Washout (MBW), neboli metoda vicedechového vyplavovani
inertniho plynu z plic, mize citlivéji detekovat patologické zmény v DC. Tento test
sleduje, jak se pfi klidovém dychani vyplavuje inertni plyn, a to plyn endogenni (dusik)
¢i exogenni (helium, fluorid sirovy), ktery musi byt nejdiive vplaven do plic pfi tzv.
wash-in fazi. Nasledné pacient vdechuje 100% kyslik, s kazdym vydechem tak klesa
koncentrace daného inertniho plynu (Horsley, 2009). V ramci této prace bylo zvoleno
méteni vyuzivajici dusik — NoMBW.

Jednim z parametrii zjistitelnych pomoci MBW je funkéni rezidudlni kapacita
(FRC) vyjadiujici objem vzduchu v plicich na konci klidového vydechu. Klinicky
urcuje na konci vyplavovani inertniho plynu, kdy je jeho koncentrace na trovni 2,5 %
koncentrace ptivodni. LClys vyjadifuje, kolikrat musi dojit k vydechnuti objemu
vzduchu odpovidajiciho FRC, aby doslo k vyplaveni inertniho plynu na danou uroven
(Horsley, 2009).

Nalezita hodnota FRC je ovlivnéna vékem, pohlavim, vySkou a vahou. Zvyseni
oproti nalezit¢ hodnoté¢ ukazuje na obstrukci DC spojenou s tzv. air trappingem a
hyperinflaci plic (Gibson, 1996). Hodnota LCl>5 neni na tyto parametry vazana,
prumérna hodnota u zdravych déti a adolescentl se pohybuje mezi 6,0 a 6,3 (Fuchs et
al., 2009). Autoii uvadi vyrazné zvySeni této hodnoty u déti s CF — Aurora (2004) na
11,5, Horsley et al. (2008) az na 13,1. Irving et al. (2013) uvadéji ve své studii u
pacienti s PCD median naméfenych hodnot LClys 10,96. ZvySeni parametru LCly s
ukazuje na obstrukei perifernich DC a tim sniZenou homogenitu ventilace (Horsley et

al., 2008, Boon et al., 2015).
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4.3 Kazuistiky

4.3.1 Kazuistika pacienta ¢. 1

Muz, N. H.

Narozen: 2004

Diagnéza: Primarni cilidrni dyskineze

RA: rodi¢e zdravi, 3 mladsi sestry, 2 zdravy a 1 ma stejnou genetickou mutaci i
diagnozu

OA: 10/2012 — na CT chronické plicni zmény s bronchiektdziemi vlevo,
diagnostikovana PCD (PICADAR: 8 b., Klinicky index: 4 b.), deficit vnitfnich 1
vngjSich dyneinovych ramének, situm viscerum inversus, nalezena genetickd mutace
SPAGI1

6/2015 — nalez Pseudomonas aeruginosa v kultivaci sputa, 2 tydny i.v. ATB, dale
inhalace ATB

1/2017 — hospitalizace, bronchoskopie se znamkami chronické bronchitidy, dale Gprava
ATB inhalace + inhalace solného roztoku

2/2019 — kontrola ve FN Motol, spirometrie (mirn¢ snizena VC, mirn¢ az stiedné té¢zka
obstrukce DC), ve sputu Pseudomonas aeruginosa, na 3 tydny ATB, nasledn¢ ATB
peroralné + inhala¢né do dalsi kontroly

10/2019 — kontrola ve FN Motol, spirometrie bez vyraznych zmén, doporucena dalsi
ATB lécba

11/2019 — ORL kontrola — hypacusis

NO: PCD, chronicka bronchitida, situs viscerum inversus, chronicka sekretoricka
otitida, 1/2020 — kontrola ve FN Motol, sputum s nalezem Streptococcus pneumoniae a
Pseudomonas aeruginosa

Subjektivni stav: daii se dobfe, sportuje, udava, Ze inhaluje pravidelné (5,85% solny

roztok) a vykaslava kazdy den, doma pouziva PARI O-PEP
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Kineziologicky rozbor:

Posturalné: pacient s vyrazn¢j$i muskulaturou, postaveni ramennich pletencl i panve
symetrické, ramena v mirné¢ protrakci a vnitini rotaci, postaveni patefe bez
patologickych nalezli, torakobrachidlni trojuhelniky symetrické, rozvijeni pateie
orientatné¢ v norm¢, hypertonus horni ¢asti m. trapezius a mm. pectorales bilateralné,
HKK a DKK bez patologickych nalezl

Hrudnik: symetricky, pruzny, bez deformit, rozvijeni symetrické, pohyblivost hrudnich
fascii lehce sniZzena

Dychani: eupnoe, pievazuje abdomindlni typ dychani, palpacné neni citit vyrazné

zahlenéni, expektorace po inhalaci a RFT
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4.3.1.1 Vysledky objektivnich méieni u pacienta ¢. 1

Vysetieni klidového rozvijeni hrudniku

Pted terapii Po terapii
Linie Vydech  Nadech Amplitudal Vydech Nadech  Amplituda
Axilarni 95 cm 96 cm l cm 93 cm 94 cm I cm
Mezosternalni 93 cm 94 cm 1 cm 91 cm 92 cm I cm
Xiphosternalni 82 cm 84 cm 2 cm 81 cm 83 cm 2 cm
Tabulka 1: Vysledky méreni klidového rozvijeni hrudniku pacienta ¢. 1
Vysledky neukazuji zménu klidovych dechovych exkurzi pfed a po terapii.

Doslo vsak ke snizeni obvodu hrudniku pti klidovém vydechu i nadechu.

VySetieni maximalniho rozvijeni hrudniku

Pted terapii Po terapii
Lini
e Vydech Nadech Amplituda| Vydech  Nadech Amplituda
Axilarni 91 cm 99 cm 8 cm 89 cm 99 cm 10 cm
Mezosternalni 87 cm 96 cm 9cm 87 cm 95 cm 8 cm
Xiphosternalni 76 cm 88 cm 12 cm 79 cm 86 cm 7 cm

Tabulka 2: Vysledky méreni maximalni rozvijeni hrudniku u pacienta ¢. 1

Po terapii doSlo ke zvySeni respiracni amplitudy v Grovni axil,

zatimco pfi

méfeni pfes mezosternale a xiphosternale se respiracni amplituda snizila.
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Spirometrické vySetieni

Pted terapii Po terapii
Parametr Nameéfena % nalezité Nameéfena % nalezité
hodnota hodnoty hodnota hodnoty
FvC 4,251 88 % 4,291 89 %
FEV, 2,521 63 % 2,721 68 %
MEFso 1,59 I/s 33 % 2,01 1/s 42 %
MEFs 0,64 1/s 26 % 1,84 1/s 74 %

Tabulka 3: Vysledky vybranych parametrii ze spirometrického vysetreni u pacienta ¢. 1

Zvysily se vSechny z vybranych spirometrickych parametrii. Nejvyraznéji se

navysil parametr MEFjs, konkrétné o 48 % nalezité hodnoty. ZvySeni této hodnoty

svédci o vyznamném sniZeni obstrukce perifernich DC.

Multiple Breath Washout

Parametr Pted terapii Po terapii
FRC 3,301 3,151
LCl s 15,23 15,29

Tabulka 4. Vysledky z mereni Multiple Breath Washout u pacienta ¢. 1

Hodnota LCI»5 se po terapii vyrazn¢ nezménila, u pacienta znac¢i nehomogenni

ventilaci plic. Funkéni rezidualni kapacita po terapii klesla o 0,15 1, coz ukazuje mirné

snizeni hyperinflace plic.
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4.3.2 Kazuistika pacientky ¢. 2

Zena, A.N. H.

