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Abstrakt

Tato diplomova prace se zabyva problematikou adherence k inhala¢ni 1€¢bg,
moznostmi jejiho méfeni, telemedicinou i telerehabilitaci a moznym vyuZzitim mobilni
aplikace CF Hero u pediatrickych pacientl s cystickou fibrézou. V teoretické ¢asti
pfinasi poznatky o cystické fibroze, adherencik lécbé pacientli s cystickou
fibrézou a moznostech jejiho méfeni, telemedicing a telerehabilitaci. V praktické casti
je popsana mobilni aplikace CF Hero, ktera byla cilem méteni na n€kolika pacientech.
Soucasné byl vypracovan dotaznik zaméfeny na spokojenost s uZivanim této mobilni

aplikace.

Metodika: Prakticka ¢ast byla provedena formou multicentrické prospektivni cross-
over studie zkoumajici vliv mobilni aplikace CF Hero na hodnoty
adherence k inhalacni 1éc¢bé, respiracnich funkci, kvality zivota a exkurzibility
hrudniku. Hodnoceni probéhlo v pribéhu 6 mésicl, kdy primarnim cilem bylo méfeni
mnozstvi vyinhalovaného roztoku v poméru k pfedepsanému mnozstvi. Soucasné
kazdy pacient proSel 3 identickymi vySetfenimi. Soucasti téchto vySetfeni bylo
spirometrické¢ vySetteni (FEV1, FVC, MEF50), métfeni exkurzibility hrudniku
(axilarn€, mezosternalné€, xiphoidealn¢) a hodnoceni kvality Zivota pomoci dotazniku
CFQ-R. Soucasti bylo také méfeni adherence k pouZivani samotné mobilni

aplikace a dotaznik se zpétnou vazbou o pouzivani mobilni aplikace pro déti i rodice.

Vysledky: Studie se zucastnilo a dokoncilo celkem 23 déti o primérném véku 12,4
+3,3let. Primérna adherence k inhalacni 1é€bé byla 81 + 13 % ve fazi bez mobilni
aplikace CF Hero a 85 + 16 % ve fazi, kdy byla zapnuta a pouzivana. Primérny rozdil

4 % mezi fazemi byl vSak statisticky nevyznamny. Vyraznéjsi zmény ve vysledcich
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hodnot plicnich funkci jsme pozorovali prevazné vzhledem ke vstupnimu vysetfeni bez
ohledu na uzivani mobilni aplikace CF Hero, ale jiz nikoliv mezi jednotlivymi fazemi
(s mobilni aplikaci a bez ni). Stejny jev jsme pozorovali pii méfeni exkurzibility
hrudniku nebo kvality Zivota pomoci dotazniku CFQ-R. Pfi porovnani obou fazi jsme

ziskali pouze statisticky nevyznamné odchylky.

Zaveér: V této praci je prezentovana mobilni aplikace CF Hero urcend pro déti s CF.
Efekt této mobilni aplikace byl objektivizovan pomoci rozdilu hodnot
adherence v dob¢ jejiho uzivani a neuzivani, zmén exkurzibility hrudniku a plicnich
funkci FEV1, FVCaMEF50 v prab¢hu studie a dotaznikem na kvalitu zivota
— CFQ-R. Zadna z hodnot nedoséhla statistické vyznamnosti. Pro zvyseni efektivity je
dualezité upravovat aplikaci na zaklad¢é zpétné vazby uzivateli a jejich rodict, kterou

jsme ziskali po dokonceni studie a povazujeme ji za velmi pfinosnou.
Klicova slova

Cysticka fibroza, adherence, inhala¢ni 1écba, mobilni aplikace, mHealth,

telerehabilitace, telemedicina
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Abstract

This diploma thesis deals with the adherence to inhaled treatment, its measurement,
telemedicine and telerehabilitation and the possible use of the CF Hero mobile app in
paediatric patients with cystic fibrosis. In the theoretical part, it presents knowledge
about cystic fibrosis, adherence to treatment in patients with cystic fibrosis and
possibilities of its measurement, telemedicine and telerehabilitation. The practical part
describes the CF Hero mobile app, which has been the target of measurements on
several patients. At the same time, a questionnaire was developed focusing on

satisfaction with the use of this mobile application.

Methods: The practical part was conducted as a multicentre prospective cross-over
study investigating the effect of the CF Hero mobile app on adherence to inhaled
treatment, respiratory quality of life and chest excursion The evaluation was conducted
over a 6-month period, with the primary objective being to measure the amount of
exhaled solution relative to the prescribed amount. Simultaneously, each patient
underwent 3 identical examinations. These examinations included spirometric testing
(FEV1, FVC, MEF50), measurement of chest excursion (axillary, mesosternal,
xiphoid) and quality of life assessment using the CFQ-R questionnaire. It also included
measurement of adherence to the use of the mobile app itself and a questionnaire with

feedback on the use of the mobile app for children and parents

Results: A total of 23 children with a mean age of 12.4 &+ 3.3 years participated and
completed the study. Mean adherence to inhaled treatment was 81 & 13 % in the phase
without the CF Hero mobile app and 85 + 16 % in the phase when it was enabled.

However, the mean difference of 4 % between phases was statistically insignificant.



We observed significant changes in lung function scores predominantly relative to
baseline regardless of CF Hero mobile app use, but no longer between phases (with
and without the mobile app). We observed the same phenomenon when measuring
chest excursion or quality of life using the CFQ-R questionnaire. When comparing the

two phases, we obtained only statistically insignificant differences.

Conclusion: In this paper, the CF Hero mobile app for children with CF is presented.
The effect of this mobile app was objectified by the difference in adherence values
during use and non-use, as well as chest excursion, pulmonary function FEV1, FVC
and MEF50, and the CFQ-R questionnaire. None of the values reached statistical
significance. To improve efficiency, it is important to modify the app based on
feedback from users and their parents, which we received after the completion of the

study and found to be very useful.

Keywords

cystic fibrosis, adherence, inhaled therapy, mobile apps, mHealth, telerehabilitation,

telemedicine
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SEZNAM ZKRATEK

ACBT active cycle of breathing technique aktivni cyklus dechovych technik

ACT airway cleaning techniques

AD Autogenni drendz

Ax. Axilarni

CF cystické fibroza

CFTR modulatory  modulatory CF transmembranového regulatoru

ECFS European cystic fibrosis society (Evropska spole¢nost pro CF)

EMZ elektrické monitorovaci zafizeni

FEV1 force expiratory volume in 1 second (objem usilovné vydechnutého
vzduchu za 1 vtéfinu)

FVC Funk¢ni vitalni kapacita plic

HCFHWO High-frequency Chest Wall Oscillation — vysokofrekvencni oscilaéni
vesta

HSR hypertonicky roztok soli

IPV intrapulmondrni perkusivni ventilace

IRT imunoreaktivni trypsinogen

MEF50 maximalni vydechovy priitok na trovni 50 % funk¢ni vitalni kapacity

Mez. Mezosternalni

MPR Medication possesion ratio (doba, kterou mél pacient léky k dispozici)

PCF peak cough flow

PDC Proportion of days covered (doba, kterou mél pacient pokrytou pfedpisy na
1éky od 1ékate)

PEP positive expiratory pressure — pozitivni pretlak pii vydechu

RFT respiracni fyzioterapie

SD smerodatna odchylka

Xip. Xiphoidealni
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UVOD

Cysticka fibroza (CF) je zivot limitujici genetické onemocnéni postihujici témét vSechny
organy v téle s nejvetsi propagaci symptomu v respiraénim systému. Dochazi k produkei vazkého
hlenu, ktery se hromadi v dychacich cestach. To vede k opakovanym
infekcim a zanétim a nasledné poSkozeni plicni tkan¢ doprovazené poklesem plicnich funkci
(Wilson, 2019). I ptes v poslednich letech pouzivané inovativni latky - modulatory CF
transmembranového regulatoru (CFTR modulatory) — musi vSichni pacienti stale dodrzovat piisny
rezim péce o své dychaci cesty jiz od raného détstvi, ktery zahrnuje kazdodenni inhalacni
1é¢bu a prvky respiraéni fyzioterapie (Wark , 2018; Wilson , 2019; Dagenais , 2021).

Hypertonicky solny roztok podporuje mukociliarni clearance a mize snizit poskozeni
zanétlivym procesem v plicich. Jedna se o nejcastéji inhalovanou latku, kterd ma nejvétsi efekt pii
dlouhodobém kazdodennim uzivani (Donaldson , 2020). Respira¢ni fyzioterapie ma za ukol udrzet
plice Cisté a zpomalit snizovani hodnot plicnich funkci. Do této kategorie spadaji techniky airway
clearance a pohybova aktivita (Castellani , 2018).

Aby vSak byla tato 1é¢ba ucinnd, je nutnd adherence alespont 80 %. V praxi dosahuje
adherence k inhalacni 1écbé primémé 60-70% pro déti do 10 leta50-60% pro
adolescenty a mladé dospé€lé (McNamara, 2009; Ball, 2013; Nasr, 2013; Quittner, 2014)

Jednim z prostfedkli monitorace a zvySovani adherence je telerehabilitace, kterd by neméla
pln¢ nahradit prezencni rehabilitaci, ale obohatit ji o dal§i zplsoby poskytovani zdravotni
péce a zjednodusit ziskani zpétné vazby od pacienta ke zefektivnéni 1écby (Santuzzi, 2020).
Dulezitou kategorii jsou mobilni aplikace, které maji potencial poskytnout informace,
motivaci a posilit compliance k 1écbé. Vysledky analyzy uzivatelskych potieb ukazuji potiebu
individuality digitalni podpory a adaptabilitu na rizné kontexty 1é¢by (Floch , 2018). Velky
pozitivni vliv ma telerehabilitace na emo¢ni a psychickou slozku déti, coz mize ptispét ke zlepSeni
zdravotniho stavu. Déti se totiz toutou formou mohou potkat online se svymi vrstevniky v redlném
Case a zucCastnit se spole¢né skupinového cviceni nebo mezi sebou mohou virtudlné soutézit
napt. v pohybové aktivité. Telerehabilitace tedy nabizi détem s CF moZnosti, které jim jsou jinak
z diivodu prevence prenosu infekce zakazany (Tomlinson , 2016; Chen , 2018; Layton , 2021).

Toto téma diplomové préace jsem si vybral jako propojeni svych tfi z4jmul ve fyzioterapii,

kterymi jsou respiracni fyzioterapie, pediatri¢ti pacienti a nové terapeutické postupy v oboru.
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1 CYSTICKA FIBROZA

1.1 Zakladni informace

Cysticka fibréza (CF) je nejcastéjsi autozomalné recesivni onemocnéni v bélosské populaci,
vyskytuje se zhruba u 1/3500 narozenych. Velka ¢ast pacienti vykazuje ptiznaky jiz od narozeni
nebo kratce po porodu. Od roku 1989 je znamo, ze CF je zplisobena mutaci v genu cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR), ktery koduje CFTR protein. Tento aniontovy kanal
fidi proudéni chloridu a bikarbonatu v apikdlni membrané rGznych epiteld, fidi transport
vody a iontli a udrzuje povrch epitelu hydratovany. Uvolniovani bikarbonatu v dychacich cestach
je dilezité pro spravné rozloZeni mucinu a obranu proti bakteriim. Ve stievé je uvoliiovani
bikarbonatu potieba jako puffer zaludec¢ni kyselosti a umoziuje aktivaci pankreatickych enzymi
(De Boeck, 2020).

V soucasné dob¢ je znamych vice nez 2000 riznych CFTR mutaci, pficemz nejcastéjsi je
mutace F508del. V Evropé ma piiblizné 82 % pacientl alespoin jednu mutaci F508del, ale
frekvence je vyS$ivsevernich zemich nez na jihu. VSechny ostatni mutace se vyskytuji
maximalné v nékolika jednotkach procent pacientii s CF v Evropé€. ZvySujici se pocet zprav z Jizni
Ameriky, Afriky, Turecka, Sttedniho Vychodu a Asie prokazuje, Ze CF neni v téchto regionech az
tak neobvykla. v oblastech s vysokym vyskytem tuberkul6zy, malnutrice nebo viru lidské
imunodeficience (HIV) a vysoké détské mortality neni diagnostika CF ¢asto na dobré urovni a déti
mohou umirat nediagnostikovany (De Boeck , 2020).

Podle dat z ¢eského registru cystické fibrozy z roku 2020 (https://cfregistr.cz/data, 2022)
jevCR celkem 687 pacientdl spramémym vékem doziti 25 let, kdy pomér déti do 18
let k dospélym je témét 50 %. Z toho 86 % jedinct ma alespon jednu mutaci F508del.

Historicky byla CF smrtelné onemocnéni raného détstvi. Déti umiraly nejcastéji z ditvodu
malnutrice zptisobené pankreatickou insuficienci. Proto suplementace pankreatickych enzymt byla
prvnim velkym krokem kupfedu. Ve chvili, kdy se u pacientd zlepSil stav nutrice,
zacaly v klinickém obraze dominovat chronické respira¢ni infekty. Trvalo n€kolik desitek let najit
zpisoby, jak splicnim onemocnénim bojovat. Soucasna 1écba se skladd zejména ze
systémovych a inhala¢nich antibiotik, protizanétlivych I¢kii a 1€k snizujicich viskozitu hlenu.
Zvyseni intenzity terapie spolu s centralizaci, standardizaci péce a zlepSenim diagnostickych

postuptl pomohly jesté vice zlepsit vysledky (De Boeck, 2020).
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Intenzivni sledovéani a moderni 1é¢ba v sou¢asné dobé umoznuje vétSiné déti prezit do
dospé€lého veéku. V zapadni Evropé je vice dospélych s CF vice nez détskych. Tento pomér je
rovnéz pouzivan jako parametr kvality péCe. Nanestésti chudsi zemé na vychod¢ Evropy maji tento
pomér nizsi nez 50 %, mladSich 18let je tedy vice nez dospélych. V budoucnosti je ocekdvano
zvySeni tohoto poméru a s tim také vétsi rozvoj péce pro dospélé pacienty (Stephenson et al., 2017;
De Boeck, 2020;).