Narozena: 2008

Diagnéza: Primarni cilidrni dyskineze

RA: rodic¢e zdravi, starsi bratr ma stejnou genetickou mutaci i diagnézu, 2 mladsi sestry
zdravy

OA: 2008 diagnostikovana PCD (PICADAR: 8 b., Klinicky index: 4 b. pifi diagnoze,
dale by bylo 5-6 b.), deficitem zevnich dyneinovych ramének, geneticka mutace SPAG1
10/2012 — na CT rozsifené¢ bronchy se zesilenou, nepravidelnou sténou az
bronchiektazie, bez air-trappingu

10/2014 — bronchoskopie s nadlezem bronchitidy s hlenovou hypersekreci, v kultivaci
Haemophilus influenzae, Staphylococcus aureus a Streptococcus pneumoniae —
pielécena ATB

1/2016 — na CT znamky air-trappingu

1/2017 — hospitalizace, bronchoprovokacéni test svéd¢i pro stiedné tézky stupen
bronchidlni  hyperreaktivity, bronchoskopie prokdzala bronchitis s hlenovou
hypersekreci, hojny sekret v nosohltanu — v kultivaci Haemophilus influenzae,
Staphylococcus aureus a Veilonella — propusténa s ATB

4/2018 a 10/2018 — ORL kontrola — chronické sekretoricka otitis media bilat.

1éto 2018 obcas teplota 38 °C, 9/2018 — jeden tyden 1écena ATB pro zhorSeni stavu
11/2018 — kontrola ve FN Motol, spirometriec — mirn¢ snizena vitalni kapacita, sttedné
tézka obstrukce perifernich DC

2/2019 — kontrola ve FN Motol, na spirometrii zhorSeni, v kultivaci Streptococcus
pneumoniae, pieléCena ATB

8/2019 — tonzilitida, pharyngitida s febriliemie — ATB lécba

NO: PCD, mukopurulentni chronickd bronchitida, bronchiektazie, chronicky hlenovity
zanét stfedniho ucha, 9/2020 kontrola ve FN Motol, sputum s ndlezem Neisseria
meningitidis a viridujici streptokoky

Subjektivni stav: celkove se dafi dobte, zvlada sportovat bez vétSich obtizi, udava, ze
vykaslava nepravidelné, ma novy inhaldtor (inhalace 5% solného roztoku) + RFT

pomoci PARI O-PEP
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Kineziologicky rozbor:

Posturalng: protrakce hlavy a ramen, zvysSend kréni lordéza, postaveni ramennich
pletenct i panve symetrické, torakobrachialni trojuhelniky symetrické, rozvijeni patete
orientatné¢ v normé&, hypertonus horni ¢asti m. trapezius, m. sternocleidomastoideus a
mm. scaleni bilateraln¢, HKK a DKK bez patologickych nalezi

Hrudnik: v mirném inspiraénim postaveni, symetricky, pruzny, bez deformit, rozvijeni
symetrické, pohyblivost hrudnich fascii bez omezeni

Dychéni: eupnoe, horni hrudni typ dychani, palpacné neni citit vyrazné zahlenéni,

expektorace po inhalaci a RFT
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4.3.2.1 Vysledky objektivnich méreni u pacientky ¢. 2

Vysetieni klidového rozvijeni hrudniku

Pted terapii Po terapii
Linie Vydech  Nadech Amplitudal Vydech Nadech  Amplituda
Axilarni 82,5 cm 83 cm 0,5 cm 81 cm 81,5 cm 0,5 cm
Mezosternalni 82 cm 83 cm 1 cm 79,5 cm 80,5 cm 1 cm
Xiphosternalni 65 cm 65,5 cm 0,5 cm 65 cm 66 cm 1 cm

Tabulka 5: Vysledky méreni klidového rozvijeni hrudniku pacientky ¢. 2

Vysledky ukazuji pouze nepatrnou zménu klidovych dechovych exkurzi

v xiphosternalni linii. V axilarni a mezosternalni linii se ale sniZil obvod hrudniku pfi

klidovém vydechu 1 nadechu.

VySetieni maximalniho rozvijeni hrudniku

Pted terapii Po terapii
Linie . , . , , .
Vydech  Nadech Amplituda| Vydech Nadech  Amplituda
Axilarni 82 cm 85 cm 3cm 80,5 cm 84 cm 3,5cm
Mezosternalni 82 cm 85 cm 3 cm 79 cm 83 cm 4 cm
Xiphosternalni 64 cm 67 cm 3 cm 63 cm 67 cm 4 cm

Tabulka 6: Vysledky méreni maximalniho rozvijeni hrudniku pacientky ¢. 2

Po terapii doslo ke zvySeni respira¢ni amplitud — v urovni axil o 0,5 cm, pies

mezosternale a xiphosternale o 1 cm.
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Spirometrické vySetieni

Pted terapii Po terapii
Parametr Namétena % nalezité Namétena % nalezité
hodnota hodnoty hodnota hodnoty
FVvC 2,791 84 % 2,801 84 %
FEV, 1,831 65 % 2,191 77 %
MEFs 1,73 /s 44 % 2,251/s 57 %
MEF>s 0,64 1/s 31 % 1,79 I/s 88 %

Tabulka 7: Vysledky vybranych parametrii ze spirometrického vySetieni u pacientky ¢. 2

Zatimco usilovna vitalni kapacita se po terapii vyrazné nezmenila, ostatni

métené hodnoty se zvySily. Nejvétsi narhst byl zaznamenan u parametru MEF2s (0 57 %

nalezité hodnoty), coZ vypovida o sniZeni obstrukce perifernich DC.

Multiple Breath Washout

Parametr Pted terapii Po terapii
FRC 2,261 2,141
LCl s 10,33 9,72

Tabulka 8: Vysledky z mereni Multiple Breath Washout u pacientky ¢. 2

U pacientky ¢. 2 doslo k poklesu hodnoty FRC o 0,12 1, cozZ je dal§i zndmkou

snizeni hyperinflace plic. SniZzeni hodnoty LCl>s pak ukazuje na sniZeni obstrukce

perifernich DC a tim zplsobené zlepSeni homogenity ventilace plic.
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4.4 Diskuze

Primarni ciliarni dyskineze je vzacné onemocnéni, které je vyznamné
poddiagnostikované. Mnohym pacientiim je chybné urcena findlni diagndéza asthma
bronchiale ¢i idiopatické bronchiektazie, v lepsim piipadé dojde k diagnostikovani PCD
az ve vyssim veku. Studie Kuehni et al. z roku 2010 poukazuje na to, ze veék pacienta pti
urceni diagnézy PCD a zaroven pocet diagnostikovanych koreluje s vydaji statu na
zdravotnictvi, tedy vétSi nedostatky v diagnostice PCD se vyskytuji v zemich s niz§imi
vydaji v oblasti zdravotnictvi.

Hlavni otazka v ramci diagnostiky tohoto vzacného onemocnéni tedy zni, proc€ je
tak té¢zké tuto nemoc odhalit a spravné identifikovat. Schofield et al. (2018) jmenuje
jako dva hlavni faktory limitujici v€asnou a spravnou diagnostiku nizké povédomi o
nemoci a slozity diagnosticky proces. Stejné tak Martinti et al. (2020) zdaraznuje, Ze
zasadnim krokem k odhaleni této nemoci je vyslovit podezieni na PCD. Ani poté vSak
neexistuje zadny jednotlivy test, ktery by diagnézu jasné stanovil. Je tfeba provést
nekolik sofistikovanych a ndkladnych vySetfeni, proto by diagnostika méla byt
soustifedéna do specializovanych center, kterym je u nas Pediatricka klinika FN Motol.
managementu PCD a zminuji dalsi vyhody téchto specializovanych center — kromé
diagnostiky a nésledné 1éCby pacientti zde mtize také probihat klinicky vyzkum, ktery se
podili na zdokonaleni péce o pacienty. Vzhledem k nedostatku poznatkia o 1écbé PCD
vramci mediciny zalozené na dikazech (Evidence-Based Medicine, EBM) se
doporuceni zakladaji pfevazné¢ na poznatcich o cystické fibréze a klinickych
zkuSenostech (Sagel et al., 2011; Schofield et al., 2018).