Podle dat zregistru pacienti Evropské spolecnosti pro CF (ECFS), kde byli
zafazeni i pacienti z CR, byl k roku 2014 median pteziti v Evropé 51,7 roku (McKone , 2021).

1.2 Diagnostika

Prvotni diagnostika je provadéna pomoci novorozeneckého screeningového testu, ktery
spociva v odbéru kapky krve z paty novorozence mezi 72. a 96. hodinou zivota. Pii pozitivnim
screeningovém testu ¢i klinickém podezieni na probihajici onemocnéni se provadi chloridovy potni
test, ktery je povazovan za zlaty standard v diagnostice této nemoci. V piipadé pozitivity obou
testi je pouzito molekularn€ genetické  vySetfeni k prokdzani  pfitomnosti CFTR
mutace/i a k uréeni jejich typt. U pacientl, ktefi nebyli v minulosti diagnostikovani a CF je tedy
zachycena az v pozd¢j$im veku, je mozné vyuzit jako jeden z diagnostickych nastroja radiografii
hrudniku (Vavrova, 2006; Brown, 2017; De Boeck, 2020)

V ramci novorozeneckého screeningu jsou dostupné dva algoritmy pro imunoreaktivni
trypsinogen (IRT): IRT/DNA a IRT/IRT1/DNA. Prvni varianta identifikuje pacienty s jednou nebo
dvéma mutacemi, ackoli neni schopna rozpoznat, jaky pocet mutaci pacient ma. Pocet mutaci je
dilezité znat, protoZe jedna mutace znamena, Ze pacient je pouze pienasSecem CF, zatimco nositeli
se dvéma mutacemi je diagnostikovana CF. Druhy novéjsi algoritmus (IRT/IRT1/DNA) hodnoti
hodnoty IRT v rozmezi dvou tydnt a pokud dochazi k nartistu, je pacientova DNA testovana na
CFTR mutace. Senzitivita tohoto testovani je 99,5 %. Piesto se vSak muze stat, ze dit¢ projde
screeningem jako negativni. Néasledné v piipad¢ podezieni na CF je stale potfeba provést potni test.
Genotypizace je bézn€ provadénd u pacientil se zvySenymi hodnotami IRT a/nebo chloridového
potniho testu. Inicialni analyza sestava ze 100 mutaci. Pokud je timto zpisobem odhalena pouze
jedna nebo zaddna mutace, nasleduje analyza celé sekvence ke stanoveni presného typu mutace

(Vavrova, 2006; Brown, 2017).
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1.3 Klinicky obraz a disledky onemocnéni

CF nejvice postihuje respiracni a gastrointestinalni systém, ale da se fict, ze kromé& centralni
nervové soustavy ovliviiuje 1 vSechny ostatni systémy.
1.3.1 Respiracni piiznaky

Kvuli poruse fizeni transportu vody a iontli na membranach epitelu v dychacich cestach
dochdzi ke snizeni hydratace hlenu, ¢imz se stane vice vazkym. Nésledkem je porucha mukociliarni
clearance, ktera vede k obstrukci hlenem, jenz je idedlnim prostiedim pro usidleni bakterii. To
nasledn¢ vede k vzniku infekce, ktera vyvola zanétlivou reakci vedouci k destrukci napadené
plicni tkané& (Skalicka, 2014). Pfevladajicimi patogeny jsou Staphylococcus aureus (chronicky
kolonizovanych témé&f 50 % déti v CR) a Pseudomonas aeruginosa (chronicky kolonizovanych
témet 25 % dospélych v CR). Pozdéji v pribshu onemocnéni se néktefi pacienti nakazi méné
obvyklymi a t¢zko 1éCitelnymi patogeny jako je Burkholderia cepacia, Achromobacter
xylosoxidans nebo mykobakterie. Respira¢ni komplikace jsou nejcastéj$Sim diivodem umrti, nebo
transplantace plic v raném dospélém veéku. Nadmérny zanét zptisobeny chronickou infekcei vede ke
vzniku bronchiektézii, poklesu plicnich funkci a Casem i k respiracni insuficienci (Orenti, Zolin,
Jung, van Rens et al, 2021; https://cfregistr.cz/data, 2022).

Jednou z komplikaci CF je akutni zhorSeni respiracnich symptomil (neboli exacerbace), které
je nejcastéji infekEniho piivodu. Projevi se zvySenim produkce sputa, kaslem (suchym, drdzdivym
Jedna se o septicky stav pfi nekrotizujici pneumonii zptisobeny bakterii Burkholderia cepacia.
Pocatek exacerbace se da zachytit spirometrickym vySetfenim, kde pozorujeme pokles hodnot
usilovného vydechu za 1 s (FEVI1). Pro kvantifikaci progresu onemocnéni je mozné kromé
spirometrie vyuzit také analyzu krevnich plynl, kde se pokles plicnich funkci miiZze projevit
arteridlni hypoxémii a respiracni acidézou. Brzky zachyt je velmi dilezity pro vcasné zapoceti
agresivni 1écby, ktera by méla zabranit rozvoji vazné&jSich komplikaci (Fila, 2017; Brown , 2017).

Dal§imi, méné castymi komplikacemi spojenymi s respiracnim systémem jsou
pneumothorax nebo hemoptyza. Oba tyto jevy se vyskytuji Castéji u dospelych. Tyto komplikace
potkaji zhruba jen nékolik desetin procent déti s CF (Fila, 2017). Konkrétné dle poslednich dat
z ECFS registru se v CR v roce 2019 neobjevila ani jedna vyrazn&jsi hemoptyza (nad 250ml/rok)
u dospélych a détskych pacientii a pneumothorax jen u 2 jedincii (Orenti, Zolin, Jung, van Rens et
al, 2021).
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U pacientll v brzkém stadiu onemocnéni miize RTG hrudniku ukazat hyperinflaci
plic a minimélni peribronchidlni zahus$téni/ztlusténi. Jak nemoc pokracuje, zacnou na RTG
prevladat bronchiektazie, air trapping a hyperinflace plic (Brown , 2017).

Pokud neni CF diagnostikovana a neni od rané¢ho véku 1écena, vazna bronchiektazie mize
byt ptitomna jiz v dobé diagnostiky. Navzdory symptomim jako je chronicky kaSel nebo
komplikace zptisobené malnutrici, se median véku diagnostiky li§i od n€¢kolika mésict po né€kolik
let. Provedeni diagnostiky nékolik tydnii po narozeni mtze byt pro optimalni vysledky jiz pozdni.
U CF je klicova prevence komplikaci a progrese plicniho onemocnéni, ale i pfesto trvalo nékolik
mnoho desetileti dokazat, ze CF je onemocnéni spliujici kritéria pro novorozenecky
screening. V dnesni dobé vime, Ze benefity novorozeneckého screeningu pievazi

ujmu a vedou k del§imu pteziti pacientl (De Boeck , 2020).

1.3.2 Gastrointestindlni priznaky
Castou komplikaci gastrointestindlniho systému je porucha exokrinni funkce slinivky bfi$ni,

ktera se vyznamné podili na trdveni potravy. Obzvlast’ vyznamné je Stépeni a emulgace tukd. Tento
proces v duodenu spolecné se Zluci zajist'uje vstiebavani tukii a v tucich rozpustnych latek. Z toho
vyplyva, ze pti poruse této funkce pacienti s CF nepftibiraji a neprospivaji i ptes velké objemy
stravy. Omezena travici funkce tuk se také projevi mastnou stolici (Skalicka, 2014; Ditg, 2015).
Malnutrice se projevi nejen na piibirani na véaze, ale také na kostni denzité. Spolecné s deficitem
vitaminu D jsou pfi€inou osteopordzy u vice nez poloviny dospélych s CF. To zplisobuje omezeni
nejen pro pohybovy aparat, ale taktéZ vétSi nachylnost k hyperkyfoze hrudni patefe a ke
zlomenindm Zeber. To mé vyznamny dopad na samotny respiraéni systém (Aris , 2005).
1.3.3 Meéné casté piiznaky

Nicmén¢ komplikace se v prubéhu let mohou objevit téméf v kazdém organu. Prikladem jsou
onemocnéni jater, CF related diabetes, nosni polypy, stfevni obstrukce, hemoptyza, alergicka
bronchopulmondlni aspergil6za a mnohé dalsi (Fila, 2017). Jejich podrobny popis je nad ramec
této prace.
1.4 Terapie

V soucasné dobé existuje konsenzus ohledné vétSiny aspektlh symptomatické 1écby CF, ale
registry poukazuji na néckolik stale se vyskytujicich vyzev pro terapii. Napi. znevyhodnéni
zenského pohlavi ohledné pteziti. Je to pravdépodobné spojené s hormonélnim stavem. Déle je

otazkou, pro¢ dochazi k rychlejsimu snizeni plicnich funkei v pribéhu adolescence, progresivnimu
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poklesu plicnich funkci v pribéhu exacerbace a ¢asté asymptomatické infekci a zanétiim
vedoucim k bronchiektaziim jiz v pfedskolnim véku (Castellani ,2018).

V idedlnim piipadé je CF diagnostikovana jiz pied projevem prvnich ptiznakl. Se
stanovenim diagndzy je spojeno okamzité zahdjeni 1écby. Nasledné je potfeba nastavenou terapii
dasledné dodrzovat, odhalovat v€as nové vznikajici symptomy a vzdy vcas zakrocit. (Vavrova,
2006).

Tedy nenechat prostor pro rozvoj nezvratnych zmén. Timto zpisobem je mozné dat jedinci
dobrou Sanci na kvalitni zivot a zaroven prodlouzit zivot nemocného. Soucasné 1é¢ba je postavena
na ECFS: best practice guidelines, které byly v roce 2018 aktualizovany, protoze moznosti 1écby
se pomémné rychle méni a zlepsSuji (Castellani , 2018). Obecné Ize rozd¢lit 1écbu do nékolika
kategorii: péfe o prichodnost dychacich cest, péfe o dobry stav vyzivy, potlaceni
infekce a zanétu a 1écba komplikaci (Vavrova, 2006).

1.4.1 Péce o dychaci cesty
Pro udrZeni priichodnosti dychacich cest se vyuziva kombinace inhalaéni 1éby s naslednou

fyzioterapii, pod kterou spada zejména respiracni fyzioterapie (RFT) a pohybova aktivita.

1.4.1.1 Inhalacni terapie
Inhalaéni terapie se postupem casu stala velmi dileZitou soucasti plicni rehabilitace. Aby

vSak splnila ofekavany vysledek, je nutné dosazeni dostate¢né davky do dychacich cest. Zpiisob,
jakym je toho dosazeno, se liSi napfi¢ klinickymi 1 védeckymi pracovniky. Aby byla Sance na
uspéch 1écby co nejvyssi, je pro vSechny typy 1€kt je vzdy stejny cil, kterym je jejich rovnomérné
rozloZeni v plicich. Hlavnimi faktory ovlivilujici efekt terapie jsou: vybér inhaldtoru, inhala¢ni
technika, strategie 1écby a adherence (Castellani, 2018).

Inhalacni terapie je velmi Casové narocna a u vétSiny pacientl je provadéna 2 — 3 x denng.
Hlavnimi inhala¢nimi latkami jsou mukolytika a hydratacni latky (hydrolizéry). Hydrolizéry
mohou casto plsobit drazdivé na dychaci cesty a nékdy vyvolat az bronchospasmus, proto se
doporucuje uZiti beta-2 mimetik s bronchodilatacnim G¢inkem ptfed samotnou inhalaci. Mohou se
také kombinovat s inhalacnimi kortikosteroidy (Skalicka, 2014).

Nize uvedené 1éky jsou dodavany do dychacich cest pomoci nebulizérii v podobé aerosolu.
Existuji jich tfi typy: tryskové, ultrazvukové a sitové. Kvalita aerosolu a vysledné mnoZzstvi
inhalované latky se mezi jednotlivymi typy lisi. VétSina nebulizérii je bud’ Casové efektivni nebo

ma vysokou kvalitu aerosolu, ale jen nékolik z nich zvladne oboji. Nékteré maji v sobé dokonce
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zakomponovany Cip, ktery sbird informace o adherenci. Témét vSechny inhalatory produkuji
aerosol kontinualng, ¢imz se velka ¢ast ztrati ve vzduchu nebo ve filtru nebulizéru. Existuji v§ak
zafizeni posilujici nadech, u kterych dochazi k mensim ztratdm nebo ovladané nadechem, s nimiz

trva inhalace déle, ale je nejefektivnéjsi (Lannefors, 2019).

1.4.1.1.1 Dornaza alfa (DNAza)

Jedinou latkou rozkladajici hlen je v soucasn¢ dob¢ rekombinantni lidskda DNAza (dornaza
alfa — tzv. Pulmozyme), ktera je soucasti 1¢Cby jiz od 90. let minulého stoleti. Funguje na principu
rozkladani DNA z rozpadlych polymorfonuklearti a tim zkapalfiuje hlen. Bézné se
uziva k poledni/odpoledni inhalaci a nenasleduje ihned poté RFT, aby nedoslo k vykaslani uc¢inné
latky. Je dokazan efekt na zlepSeni funkce plic a snizeni poc¢tu exacerbaci, zarovenn zpomaluje
pokles plicnich funkci. Pii pferuSeni lécby dojde ke =ztraté efektu, proto je nezbytné

dlouhodobé a pravidelné uzivani (Skalickd, 2014; Yang , 2021).