Na nedostatek poznatkli v rdmci EBM o respiracni fyzioterapii a metodach ACT
u PCD upozoriiuje i Lee et al. (2017). Zduraznuje, ze dlouhodobé studie s dostatecnym
poctem pacientll je u tak vzacného onemocnéni narocné provést. Lucas et al. (2017a)
vSak poukazuje na pokrok z poslednich let, o ktery se svou aktivitou zasluhuji klinicti
pracovnici a védci. I diky specializovanym PCD centrim ocekavaji zlepSeni v oblasti
EBM, ¢emuZ odpovida i fakt, Ze ve FN Motol v tuto chvili probihd randomizovana
crossover studie u pacientli s PCD tykajici se pravé vyuZiti novych metod respiracni

fyzioterapie u té€chto pacientt.
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V soucasné dobé se vzhledem k nedostatku poznatki EBM o terapii PCD
vychazi z doporuceni pro CF. Vice autor vSak zminuje, ze dokud budou doporuceni
inspirovana poznatky o CF, je tfeba pamatovat na rozdily mezi CF a PCD, které mohou
byt klinicky vyznamné (Livraghi a Randell, 2007; Sagel et al, 2011; Marusiakova et al.,
2016; Lucas et al., 2017a; Schofield et al., 2018). Lucas et al. (2017a) naptiklad uvadi,
ze oproti CF je PCD geneticky i klinicky velice heterogenni, u pacienti se rizni
zavaznost symptomu a priabéh nemoci. Pti volbé spravné 1éCby je tak tfeba neustale
myslet na to, ze kazdému pacientovi miize vyhovovat jina terapie, a proto mu musi byt
vzdy vybrana individudlné na miru.

U ostatnich autori upozornujicich na tyto klinicky vyznamné rozdily mezi CF a
PCD pak vétsinou chybi konkrétni doporuceni pro praxi, kterd by pomohla urcit
specifika RFT u PCD. Marusiakova et al. (2016) upozoriiuje, ze zatimco u CF dominuje
postiZzeni dolnich DC, u PCD jsou vyrazné postizeny i ty horni. Dle mého ndzoru by pro
klinickou praxi tento fakt mohl znamenat, Ze fyzioterapeut nesmi opominat edukaci
pacienta v oblasti hygieny hornich DC. Livraghi a Randell (2007) zase uvadéji, ze u
PCD je oproti CF vice zachovana schopnost efektivni expektorace, jelikoz hlen u
pacientll s PCD neni tolik dehydrovany. Myslim si, Ze toto tvrzeni by se pro klinickou
praxi dalo interpretovat tak, Ze vramci fyzioterapie lze s pacientem s PCD snaze
nacvicovat efektivni expektoraci a kontrolu kasle. Paff et al. (2017) nicméné zminuje,
ze 1 u PCD je sputum vice vazké, a to kvili pfitomnosti zanétlivych bunék a bunéénych

fragmentt.
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I v oblasti vyzkumu pfistrojovych metod RFT pievazuji studie u pacienti s CF.
U pacient s PCD byl prozatim pouze v jedné studii zkoumdn vliv terapie pomoci
HFCWO (Gokdemir et al, 2014), byla také publikovana jedna kazuistika
zaznamenavajici uspésnou terapii IPV u pacientky s PCD (Yamoto et al., 2021). Autofi
studii o pfistrojovych technikach se prevazné shoduji na tom, ze jsou bezpecné a pfi
spravném pouzivani mohou byt podobné¢ efektivni, jako manudlni techniky RFT.
Hristara-Papadopoulou et al. (2008) jako vyhodu téchto zatizeni uvadi nezavislost
pacienta na dalSi osobé vramci dlouhodobé I1é¢by chronického respiracniho
onemocnéni, piedev§im v domacim prostiedi. Gokdemir et al. (2014) zdaraznuje
vyznam adherence pacienta s chronickym respiranim onemocnénim k terapii, tyto
recentni pristroje tak predstavuji dalsi alternativu, kterd miize byt pro pacienta vhodna a
jeho adherenci k RFT zvysit. Osobné si myslim, Ze urcitou nevyhodou pfistroji mize
byt jejich vyssi potfizovaci cena.

Stejné jako u PCD, 1 u pfistrojové techniky Simeox se potykdme s nedostatkem
poznatkti EBM, ktery podle mého nézoru souvisi 1 s nedavnym uvedenim piistroje na
trh. Jak je uvedeno v teoretické casti, Simeox byl v ramci Ctyf studii porovnavan
s manudlni RFT (Mihaltan et al., 2019; Sliwinski et al., 2019; Kolek et al., 2020;
Solovi€ et al., 2020). Do studii byli zahrnuti pacienti s bronchiektdziemi, nikoliv vSak
s diagnozou PCD. Jednalo se o studie kratkodobé, s nedostateCnou silou vzorku
pacientli. Kromé potieby provést dalsi, rozsahlejsi studie hodnotici u€innost pfistroje je
tteba zminit také fakt, Ze na téchto studiich se podileli zastupci francouzské firmy
PhysioAssist, ptipadné byly studie firmou pfimo financovany. Dle mého minéni by tak
dalsi vyzkum mél probéhnout nezavisle na vyrobci tohoto pfistroje.

Cilem praktické ¢asti této bakalaiské prace bylo oziejmit kratkodoby vliv jedné
terapie pristrojem Simeox na rozvijeni hrudniku a vybrané parametry plicni funkce
u pediatrickych pacienti s PCD. Bylo provedeno méfeni klidového a maximalniho

rozvijeni hrudniku paskovou mirou, spirometrické vySetieni a vySetfeni metodou MBW.
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Stejné jako praktickd Cast této bakalarské prace, Kolek et al. (2020) ve své studii
také méfil zmény v maximalnim rozvijeni hrudniku po intervenci Simeoxem. Mé&feni
bylo provedeno v tGrovni processus xiphoideus. Vysledky ukazaly zvySeni respiraéni
amplitudy s medidnem 0,8 cm, coz odpovida hodnotdm u pacientky ¢. 2, u které doslo
k nariistu respiracni amplitudy v xiphoideélni linii o 1 cm. U pacienta €. 1 naopak doslo
k vyraznému snizeni maximalniho rozvijeni hrudniku v xiphoidealni linii, a to o 5 cm.
Tak vyrazna odchylka by dle mého ndzoru mohla souviset s inavou pacienta po terapii
a nékolika absolvovanych vySetfenich, ktera mohla vyustit v nespravné provedeny
manévr maximalniho nadechu a vydechu.

VSechny ¢tyfi zminované studie obsahovaly spirometrii  jako jeden
z vySetfovanych parametrti, zamétovaly se pfedev§im na parametr FEV;. U pacientl
s bronchiektaziemi nedoslo po nékolikadenni terapii Simeoxem k signifikantnimu
zlepSeni této hodnoty (Mihaltan et al., 2019; Sliwinski et al., 2019; Kolek et al., 2020).
Pouze Solovi€ et al. (2020) udava primérné zvySeni FEVi o 19 % nalezité hodnoty,
v této studii se vSak jedna o pacienty s akutni exacerbaci, na rozdil od kazuistik v této
bakalafské praci.

U dvojice pacientt, ktefi se ucastnili méfeni v ramci této prace, se hodnoty FEV,
zvysily o 5 %, respektive 12 %. Zména parametru o 5 % u pacienta €. 1 odpovida
vysledkiim publikovanych studii uvedenych vySe. U pacientky €. 2 vSak zvyseni o 12 %
nalezité hodnoty jiZz mlze naznaCovat snizeni miry bronchidlni obstrukce. Irving et al.
(2013) ale pripomina, ze FEV; vypovida o obstrukci centralnich DC, jejichz postizeni
neni u PCD tak zavazné, jako postizeni DC perifernich.