1.4.1.1.2 Hypertonicky solny roztok (HSR)
K ranni a vecerni inhalaci je nejcastéji uzivan hypertonicky solny roztok (HSR) (3-7 %),

ktery zvySuje koncentraci soli na povrchu dychacich cest. Dochazi tak k pfenosu
vody a tim i zvlh¢eni dychacich cest. Nejen, ze timto zpisobem fedi sputum a tim usnadiiuje jeho
odstranéni z dychacich cest, ale také maé antibakteridlni G€inky. Jeho uZivani sniZuje pocet
exacerbaci a v mensi mifte 1 zlepSuje plicni funkce (Skalicka, 2014).

Inhalace solného roztoku ma véEtsi  efektivitu na  mukociliarni  clearance u
dospélych pacienti, u kterych jiz doSlo k rozsahlejSimu poSkozeni plicni tkané€ a tim k vetsi
produkci hlenu. Primémé u nich jednordzova davka hypertonického solného roztoku zvysi
mukociliarni clearance na dvé hodiny, ale v pfipadé¢ dlouhodobého uzivani trva efekt po jedné
inhalaci dvakrat déle. Vyznamneé vétsi vliv nez jedna davka HSR, je dlouhodoby efekt v dychacich
cestach zplsobeny opakovanymi inhalacemi, ktery muize prodlouzit zrychleni mukociliarni
clearance na 8 a vice hodin po jedné (Trimble , 2018). U détskych pacientl vSak tato skute¢nost
neplati a prolongovany efekt nenastdva (Donaldson, 2020). U néckterych déti dokonce totiz
nenastane 74dné nebo jen minimalni reakce na inhalaci HSR. Je to ovlivnéno zachovalymi plicnimi
funkcemi a mirou minimalniho poskozeni plicni tkdné. Z toho vyplyva, Ze nejvice profituji
z inhala¢ni 1éCby déti s horsi mukociliarni clearance (Laube , 2011). To vSak neznamend, ze HSR
nema u déti smimym poSkozenim plic Zadny efekt. lu téchto déti dochazi

dlouhodobou a pravidelnou inhalaci ke zlepSeni mukociliarni clearance (Donaldson, 2020).
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V ptipadé exacerbace HSR nezkrati pacientovi s CF dobu pobytu v nemocnici, ale snizuje
tizi jeho symptomi. Tento efekt je vSak popsan pouze u dospélych pacienti (Elkins,
Dentice, 2020).

Inhalace HSR je mozna uz u kojenct v ramci prevence rozvoje ireverzibilniho poSkozeni
plic nebo jeho oddéleni, protoze snizuje hodnotu tzv. lung clearance indexu - LCI (o¢iStovaci index
plic - schopny detekovat ¢asné poSkozeni perifernich dychacich cest u subjektli s CF s vyssi
citlivosti nez spirometrie). Ma pozitivni vliv na pfibirani na vaze a zdrovenl je bezpecna
(Stahl , 2019). U ptedskolnich déti dochazi k mirnému zvySeni plicnich funkci o nékolik procent,
pfedevsim FEV1 a snizeni hodnot LCIL. Je vSak dilezit¢é domluvit se srodicia zvazit pomér
benefitli a vynalozeného usili spojeného s timto typem terapie (Nenna , 2017).

Negativnimi projevy inhalace HSR jsou kasSel, podrazdéni krku nebo vyvolani bronchialni
obstrukce. Z tohoto ditivodu je mozné ptidat Mannitol, ktery zvySuje toleranci inhalacni smési
(Cazzarolli , 2017). Avsak v soucasné dob¢ je v Evropé prakticky nevyuzivany (Lombardi , 2019)

V ptipadé chronické kolonizace bakterii Pseudomonas aeruginosa je zatazeno do inhala¢ni

lécby antibiotikum Tobramycin nebo Colistin.

1.4.1.2 Fyzioterapie
Fyzioterapie je klicovym prvkem v 1é¢b¢ respiracnich projevii CF. Z respiraéni fyzioterapie

(RFT) jsou vyuzivané techniky hygieny dychacich cest neboli Airway clearance techniques (dale
ACT), pod které spada autogenni drenaz (AD), aktivni cyklus dechovych technik (ACBT), vydech
proti odporu neboli positive expiratory pressure (PEP systém), intrapulmonalni perkusivni
ventilace (IPV) a diive zminéna inhalace v kombinaci s drenaznimi technikami. VSechny tyto
techniky kromé IPV jsou u pacientll v CR b&Zné vyuzivany a vedou pacienty k samostatnosti,
protoze k nim nepotiebuji asistenci a mohou ji provadét sami (Smolikova, 2010). V zahranici je
jeste vyuzivana vysokofrekvencni oscilacni vesta (HFCHWO - High-frequency Chest Wall
Oscillation). V rdmci efektu terapie nebyl zjistén terapeuticky rozdil mezi jednotlivymi typy ACT
krom¢ HFCHWO, u které je udavana vyssi Cetnost exacerbaci nez u ostatnich technik. Co vSak
hraje roli, je subjektivni vnimani jednotlivych technik pacientem. Kazdy fyzioterapeut by mél umét
vSechny typy technik, aby mohl nabidnout pacientovi tu techniku, kterd mu bude nejvice

vyhovovat a diky tomu k ni bude vice adherentni (Mcllwaine , 2014).
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1.4.1.2.1 Respiracni fyzioterapie (RFT)

RFT nésleduje po inhalaci. Cilem je vylouceni zfedéného hlenu z dychacich cest
pacienta. V pripad¢ solného roztoku je RFT indikovana ihned, po wuziti dornazy alfa
1 — 2 hodiny po. Diivodem je nutnost dostatku ¢asu k ptasobeni 1éku. Antibiotika se naopak inhaluji
az po RFT, protoze je potfeba nejdiiv dychaci cesty vycistit pro lepsi distribuci 1éku a zaroven
zajistit, aby nedoslo k jeho vykaslani pti/po cvi¢eni. Kombinace inhalace a ACT (konkrétné PEP
systém) se ukazuji jako efektivnéjSi zpusob odhlenéni oproti témto technikdm provadénym
jednotlivé (Vavrova, 2006; San Miguel-Pagola , 2020).

U pacientt s CF je mozné vyuzit z RFT i dechové trenazéry, které maji hned nékolik vyuziti.
Inspirani trenazéry lze pouzit pro zlepSeni techniky inhalace a ventilacnich parametra
nebo k ekonomizaci dechové prace. Expiracni trenazéry maji nezaménitelnou funkci jako podpora
expektorace, protoze tréninkem expiracnich svali se zvySuje hodnota vrcholového pritoku pii
kasli (peak cough flow, PCF), ktery je dilezitym obrannym a plice ¢isticim mechanismem. Dal$im
vyuzitim je podpora ventilace perifernich dychacich cest a prevence bronchiektazii (Smolikova,
2010; (Emirza , 2021).

Specifickou skupinou jsou kojenci a batolata, u kterych ACT provadi rodice pomoci
respiratniho handlingu, ktery vychazi z vyvojové kineziologie a neurofyziologické facilitace
dychani. Je aplikovan za pomoci polohovani ditéte a manudlniho kontaktu na urcitd mista na téle

ditéte, ze kterych je mozné vyvolat reflexni odpovéd’ (Smolikova, 2010).

1.4.1.2.2 Pohybova aktivita
Cviceni a pohybova aktivita by mély byt soucasti lécebného reZzimu vsech pacientli s CF.

Pravidelny pohyb o dostate¢né intenzit¢ ma vliv na psychickou stranku jedince, na kvalitu
zivota a dokonce i na plicni funkce. Idedlnim typem pohybové aktivity je intermitentni zatéz,
protoze dochazi k mensimu poklesu saturace pifi zatézi a mensi mite dusnosti, coz mize podpofit
subjektivni prozitek a tim i adherenci. Dobré je kombinovat aerobni a anaerobniho typ zatéze,
protoze tim dochézi k posileni svali, zvySeni vytrvalosti, zvySeni sebevédomi a zlepSeni pocitu ze
sebe sama. To vSechno se odrazi na zdravotnim stavu jedince s CF a tim dochazi ke snizeni poctu
hospitalizaci. U détskych pacientt je vice potfeba pracovat se strdnkou zabavy spojené se cvi¢enim,
aby déti byly dostate¢né motivovany se k pohybu vracet. Déti vykazuji velmi dobré vysledky
hodnoceni télesné¢ zdatnosti, pokud jsou dlouhodob&é monitorovany a je hlidan jejich rezim,

ale v opaném piipad¢ jejich compliance velmi rychle upada. (Wilkes , 2009; Hebestreit , 2022).
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V poslednim desetileti je kladen diraz na roli fyzické aktivity a cviCeni, jako dopliiku
nebo v nékterych piipadech Uplné nahrad¢ technik airway clearance. U jednotliveli s CF se
ukazalo, Zze cviCeni zlepSuje mukociliarni clearance, ulehCuje expektoraci sputa, zlepSuje
ventilaci a také zvySuje maximalni aerobni kapacitu. Pohybova aktivita je spojovéana se snizenim
poklesu plicnich funkei v ¢ase, zatimco celkova télesna zdatnost mé vyznamny pozitivni vliv na
kvalitu Zivota a pfeziti pacientli. Nicméné, optimalni davkovéani technik airway clearance,
pohybové aktivity a zvySovani kondice neni dosud jasné stanoveno. Pohybova aktivita mize byt
podporou ACT pfi odhlenéni, ale nemtze je Gpln€ nahradit (Dwyer , 2019).

1.4.2 Péce o dobry stav vyZivy

Je zndma piima korelace mezi stavem vyzivy a funkci plic. Tedy pfi zhorSeni stavu vyZivy
rychle dochézi k poklesu plicnich funkci, které se bohuzel pfi normalizaci vyzivy nemaji tendenci
vracet na ptuvodni hodnoty, proto je dilezité kontinualni dodrzovani nastaveného rezimu (Munck,
2014).

Pacienti s exokrinni insuficienci pankreatu musi pfed kazdym jidlem uZzivat substituci
pankreatickych enzymi ve formé kapsli, ptipadné v podobé mikropeleti vysypanych na 1zicku s
mlékem u kojenct. Nesmi dojit k poskozeni obalu, proto nesmi byt 1€ky drceny (Vavrova, 2006).

Strava musi byt vysokokalorickd, tedy obsahovat az o 50 % vice kalorii nez je uvadéna
hodnota pro zdravou populaci u déti a o 10-100 % u dospélych, protoze je potieba pocitat s vySSim
energetickym vydejem dychacich svalll a nedostate€nym vstiebanim Zivin (i pfes enzymatickou
substituci). Omezeni se tyka hlavné prozanétlivych omega-6 mastnych kyselin, a naopak je do téla

potieba dodéavat vitaminy rozpustné v tucich a stil (Skalicka, 2014; Fila, 2017).

1.4.3 Lécba infekce a potlaceni zanétu dychacich cest
V tomto ptipad¢ je nejlepsi 1€cbou prevence a dodrZzovani hygienického rezimu, ktery plati

zejména pi1 péfi o Cistotu inhaldtoru. Aby nedochazelo k pfenosu infekénich agens mezi
jednotlivymi pacienty, maji zakdzano se mezi sebou schazet. Pokud infekce propukne, je ihned
nasazena agresivni 1écba antibiotiky, kterd jsou podavéana peroralné, inhala¢né€ nebo intraven6zné
podle typu bakterie a stavu pacienta. Nejobtizn€j$i bakterii z pohledu 1€Cby je Burkholderia
cepacia, protoze je na antibiotika téméf rezistentni, proto se snimi Setfi az do vypuknuti
exacerbace. Naopak u infekce Pseudomonas aeruginosa jsou antibiotika nasazena i bez vypuknuti

pfiznakl a 1écba kombinaci nékolika antibiotik trva pfiblizné 3 mésice. Kortikosteroidy jako

vvvvv
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Mimo podavani antimikrobidlnich 1é¢iv je pfi rozvoji infekce Zadouci podpofit
nutrici a hydrataci, dodavat pacientovi NaCl, pfipadné zavést oxygenoterapii ¢i ho dokonce ptipojit

na mechanickou ventilacni podporu s bronchoskopickym odsavanim hlenu (Bhatt, 2013a).

1.4.4 Lécba komplikaci
Mezi bézné komplikace patii s CF spojeny diabetes mellitus. v rdmci diabetu si musi pacienti

pravidelné¢ méfit hodnoty glykémie a do téla musi byt dodavan inzulin. V prubéhu exacerbace je
nutna Castéjsi kontrola glykémie a dodavani vétsiho mnozstvi inzulinu, coz maze byt uprostred
neptiznivého stavu velmi naro¢né (Moran, 2014).

1.4.5 CFTR modulatory

Jedna se o léky, které cili na konkrétni mutaci genu. v soucasné dobé jsou Evropskou
agenturou pro 1é¢ivé ptipravky (European Medicine Agency) schvaleny tii peroralni 1éky k 1€cbé
zakladnich defekt u CF: Ivacaftor (Kalydeco), Lumacaftor + Ivacaftor (Orkambi) a Tezacaftor +
Ivacaftor (Symdeko). Tyto léky jsou nazyvany CFTR modulatory. Ivacaftor, ktery je tzv.
potencidtor, zlepSuje otevirani CFTR kanalku tak, Ze jim projde vic iontl. Tezacaftor + Ivacaftor
jsou korektory, upravuji tvarové usporadani a latkovou vyménu CFTR proteinu, aby se objevovalo
vice zralych CFTR proteinl na povrchu membrany bunky. Tato kombinace je pfikladem mutace-
specifické terapie pro mutace III. tfidy. Zapoceti terapie jiZ v prvnim roce Zivota mize zastavit
nebo dokonce vratit komplikace CF jako je napt. pankreaticka insuficience.