U PCD tak mohou byt vypovidajici spiSe spirometrické hodnoty hodnotici miru
obstrukce perifernich DC, konkrétné MEFso a MEF;s. Tyto parametry ve vyse
jmenovanych studiich zminény nebyly. V kazuistikach z této prace se u spirometrického
vySetfeni nejvice zménil pravé parametr MEF25s — u pacienta ¢. 1 dosSlo ke zvySeni o

48 % nalezité hodnoty, u pacientky ¢. 2 dokonce o 57 % naleZzité hodnoty.
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Vyznam parametru MEF»s podtrhuje nejaktudlnéjsi studie Walicka-Serzysko
et al. zroku 2021, kterd srovnava efektivitu standardni RFT samotné a s doplnénim
terapie pristrojem Simeox, a to u pacientd s exacerbaci CF. Jediny signifikantni rozdil u
terapie, ke které se pridala pristrojova technika, bylo pravé zvyseni MEF»s. Podle autorti
tak vysledky ukazuji, Ze tento recentni piistroj mize efektivngji snizit miru bronchialni
obstrukce v perifernich DC, coz naznacuje i zvySeni hodnoty MEF»s u pacientd
méfenych v ramci této prace.

S obstrukei perifernich DC souvisi 1 hodnoty namétené pomoci MBW. Horsley
et al. (2008) vysvétluje parametr LCl» 5 jako ukazatel homogenity ventilace plic, kterou
nejvyraznéji ovliviluje pravé mira obstrukce perifernich DC. Jak uvadi Irving et al.
(2013), hodnota LCI5 u pacienti s PCD koreluje s parametry MEFso 1 MEF2s, coz by
potvrzovalo, ze 1 u tohoto onemocnéni lze LClys interpretovat jako ukazatel miry
bronchidlni obstrukce na periferii. U pacientky ¢. 2 tyto hodnoty skutecné koreluji,
jelikoz doslo ke zlepSeni jak MEFso a MEF»s, tak LCl» 5. Pacientovi €. 1 sice byla po
terapii namefena vyssi hodnota MEFso 1 MEF2s, u LCl2 s vSak nedoSlo k signifikantni
zmeéng, plice tak zlistaly nehomogenné ventilované 1 pies zmirnéni obstrukce perifernich
DC. V literatufe nebyl nalezen popis podobného jevu ani vysvétleni, pro¢ by tyto
parametry nemély korelovat.

Hodnota FRC (namétfena metodou MBW) a klidové rozvijeni hrudniku nebyly
hodnoceny v zddné dosavadni studii zkoumajici terapii Simeoxem. V kazuistikach této
bakalaiské prace se FRC u obou pacientl snizila, coz Ize povazovat za zndmku snizeni
hyperinflace plic. Nejvyznamnéj$i zménou z vySetfeni klidového rozvijeni hrudniku
bylo u obou pacientll snizeni obvodu hrudniku pfi klidovém vydechu a nadechu, coz
poukazuje na posun hrudniku do vydechového postaveni. Tyto vysledky tak naznacuji,
7e se po terapii pfistrojem Simeox mulZze u pacientil snizit mira hyperinflace plic, ¢cimz
dochéazi ke kaudalizaci hrudniku a dechové exkurze probihaji nize ve vydechovém
postaveni.

Podobné jako tato prace, studie od Proffit et al. (2020) zkoumala efekt jedné
dvacetiminutové terapie ptistrojem Simeox. Zabyvala se prave hyperinflaci, posuzovana
ale byla na zédklad¢ inspiracni kapacity. Z vysledkl vyplyva, Ze jiZ jedna terapie timto
novym pfistrojem muize mit pfimy vliv na sniZeni statické plicni hyperinflace u
dospélych pacientli s CF. Tento zavér odpovida i vysledkim bakalatské prace, a to i

ptesto, Ze byl vyhodnocovan jiny parametr u jiné skupiny pacientd.
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U pacientky €. 2 tedy vysledky souhrnné ukazuji, Ze jedna terapie pfistrojem
Simeox o délce 20 minut mlize mit pozitivni vliv jak na postaveni a rozvijeni hrudniku,
tak na funkci plic. U této pacientky doslo dle spirometrie i testu MBW ke snizeni
obstrukce DC, a to predevsim téch perifernich (zvyseni FEVi, MEFso a ptredevSim
MEF»s). Diky mobilizaci sputa, jeho posunu ordlnim smérem a nasledné expektoraci
doslo k ocisténi DC. Se snizenim bronchialni obstrukce se snizil také odpor kladeny
vydechovanému vzduchu, pacientka tedy byla schopna vydechnout vétsi objemu
vzduchu. Na konci klidového vydechu zistal v plicich mensi objem vzduchu, coz se
projevilo jak pfi pfistrojovém méfeni (snizeni FRC), tak pfi méfeni obvoda a rozvijeni
hrudniku. Nadechnuty vzduch se také mohl lépe dostat do ¢asti plic, které byli kvili
obstrukci DC mén¢ ventilované, ¢imz se zvySila homogenita ventilace (snizeni LCl5).

Podle vysledkli ze spirometrického vySetfeni u pacienta ¢. 1 také doslo ke
snizeni obstrukce DC, predevSim téch perifernich. S tim souvisi snizeni miry
hyperinflace plic, které je vyjadieno snizenim FRC a obvodl hrudniku pfi klidovém
dychani, tj. kaudalizaci hrudniku. Na rozdil od pacientky ¢. 2 vSak nedoslo ke snizeni
hodnoty LCI, 5. Hlavni otdzkou tedy ztistava, z jakého diivodu se u tohoto pacienta po
snizeni bronchialni obstrukce na periferii nezvysSila homogenita ventilace plic, kdyz
spolu tyto dva parametry velice uzce souvisi. Jedna se o ojedinély popsany piipad,
podobny jev neni v literatuie zminén, a proto by pro jeho vysvétleni bylo nezbytné dalsi

prozkoumani této problematiky.
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ZAVER

Primarni cilidrni dyskineze je onemocnéni, které je vzhledem ke slozitému
diagnostickému  procesu a nedostateéném povédomi o nemoci vyrazné
poddiagnostikované. Diky systematické praci a vzniku komplexnich diagnostickych a
terapeutickych center se pocty nové diagnostikovanych s touto nemoci v nékterych
zemich zvysuji (naptiklad i v Ceské republice). Tento fakt by také mohl do budoucna
znamenat vysS$i pocet studii pfimo u téchto pacientl, coz by umoznilo vytvorit
specifickd doporuceni pro primdrni cilidrni dyskinezi zalozend na prokazatelnych
faktech.

V soucasnosti vychazeji doporuCeni pro respiracni fyzioterapii z poznatkli o
cystické fibroze. Ackoliv jsou tato dvé onemocnéni v mnohém podobna, v ramci
klinické praxe je tieba myslet na jejich rozdilnou patofyziologii a nékteré klinické
projevy.

Jednou zmetod respiracni fyzioterapie mohou byt pfistrojové techniky,
teoreticka Cast této prace se zamétuje konkrétné na Simeox, Vysokofrekvencéni oscilaci
hrudni stény, Frequencer a Intrapulmonélni perkusivni ventilaci. Podle dosud
publikovanych studii jsou tyto pfistroje bezpecné a nabizi efektivni alternativu
standardnich technik respiracni fyzioterapie. U kazdého pacienta je tak vzdy nutné
individualné zvazit vyhody a nevyhody dané techniky a nasledné vybrat tu optimalni.

Vysledky praktické casti této bakalaiské prace ukazuji, ze jiz jedna
dvacetiminutova terapie pfistrojem Simeox mize mit u pediatrickych pacientt
s primarni ciliarni dyskinezi okamzity pozitivni vliv na rozvijeni hrudniku a vybrané
parametry plicni funkce. U pacientli bylo zaznamenano vyrazné sniZeni obstrukce
perifernich dychacich cest a také snizeni miry hyperinflace plic. Jedna se vSak pouze o
vysledky ze zpracovani dvou kazuistik, u jednoho pacienta navic z neobjasnénych
diivodli po terapii nedoSlo ke zméné¢ homogenity ventilace plic, jejiz zlepSeni se po
terapii oc¢ekava. Pro relevantnéjsi vysledky je tak dalSi zkoumani této problematiky

nezbytné.
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PRILOHY

Priloha €. 1: Standardni operacni postup — primarni ciliarni dyskineze (dokument)

SOP PCD — ambulantni kontroly a doporucena péce

Autor: Vendula Martind, Petr Pohunek a kol.

Diagnostika u pacienta s podezienim na PCD zacind klinickym podezienim na zakladé anamnézy a
ptiznak(.

Diagnostika musim byt komplexni, a proto musi probihat v diagnostickém centru, které ma k dispozici
vsechny potfebné diagnostické metody (vysokorychlostni viedomikroskopie, méreni nazadlniho NO,
elektronova mikroskopie, imunofluorescence, tkanové kultury, genetické vysetreni).

Po potvrzeni diagndzy je pacient zafazen do mezinarodniho registru PCD (ERN).

Zaroven je zafazen do systému dlouhodobého klinického sledovani. To musi probihat u radné
informovaného specialisty (détsky pneumolog, pneumolog), ve spoluprdaci s praktickym Iékafem
(praktickym lékafem pro déti a dorost). Specialista koordinuje dalsi konziliarni péci (ORL, fyzioterapie,
kardiologie apod.). Prakticky Iékaf dohlizi na pribéh onemocnéni v mezidobi a je nemocnému k dispozici
pro pfipad interkurentnich onemocnéni, pripadné pocinajicich exacerbaci. K dispozici musi byt
jednoznacné definované informované lGzkové zazemi pro pfipad zdvazinych exacerbaci nebo potieby
intravendzniho preléceni antibiotiky ¢i Ié¢by pripadnych komplikaci.

Interval ambulantni kontroly

Kontrola u specialisty (pneumolog, détsky pneumolog) probiha 1x za 3 mésice, nevyZaduje-li to stav
Castéji.

Détsky pacient: kontrola pravidelné &4 3 mésice v centru FNM, nebo kontrola pneumologem v misté
bydlisté & 3 mésice a v centru FNM 1x rocné (individudlné podle stavu Castéji), ke kontrole ve FNM je
tfeba vidy donést zpravy od osettujicich |ékara.

Pfi kazdém vySetfeni je nutné dodrzovat separacni hygienicky rezim podle mikrobiadlniho osidleni
(pacienti s Pseudomonas aeruginosa - PSA, MRSA nebo mykobakteriem jsou zarazeni na konci programu
nebo v jiny den, podobné jako u CF).

Objednani k ambulantni kontrole ve FNM — tel. 22443 2012.

Zarazeni do registru, dotazniky
U nove diagnostikovaného pacienta je nutné vyplnit informované souhlasy (ERN) a vstupni dotaznik pro
nového pacienta. Pacient je pak zafazen do mezinarodniho PCD registru. Pokud neprob&hne diagnosticky
proces ve FNM, nutno tyto dokumenty do FNM zaslat. Pfi kazdé kontrole PCD pacienta 4 3 mésice je
potieba vyplnit pribézny dotaznik, pokud je kontrola mimo FNM, dotaznik je nutno zaslat do PCD centra
FNM (nejlépe na e-mail: lucie.borek-dohalska@lfmotol.cuni.cz). Kazdému pacientovi bude pfidéleno
Cislo z registru, které
po pfedchozi domluvé sdélime e-mailem (z dvodu dodrZzovani GDPR).

- Dotazniky jsou k dispozici na webovych strankach www.rasinky.cz

Ambulantni kontrola:

Hlavicka
Identifikace, vék pfi diagnéze, na zakladé jakych pfiznakll (okolnosti dg...), EM, genetika (pokud je
k dispozici)

Zmény od posledni kontroly
Zdravotni stav (plicni exacerbace, ATB, kultivace), vysledky vysetfeni, kde vSude je pacient sledovan,
zmény medikace, rodinna a socialni situace

Definice exacerbace podle Beat-PCD
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(Lucas JS, Gahleitner F, Amorim A, et al. Pulmonary exacerbations in patients with primary
ciliary dyskinesia: an expert consensus definition for use in clinical trials. ERJ Open Res 2019;
5: 00147-2018 [https://doi.org/10.1183/23120541.00147-2018].)

Pfehled aktualni terapie
(vCetné fyzioterapie (kde sledovan a kontrolovan?), inhalatoru apod.)

Subjektivni stav
Dusnost, tolerance zatéze, kasel, sputum, nos, sluch, teploty, bolesti, alergické projevy, porucha spanku

Objektivni ndlez
Vyska, vaha, BMI, pulz, tlak (u dospélych), satO2, fyzikalni nalez

Vysetieni
plicni funkce
spirometrie vZdy pfi kazdé kontrole
bronchodilatacni test a bodypletysmografie, LCl -podle individudiniho zvazeni
sputum
kultivace sputa (kde nelze sputum, pak odsati HCD/vytér hltanu s kaslanim)
pokud je to mozné — vySetrfovat i PCR PSA
event. i zvlast mykoticka kultivace v indikovanych pfipadech
1x ro¢né mykobakteria (zejm. u dospélych pacientd, v pfipadé bronchoskopie poslat vidy)
ORL
minimalné 1 x ro¢né kompletni ORL vysetfeni vcetné kontroly sluchu - audiometrie a
tympanometrie, pfi potizich kontroly Castéji podle potreby, nazalni topické kortikosteroidy
podle ordinace ORL lékafe, naslouchadla nebo operacni vykony podle ORL (gromety,
adenotomie, mastoidektomie, endonazalni chirurgické vykony). Indikace by méla byt
konzultovdna s PCD centrem.
fyzioterapie
1x ro¢né a pfi kazdé hospitalizaci, ¢astéjsi kontrola dle potreby —zejm. u déti
laboratorni odbéry
podle stavu, pfi exacerbaci KO a dif., CRP, FW
RTG S+P
pfi exacerbaci, jinak event. 1x rocné — podle stavu
HRCT plic
pfi diagndze (u déti do 6 let véku podle stavu), pfi predani mezi détskym a dospélym
specialistou, jinak mezi tim podle stavu a vyvoje, Cetnosti exacerbaci, vyvoje funkce plic
Kardiologie
EKG + ECHO vidy u nové zjisténé dg. — vzhledem k porucham laterality u ¢asti pacientl a zejm.
vzhledem k vy$Simu vyskytu srdecnich vad pfi PCD, dalsi sledovani pak podle indikace
kardiologa, indikovano kardiologické sledovani v ptipadé respiracni insuficience
Psychologie
- pri edukacnim pobytu nové diagnostikovanych déti
- zhorseni zdravotniho stavu, hypoxické stavy, prolongovana hospitalizace
- nonadherence k IéCbé, potize s pfijetim dg.
- psychologické napadnosti v projevu i vyvoji
- jinak dle potreby
Nutri¢ni terapeut
podle potieby
Antropometrie
1x za 1 — 2 roky do ukoncéeni ristu, dale podle stavu vyZivy

Souhrn z kontroly
Obecné zhodnoceni celkového stavu, aktualni mikrobialni kolonizace, funkce plic, adherence k |1éCbé...

Diagndza
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Vyvoj stavu, plicnich funkci

Event. i souhrn:

PCD (EM, genetika)

Porucha laterality (situs viscerum inversus, dextrokardie...)

Vrozené vady

Plicni postizeni vC. lokalizace (chronicka bronchitida, bronchiektazie, atelektazy...)