V randomizovanych kontrolnich studiich doSlo u pacientii s mutaci III. tfidy uZivajicich
Ivacaftor k vyraznému zlepSeni plicnich funkei, pfibytku na véze, zmenSeni poctu plicnich
exacerbaci a zlepSeni kvality Zivota. ZlepSeni mélo rychly néstup a poté bylo udrzovano po mésice
az roky. To vedlo k delSimu v&ku doziti, sniZzeni potieby transplantace plic a menSimu poctu
komplikaci. Déle se zlepsila gluk6zova tolerance. Mutaci III. tfidy mé vSak pouze 3-5 % pacientd.
Kombinace Ivacaftor + Lumacaftor nebo Tezacaftor poskytuje nejmirné;si efekt, ale konstantni
benefity v podobé zlepSeni FEV1 o 3-4 % u pacientd homozygoti F508del, kteti ptredstavuji
zhruba polovinu vSech CF pacientt.

Nejnovejsim CFTR modulatorem  je v soucasné dobé trojkombinace
Elexacaftor/Tezacaftor/Ivacaftor, neboli Kaftrio. Tato kombinace je urcena pro pacienty s CF starsi
12 let s alespon jednou mutaci F508del. U pacientii pouze s jednou touto mutaci dochézi ke zvyseni

hodnot FEV1 prumémé o 13,8 % v pribchu prvnich 4 tydnli a nasledné jiz neklesa ani nestoupa.
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Dale v pribéhu prvnich 24 tydnti klesé koncentrace soli v potu téméf na polovinu az pod v§eobecné
pfijimanou hranici pro diagnostiku CF (tedy pod 60mmol/I) (Middleton, 2019).

Lécba CFTR modulatory ma vSak i svou negativni stranku, kterou je cena. Primérné vyjde
jeden pacient v Evropé zhruba na 150 000 az 250 000 euro za rok. Z tohoto diivodu, i pies to, Ze
byly jiz tfi léky schvéaleny Evropskou agenturou pro 1é¢ivé piipravky, uhrada 1écby
zaostava v mnoha zemich. I Kalydeco, které ma vyrazny pozitivni vliv na pacienty s mutaci III.
tfidy, neni financovano v Portugalsku, mnoha zemich vychodni Evropy a na Novém Zélandu

(De Boeck, 2020).

1.4.6 Transplantace plic
Ackoli CF neni vylécitelné onemocnéni, transplantace plic je zavedenou metodou 1écby pro

pacienty s tézkou bronchiektdzii a onemocnénim plic v kone¢ném stadiu. Divodl zatazeni na
¢ekaci listinu je nékolik: pokles FEV1 pod 30 %, nahlé zhorSeni plicnich funkci, oxygenoterapie
pro hypoxémii, hyperkapnie a Casté exacerbace Spatné reagujici na antibiotika. Zaroveinl je vSak
dalezité znat i kritéria, kterd vedou k nezafazeni nebo vyfazeni ztohoto seznamu:
malignita v poslednich dvou letech, nelécitelna porucha jiného organu, chronické infekce mimo
respiracni systém, vazné deformity kosti, dlouhodobé Spatna adherence k 1é€b€, nelécitelné
psychické poruchy zabranujici dodrzovani rezimu po transplantaci, nedostatek socidlni
podpory a uzivani navykovych latek v poslednich 6 mésicich (Castellani, 2018).

Po transplantaci hrozi komplikace jako je infekce, odmitnuti organu aZ smrt, proto je potieba
dikladnd prace multidisciplinarniho tymu v rdmci vySetieni a nastaveni pted i pooperacniho
rezimu lécby.

1.5 Prognoza

V minulosti byla povazovana CF za primarné détské onemocnéni. V soucasnosti
je v nékterych zemich pocet pacientd s CF starSich 18 let vétsi nez 60 % z celkového poctu
populace CF, kdy median pteziti pohybuje okolo 40 let a pomalu roste (Brown, 2017).

Intenzivni sledovani a moderni 1écba v souasné dobé umoziuje vétSin€ deti prezit do
dospélého veku. V zapadni Evropé je dospélych s CF vice nez déti a pomér dospélych k détskym
pacientiim je pouzivan jako parametr kvality péce. Nanestésti chudsi zemé na vychodé Evropy maji
tento pomér nizsi, mladsich 18 let je tedy vice nez dospélych. V budoucnosti je o¢ekavano zvyseni

tohoto poméru a s tim také vétsi rozvoj péce pro dosp€lé pacienty (De Boeck, 2020;).
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Podle dat zregistru pacienti Evropské spolecnosti pro CF (ECFS), kde byli
zafazeni i pacienti z CR, byl k roku 2014 median pieziti v Evropé 51,7 roku (McKone, 2021).

Diulezitymi prognostickymi udaji/markery pro pieziti nebo transplantaci plic jsou usilovné
vydechnuty objem za prvni sekundu (FEV1), maximalni spotieba kysliku pfi testovani (VOzpeak),
maximalni vykon pii testovani (Wpeak), body mass index (BMI) a ventila¢ni ekvivalent pro kyslik
(VE/VO2 — pocet litr vzduchu na litr spotfebovaného kysliku). Z tohoto divodu je dilezité
pravideln¢ provadét spirometrické vysSetfeni a kardiopulmonalni zatézovy test. FEV1 a jeji pokles
vySetfeni CT hrudniku a biomarkery neutrofilniho zanétu ze sekretu z dychacich cest. Brzka
detekce onemocnéni plic vede k diivéjsSimu zahajeni cilené agresivni 1éby s preventivnim
dopadem na ztratu plicnich funkci a zaroven zlepsSeni dlouhodobych vysledkii 1écby (Hebestreit,
2019).

Riziko tmrti nebo transplantace plic je vySsi u pacientll s nizkymi hodnotami FEVI,
BMI a s chronickou kolonizaci Burkholderia cepacia. Dale je riziko vyS$si s narlstajicim poctem
dni hospitalizace a mnoZstvim intravendznich antibiotik za rok, uzivanim oralnich kortikosteroidi,
dlouhodobou oxygenoterapii a neinvazivni ventilaci (Nkam, 2017)

Pacienti a jejich rodice chtéji byt aktivnimi tUcastniky v procesu rozhodovani o planu
1é¢by. k tomu je potfeba dostatek znalosti, ktery pacientim poskytne pocit kontroly a zlepsi
vnimani zdravotni péCe. Adolescenti by tyto citlivé informace nejradéji ziskali od zdravotnik,
kterym takovy hovor muze byt nepiijemny, a proto je potfeba mit dostatek kvalitnich
nastroju a zdrojl, které mohou adolescentovi pomoct. Pacienti se dozvidaji informace o prognoze
ze tfi zdroju. Ttetina se to dozvi od zdravotnikd, tfeba si to sama odvodi a tfetin€ to feknou rodice
nebo si najdou jiny zdroj informaci (Farber, 2018). Ptistup k pacientim a podavani informaci se
viak miize v kazdé zemi liit, proto by bylo potieba udélat priizkum mezi pacienty v CR.