Prehled mikrobialniho osidleni (PSA v¢. data)

ORL diagndzy (chronicka sekretoricka otitida, porucha sluchu, rinosinusitida, st.p. operacich...)
Dalsi pfidruzené choroby a komplikace

Alergie

Event. dalSi zavazné udaje z OA, RA

PICADAR
Klinicky index

Doporuceni
- zopakovat kompletni terapii se zdlraznénim zmén, zdlraznit nutnost inhalaci a intenzivni
fyzioterapie, ktera je podstatou IéCby pfi této dg., nutnost véasné 1écby infektl
- plan na pfisté, termin kontroly

Doporuceni péce:

- pravidelné pneumologické sledovdni - kontroly & 3 mésice!

- pfi respira¢nim infektu, exacerbaci (zména barvy sputa, vétsi mnozstvi sputa, zhorSeny kasel, zhorseni
poslechového nalezu na plicich, horecka...) vidy nutna véasna cilend ATB lécba, vidy ihned kultivaéni
vysetfeni sputa, volba ATB podle dostupnych znamych mikrobiologickych vysledkd, dale Uprava lécby
podle vysledku aktualni kultivace a podle vyvoje stavu, délka Ié€by minimalné 2 tydny min., pfi infektu
doporucit zvysit frekvenci inhalaci solného roztoku, mozno event. pridat také dalsi mukolytika, nap¥. ACC
tbl. nebo Erdomed

- ke zvazeni ATB profylaxe, zejména pres zimni sezonu - podle stavu, plicniho postizeni, nalezu na CT plic,
podle exacerbaci a kultivacnich nalezl, zejména u pacientll s bronchiektaziemi (zejm. Azithromycin,
event. Cotrimoxazol, v nékterych pripadech i Amoxicilin nebo Amox.-klavulanat, pfi kolonizaci PSA vzdy
doporucena inhalace s Colomycinem 2x denné 1 amp. do ocisténych plic, ke zvazeni také Bramitob inhal.
v cyklech — nutno Zadat pojistovnu)

- protiastmaticka |écba je indikovdna pouze v pfipadé prokazané bronchidlni hyperreaktivity ¢i soubéhu
s klinickymi projevy astmatu, indikace podle oSetfujiciho pneumologa

- nutnad intenzivni inhalacni mukolyticka lécba a dechova fyzioterapie zamérena na podporu ocisty
hornich (proplachy konvickou Rhinohorn nebo Respimer) a dolnich dychacich cest (napf. pomUcky: Pari-
O-PEP (flutter), Acapella a dalsi)

- doporuéeny inhalator nejlépe Pari sinus (k nému je tfeba kromé Zadosti na pojistovnu vypsat také
zvlast poukaz k dalSimu pfislusenstvi — Pari LC sprint, aby mél pacient moZnost stfidat inhalace pfes
naustek i nos, tento inhalator je vhodny zejména pro pacienty, u nichZ je vyraznéji vyjadrena i ORL
problematika), event. inhalator Pari SX, u déti do 5 let véku inhalator Pari SX

- inhalace 3 — 6% solného roztoku podle tolerance, alespor 2x denné, mozno pouZit jako premedikaci
Ventolin 2 - 4 vsttiky inh. (u vétsiny pacient( neni potfeba, u nékterych solny roztok drazdi ke kasli)

- dechova rehabilitace - airway clearance techniky

- prevence infektl, hygienicky reZim (prevence infekce PSA)

- doporuceno ockovani proti chfipce na podzim (od 2 let véku), doporuceno ockovani proti
pneumokokim (u déti ockovani podle béiného ockovaciho kalendare véetné pneumokokové vakciny),
vhodné i ockovani proti TBC, u nejmensich déti (do dvou let) ke zvazeni také imunoprofylaxe RSV
(palivizumab).
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- pravidelné ORL sledovani v¢. kontrol sluchu - min. d@ 12 mésicu
- péce o HCD - motskd voda do nosu, proplachy konvi¢kou, smrkat, nazalni topické kortikosteroidy podle
doporuceni ORL |ékare

- u dospélych pacientl problematika plodnosti — vySetfeni, konzultace v centru asistované reprodukce,
prevence neplanované gravidity

- mozna konzultace |éCby véetné otazek antibioterapie s centrem FNM
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Priloha ¢. 2: Informovany souhlas s ucasti ve studii — vzor (dokument)

Pediatrickd klinika 2. LF UK a FN Motol
Klinika rehabilitace a t€lovychovného Iékatstvi 2. LF UK a FN Motol

Souhlas s Ucasti ditéte ve vyzkumneém projektu
»Hodnoceni kratkodobého efektu respiracni fyzioterapie
pomoci pristroje Simeox na funkci plic u détskych pacienta

s primarni ciliarni dyskinezi.*

Vazeni rodice,

v ramci vyzkumnych aktivit ve Fakultni nemocnici Motol jsme navrhli studii
hodnotici efekt dechové rehabilitace provadéné za pomoci pfistroje Simeox na funkci
plic u déti s primarni ciliarni dyskinezi (PCD). V této souvislosti se na Vas obracime
s prosbou o souhlas s tcasti Vaseho ditéte v této studii.

Noveé vyvinuty pfistroj Simeox od firmy PhysioAssist vyuziva vibraci
vznikajicich na zaklad¢ stfidani kratkodobého podtlaku a atmosférického tlaku pro
snadn€j$i odstranéni hlenu nahromadéného v dychacich cestach. Lehké vibrace
pomahaji zménit viskozitu hlenu, zatimco podtlak usnadnuje jeho posun. Na zakladé
aktualné dostupnych informaci by se mohlo jednat o efektivni zplisob ocisty dychacich

cest pacientli s PCD.

Efekt této nové techniky respiracni fyzioterapie budeme posuzovat na zdkladé¢ zmén ve
funkei plic (klasicka spirometrie a test vicedechového vyplavovani dusiku z plic) a
rozlozeni vzduchu v plicich (elektrickd impedancni tomografie). Efekt pfistroje Simeox
budeme porovnavat se standardizovanou technikou respira¢ni fyzioterapie s vyuzitim
vydechové oscilaéni pomucky Pari-O-PEP, tak jak ji znate z vasi béZné praxe. Dale

bude hodnocena dlouhodoba variabilita fyzické zdatnosti (Sestiminutovy test chiizi).
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Vlastni studie probéhne béhem 3 navstév v primérném rozestupu 3 meésicu, Cili
za pul roku by mélo byt méfeni vaseho ditéte kompletni. Néapli jednotlivych kontrol

bude nésledujici:

1. vstupni zhodnoceni funkce plic, rozlozeni vzduchu v plicich a fyzické
zdatnosti, sezndmeni se s pfistrojem Simeox,

2. cviceni s pfistrojem Simeox, pfed a po vlastnim cviceni probéhne vySetfeni
funkce plic a rozloZeni vzduchu v plicich, nasledné probéhne zhodnoceni
fyzické zdatnosti,

3. cviceni klasickou technikou s pomtickou Pari-O-PEP, vysetieni funkce plic a
rozlozeni vzduchu v plicich pfed a po cviceni, nakonec opét vySetfeni
fyzické zdatnosti

Poradi 2. a 3. kontroly bude urceno ndhodné¢, tzn. u ¢asti pacientli bude 1-2-3, u ¢asti 1-
3-2. Terapie potrva 15-30 min a bude probihat pod vedenim kvalifikovanych
fyzioterapeutek. Ocekavana doba celého vysSetieni je cca 2 hodiny.

Vsechny pouzité 1écebné i1 diagnostické metody jsou povazovany za vysoce
bezpecné a do soucasné doby nejsou zndmy vyznamné nezadouci ucinky. Tak jako po
kazdé fyzické aktivité se mohou déti citit unavené, miize se zintenzivnit 1 kasel a
vykaslavani hlenu. V souvislosti s vySetfenim funkce plic mize byt naopak pfitomen
pocit suchosti v ustech a drazdivy kaSel. Konkrétni riziko ucasti ve studii zhodnoti
individualné vase oSettujici 1¢karka, kterd i zodpovi vase dalsi ptipadné dotazy.

Dékujeme za Vasi spolupraci

MUDr. Vendula Martinti

MUDr. Véclav Koucky

Mgr. Jana Pleskova

Mgr. Anna Chmelafova

Doc. PaedDr. Libuse Smolikova, Ph.D.
Prof. MUDr. Petr Pohunek, CSc.

Souhlasim s tcasti mého ditéte ve vySe zminéném projektu véetné sbéru a zpracovani

anonymizovanych dat pro vyzkumné tcely.
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Jméno a rodné Cislo ditéte Podpis zdkonného zastupce
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Priloha ¢. 3: Spirometrie pacienta ¢. 1 — pred terapii (¢as 12:02 — 12:08) a po

. Bamen e /T3

terapii (¢as 13:57 — 14:03) (obrazek)

e /o]

TTTTTT T 7T
15 30 45 60 75 00

Cas [s]

Jednotka

Medikace

Cas testu
e | )

Ic |

IRV | &
™v I ©
ERV | &)
FVCmax | )
FEVA | &
FEVING %

FEVIFVC %

pEF IIs @
PIF s ©
MEF7S s @
veErse s ©
MEF25 Is ®
MEF25-75 s ©
aex  PUs @

tex S

tPEF ms
EV |

[s/1] ounud

Nal.

4,78

2,19 %
0,63
1,53 ®
483®
3,98
83 (5)
36 (35)
7,92 %
542
6,78 ©
482%
249 ®
440°
19,1®

LLN

¢

75

Pre

13:59
4,25
2,88
1,76
1,12
1,37
4,25
2,72

64
64
6,78
3,65
5,82
0,75
1,84
2,00
12,7
43
64
0,07

%Nal | mm
12:02
89%| 3,95
2,70
80%| 1,53
177%| 1,17
90%| 1,26
88%| 3.95
68%)) 2,31
77%| 54
75%| 58
86%| 4,36
67%| 3,99
86%| 3,32
16%| 1,35
7494 0,64
45%| 1,12
67%| 7.0
5,0
104
0,05

77

%Nal

83%

70%
185%
82%
82%
58%
65%
68%
55%
74%
49%
28%
26%,
26%
37%

[o%] onEATS

100 —y

o] .
7 o
™/ ° | I
Gas o] T T CRer

- %Nl | . %Nal %Nal

12:03 12:03 12:04

385 81% 4,08 85%

2,50 2,66

133 61% 134 61%

1,17 185% 1,32 209%

135 88% 143 93%

3,85 80%| 000 0% 4,08 85%

2,08 52%| 000 0% 252 63%

49 59% 0 0% 59 71%

57 66%| 62 72%| 64 74%

469 59%| 002 0% 673 85%

256 47% 348 64%

249 37%| 000 0%| 3,82 56%

122 25%| 001 0%
D 047 19%| 002 1%| 0,61 25%

1,05 24%| 000 0% 140 32%

61 32%| 00 0% 90 47%

6,6 3,8 6,4

48 1704 40

0,02 0,02



Bakalarska prace Recentni pfistrojové pristupy respiracni
fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

Jednotka Nal. LLN | wm YNal | mm YoNal | mm %Nal | mm %Nal %Nal
Medikace

Cas testu 12:06 12:08 13:57 13:58 13:59
ve [ © 478® 407 85%| 423 88%| 4,00 84%| 418 87%| 425 89%

Ic [ 3,22 327 2,63 2,96 2,75
IRV I @ 249® 2,07 94%| 211 96%| 170 78%| 2,02 92%| 164 75%
v I % 0p3® 1,16 184%| 1,16 185%| 093 147%| 0,93 148%| 1,12 177%
ERV I ® 453® 0,85 55%| 096 62%| 1,36 89%| 1,22 80%| 1,50 98%

FVCmax I ) 4,83® 407 84%| 4,23 88%| 4,00 83%| 4,18 87%

FEV1 I 398® 0,94 24%| 0,99 25%| 247 62%| 249 63%| 2,72 68%
Fevive % ' g3 ® 22 27%| 23 28%| 58 70%| 59 70%| 64 77%
FviFve % %9 86%® 75| 26 31%| 28 32%| 62 72%| 60 70%| 64 75%
peF s @ 792® 115 15%| 1,11 14%| 542 68%| 633 80%| 6,78 86%
e s B 5429 165 30%| 131 24%| 424 78%| 328 60%| 365 67%
MeFss s 6,78 % 089 13%| 0.80 12%| 3,73 55%| 490 72%| 5,82 86%
merso s @ 4,82@ 085 18%| 073 15%| 1,57 33%{_201 42%) 0,75  16%
meF2s s P 249 ® 048 19%| 025 10%| 072 29%| 155 62%( 1,84 74%
MEF2575 s 4.40® 0,76 17%| 0,60 14%| 1,40 32%| 1,74 40%| 2,00 45%
AEx Pls 194 ® 25 13%| 22 11%| 85 44%| 113 59%| 12,7 67%

ex s 10,3 115 4,2 4,0 43

PEF ms 88 320 56 72 64

EV [ 0,01 0,12 0,05 0,07 0,07
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Bakalarska prace

Recentni pfistrojové pfistupy respiraéni

fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

il

el

o

LI L
15

Medikace
Cas testu
vC

IC

IRV

™

ERV
FVCmax
FEV1
FEVING
FEV1/FVC
PEF

PIF
MEF75
MEF50
MEF25
MEF25-75
AEx

tex

tPEF

EV

T
30 45

T

60 75

80

Cas [s)

Jednotka

%
%
II's
I's
I's
I's
I's
II's
I*I/s

ms

35)

Nal.

4,78 ®

2,19®
0,63
1,53 ®
4,83%
3:93 L
83 (5)
86 (35)
7.92®
542
6:78 @
4,82%
249°
4,40®
19,1 ®

[sn1] sound

LLN

75

Pre

14:02
4,29
3,03
1,89
1,14
1,23
4,26
1,64

a8
4
2,22
1,41
1,10
0,54
0,29
0,52
2,9
10,5
168
0,32

JeNal

90%

86%
181%
80%
88%
41%
46%
48%
28%
26%
16%
1%
12%
12%
15%

14:01
4,18
2,99
1,83
1,16
1,19
4,18
1,03

24
26
1,04
1,04
0,92
0,64
0,28
0,63
2,4
12,4
904
0,08
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YNal

87%

83%
184%
T1%
87%
26%
29%
31%
13%
19%
14%
13%
1%
14%
12%

£ B
Z A 3
. &
_—
a ]
J 5]
2]
| 23— .l
-
T 1T 1 ° T T 1
0 2 4 6 o 25 50 75 10C
Cas [s] %VCRef [%
- %oNal | w. %Nal
14:02 14:03
426 89%| 429 90%
3,03 2,82
1,89 86%| 1,65 75%
1,14 181%| 117 186%
1,23 80%| 147  96%
426 88%( 429 89%
164 41%| 122 31%
38 46%| 28 34%
41 48%| 30 35%
2,22 28%| 130 16%
141 26%| 117 22%
1,10 16%| 073 11%
054 11%| 052 11%
029 12%| 040 16%
052 12%| 050 11%
29 15%| 21 11%
10,5 12,1
168 32
0,32 0,43




Bakalarska prace Recentni pfistrojové pristupy respiracni
fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

Priloha ¢. 4: Spirometrie pacientky ¢. 2 — pred terapii (¢as 13:01 — 13:04) a po
terapii (¢as 13:58 — 14:02) (obrazek)

= 00— P 75 — o] 0 — m 100 —
z El =2
= = 3]
5— - 5 E
75 —
10 — 10 — 10 —
25 —
15 —f 15 —f 15 — 50 —f
L
20 — 20 — 20 — .
L]
25 —
1 L ]
25 — 25 —f 25 —f
50|
30 T T T T T T T T T I 30— 30 I T I T l 0 I l I
0 1000 0 2 4 € 0 25 50 75 100
Cas [s] s Cas [s] %V CRef [%)]
Jednotka Nal. LLN Pre %NAl | = %Nal | m. %Nal | = %Nal %Nal
Medikace
Cas testu 13:03 13:01 13:01 13:02 13:03
Ve I ® 337® 2,79 83%| 1,93 57%| 223 66%| 1,99 59%| 279 83%
Ic I @ q187® 1,78 95%| 1,60 85%| 1,85 99%| 1,69 90%| 1,89 101%
IRV I & 470® 1,31 77%| 1,17 69%| 1,16 68%| 1,4 67%| 1,42 84%
™v I ® p53® 047 89%| 043 82%| 069 131%| 055 104%| 047 89%
ERV I R 0,89 76%| 033 28%| 038 33%| 030 25%
FVCmax I B 333® 2,67 80%| 193 58%| 223 67%| 199 60%
FEV1 I ® 283® 1,23 44%| 060 21%| 081 28%| 090 32%({ 1,83 65%
FEVING % P 84 ® 44 53%| 22 26%| 29 34%| 32 38%| 65 78%
FeviFve % %% g8® 78| 46 52%| 34 38%| 45 51%| 58 66%| 65 74%
e s ¥ 6359 1,70 27%| 0,70 11%| 0,94 15%| 1,29 20%| 3,32 52%
PE s 446® 1,80 40%| 0,93 21%| 092 21%| 098 22%| 214 48%
merss s ) 5540 326 59%| 048 9%| 074 13%| 098 18%| 3,26 59%
MeEFso s ® 392® 1,73 44%| 035 9%| 048 12%| 065 17% 1,73 44%
meErss s @ 2029 0,29 14%| 0,16 8%| 036 18%| 0,32 16%| 029 14%
MEF25-75  Ils ) 352@ 0,89 25%| 0,38 11%| 044 13%| 0,66 19%| 0,89 25%
AEx s 106® 40 38%| 07 6% 08 8% 11 10%| 4,0 38%
ex s 7.1 8,0 7.8 5,0 7.1
PEF ms 248 392 320 112 248
EV I 0,19 0,06 0,10 0,02 0,19
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Bakalarska prace

Recentni pfistrojové pfistupy respiraéni
fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

Medikace
Cas testu
VC

IC

IRV

TV

ERV
FVCmax
FEV1
FEVINC
FEV1/FVC
PEF

PIF
MEF75
MEF50
MEF25
MEF25-75
AEx

tex

tPEF

EV

Jednotka

%
%
I/s
I/s
I's
I's
I's
I's
II/s

ms

(35)
©)]
)
)
®)
)
®)
()

Nal.

3,37
1,87
1,70 ©
0:53 ®)
1,17 ®
3:33 )
2,83 ®
|84 ©)
88 (35)
6,35
4,46 ®
5,54 ©
3,92 ®
2,02
3,52 ¢
10,6 ¥

LLN | mm

78

81

13:03
2,67
1,97
1,43
0,54
0,70
2,67
1,23

44
46
1,70
1,80
1,35
0,68
0,50
0,70
2,0
6,8
280
0,12

%Nal

79%
105%
84%
102%
59%
80%
44%
53%
52%
27%
40%
24%
17%
25%
20%
19%

13:04
2,57
1,76
1,16
0,60
0,81
2,57
1,65

59
66
2,89
2,04
2,88
1,54
0,64
0,91
3,5
6,8
184
0,07

%Nal

76%
94%
68%
113%
69%
77%
58%
70%
75%
46%
46%
52%
39%
31%
26%
33%

13:29

24,08

0,02

42
1,85
25,81
1,69
0,81
0,01
0,02
0.0
16,2

%Nal

1286%

1%
1%
47%
29%
579%
30%
21%
1%
1%
0%



Bakalarska prace Recentni pfistrojové pristupy respiracni
fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

Q = 0 o 75— 0 0/ T 100 —
A==
2 1l = 3 z
= = = 5]
- 50 — 5— E
2—
75 —
-___ 10 —
25 —
4 — 4 —
- g . 15 — 50 —|
0‘ﬁ—|—|ﬁ—|—|—|
[ ]
6 — 6 — 30
Objem [1] .
20 — L]
T 7 25 —
25 — L
8 — 8 —
25 —
- - 50 —
[ e e e I . T 1 ° T T 1
0 10 20 30 40 50 80 o 2 4 6 a 25 50 75 100
Cas[s] Sl Cas [s] %VCRef [%)
Jednotka Nal. LLN Pre %MNal | mm YMNal | mm YoMNal | wm %MNal %MNal
Medikace
Cas testu 13:59 13:58 13:58 13:59 13:59
ve I B 3370 2,80 83%| 2,52 75%| 2,08 62%| 2,34 70%| 2,74 81%
Ic I @ q187@ 1,68 90%| 1,88 100%| 1,55 83%| 1,80 96%| 1,93 103%
IRV | ® 470® 1,15 68%| 1,28 75%| 1,04 61%| 1,36 80%| 1,40 82%
v I ' p53® 0,53 100%| 0,60 114%| 052 98%| 045 84%| 0,53 100%
ERV I &9 97® 0,66 57%| 065 55%| 052 45%| 054 46%| 081 70%
FVCmax I G 333@ 2,34 70%| 252 76%| 2,08 62%| 234 70%| 2 2%
FEV1 I & 283® 1,22 43%| 094 33%| 073 26%| 1,22 43%( 219 77%
FEVING % & ga® 44 52%| 34 40%| 26 31%| 44 52%| 78 93%
FeviFve %  ©¥ 88®™ 78| 54 61%| 37 42%| 37 41%| 54 61%| 80 90%
PEF IIs © 6359 1,54 24%| 1,02 16%| 075 12%| 1,54 24%| 368 58%
P s ® 448® 125 28%| 150 34%| 1,25 28%| 118 27%| 228 51%
MEF’5 s ® 554 3,50 63%| 0,97 18%| 0,75 14%| 140 25%| 3,50 63%
Merso s © 392® 225 57%| 069 18%| 047 12%| 088 22%( 2,25 57%
MEF25 s © 202® 1,08 53%| 043 21%| 041 20%| 064 32%| 1,08 53%
merzs7s s © 3520 2,04 58%| 064 18%| 052 15%| 091 26%| 2,04 58%
A Iis ® 106® 56 53%| 14 13%| 10 9% 19 18%| 56 53%
ex s 4,4 7.9 6,3 6,2 44
PEF ms 88 672 664 216 88
EV I 0,05 0,23 0,04 0,09 0,05
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Bakalarska prace Recentni pristrojové pristupy respiracni
fyzioterapie a jejich vyuziti u pacientli s chronickym respiracnim onemocnénim

Jednotka Nal. LLN | mm %Nal | mm %Nal
Medikace
Cas testu 14:00 14:02
Ve | 8 gz 244  72%| 2,80 83%
I | @ 187 1,91 102%| 1,76 94%
IRV | 8™ 1,32 78%| 147 87%
v | ® 0,53 059 112%| 029 54%
ERV | B qa97® 053 45%| 1,04 89%
Femex | © 3330 244  73%
FEV1 | B 255" 1,03 37%| 215 76%
Fevive % © 0 ga® 37 44%| 77 91%
FEVIFVe % ) 88©® 78] 63 T72%| 81 92%
e s © 6359 1,80 28%| 2,37 37%
PE s © 446® 1,79 40%| 242 54%
mer7s s © 554 © 1,69 30%| 1,80 32%
merso s © 392© 1,00 26%| 2,20 56%
MEF25s  Is © 202® 0,70 35%
MEF25-75  I)s  © 3520 0,77 22%| 2,04 58%
AEx  PlIis ® 106 © 15 14%| 41 38%
tex S 29 3,2
tPEF ms 264 520
EV | 0,05 0,29
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