Je dlilezité nezapomenout, Ze adolescenti a mladi dospéli s CF €eli kromé starosti spojenych
se svym onemocnénim také situacim a kazdodennim vyzvam spojenym s dospivanim. Nedostatek
informaci v této oblasti miize vyvolavat v tomto narocném obdobi pocit nepohody a negativnich
pocitl, které jsou spojené s nizsi adherenci k 16¢bé&, coz mé vliv na kvalitu Zivota a prognézu do

budoucna (Frayman, 2015).
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2 ADHERENCE K LECBE

Adherence je mira, do jaké dodrzuje pacient 1écbu v porovnani s predpisem od
1ékate/zdravotnika. Skupina pacientti adherentnich k 1é¢be, i pokud se jedna pouze o placebo, ma
lepsi zdravotni vysledky nez velmi malo adherentni pacienti (Horwitz, 1993). Zdravotni pracovnici
pracuji s paradoxem, ze 100 % adherence je Zadouci, ale zdroven je ocekavéana urcita mira
nedodrzovani rezimu (Dixon, 2020). Pozornost vénovana adherenci vyzaduje zna¢né zdroje a Cas,
které nemusi byt vzdy k dispozici, protoze se pro kazdého pacienta neustdle vyviji typ
1écby a zéroven se 1écba s vékem méni. Znaény vliv na adherenci ma i piistup zdravotnikd.

V idealnim ptipadé¢ by mélo dojit k hodnoceni adherence pii kazdé névstéve lékare nebo
fyzioterapeuta bez ohledu na zdravotni stav pacienta. Pokud neni non-adherence odhalena pted
vypuknutim ptiznakti, dochdzi k posilovani navyka negativné ovlivitujicich dodrzovani 1écby. Ve
chvili, kdy rozhovor o zméné chovani ve vztahu k 16bé probéhne az po zhorSeni zdravotniho
stavu, mlze to pacient/rodi¢ vnimat jako vyc€itku nebo odsouzeni oSetfovatelskym persondlem, coz
vede ke konfrontaci a nasledné k neochoté¢ zménit sviij pristup k predepsané 1é¢b¢ (Riekert, 2015).

Napfi¢ studiemi se hodnoty adherence k 1écbé velmi li§i. Zélezi totiz na typu hodnocené
terapie, a hlavné na metodg, ktera byla pouzita. Casto se jedna az o desitky procent velky rozdil pii

srovnani objektivnich a subjektivnich metod méteni (viz. kap. 2.1).

2.1 Metody méreni

Pied navySenim terapie u zhorSujicich se pacientll je nezbytné nutné ovéfit, zda pacient
provadi vSechny prvky v rdmci svého 1écebného rezimu. Bez téchto informaci riskuji klinicti
pracovnici predpoklad selhdni 1écby a pfidani nezbytné terapie, ktera pouze zvySuje jiZ
nezvladdanou z4téz 1écbou (Sawicki, 2009). Pti monitorovani adherence je diilezité vyuZiti vice typl
objektivnich 1 subjektivnich metod, protoZze kazdy z téchto néstroji ma odlisné klady a zapory.
Obecné¢ je tendence rozdélit metody na piimé a nepiimé, kdy piimou metodou je méfeni
koncentrace 1€ka nebo jejich metabolith v krvi. Tato metoda je pfesna a objektivni, ale jedna se
zarovenn o invazivni metodu, kterd je oproti ostatnim drazs$i. Nepiimé metody jsou mnohem
popularnéjsi, hlavné ve vyzkumu adherence. Spada pod né: elektronicka monitorovaci zatizeni,
self-report, elektronické zdravotni zaznamy nebo pocitani spotiebované medikace vydané na

ptedpis (Anghel, 2015).
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2.1.1 Self-report/dotazniky
Existuje nékolik nastrojii méticich adherenci, ale vétSina z nich je pouzivana pouze ve

vyzkumu a v bézné praxi je nejcastéji vyuzivan self-report neboli tvrzeni pacienta. Zejména proto,
ze se jedna o levnou a jednoduchou metodu, ktera maze byt vedena nékolika zpiisoby: dotazniky
vyplnény online, ruéné¢ psané na kontrole u lékaie nebo fyzioterapeuta nebo strukturovanym
rozhovorem. Muze byt jednoduse upravovéna pro rozdilné skupiny pacientl, proto je
popularni 1 ve vyzkumu. Nicmén¢ tento zptsob je ve spousté piipadii velmi nespolehlivy. Obecné
je vsak tendence svoji adherenci piecenovat (Anghel, 2015; Mooney, 2016). MiZzeme to vidét napf.
u détskych pacientd, kdy se bézn€ rozchazi informace ditétearodict o 10 %.
Dotazniky a rozhovory mohou byt ptfesnéjsi, ale jsou ¢asové naroc¢néjsi. Studie zabyvajici se
méfenim adherence a pouzivajici tento typ meéfeni jsou hodnoceny jako nekvalitni s nizkou
vypovidajici hodnotou. V porovnéni s objektivnimi metodami totiz vychazi adherence vyssi u self-
reportu nez u objektivnich metod (O Donohoe et Fullen, 2014).

Dotazniky/skély jsou standardizovanou verzi hodnoceni samotnym pacientem a vice se
kvalitou informaci blizi objektivnim metodam. Timto zplisobem je mozné ziskat krom¢ samotné
adherence dilezité¢ informace o faktorech ovliviiujicich uzivani medikace. Z tohoto divodu je
mozné je vyuZzit jako doplnek objektivnich metod méteni nebo jako jejich alternativu v ptipadech,
kdy nejsou dostupné nebo je nelze pouzit (Nguyen, 2014).

2.1.2 Diare/deniky

Elektronické nebo ru¢né psané deniky poskytuji lepSi hodnoceni adherence v realném case,
protoZze je pacient pozadadn o zaznamenani kazdych 24 hodin, coz snizuje Sanci pifecenéni.
Zaznamenavani informaci do telefonu se mnohem vice blizi objektivnim hodnotdm neZ self-report.
Nevyhodou je vSak velké ¢asova narocnost pro pacienta i pro oSetiujici personal, ktery deniky cte

(Quittner, 2006).

2.1.3 Hodnoceni klinickym pracovnikem
Tento zpusob je mozné vyuzit pouze u hospitalizovanych pacienti, ale studie ukazuji na to,

zeivtomto piipadé dochdzik pfecenéni (1 kdyZ mensSimu nez u self-reportu) oproti
elektronickému méfeni adherence (Quittner 2008).

2.1.4 Elektronické databaze
Dalsi moZznosti je hodnoceni pomoci dat z elektronickych databazi v I€karnach. V ramci

lékarenskych zdznamia je mozné hodnotit dva parametry: podil dnd, které mél pacient pokryté

predepsanou medikaci (anglicky Proportion of days covered, neboli PDC) a podil doby, po kterou
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mél pacient 1¢k k dispozici (anglicky Medication possesion ratio, neboli MPR). Pii hodnoceni PDC
vime, jaké mnozstvi 1€kt ma pacient predepsanych od I€kare, ale uz nevime, zda si tento 1ék
vyzvedl. U MPR zname piesné mnozstvi, které dostal pacient k dispozici, proto pomoci téchto
informaci je mozné pouze hrubé odhadnout adherenci. Tento typ métfeni se hodi hlavné pro
hodnoceni adherence ve vétsich populacich po dlouhou dobu a vétsi mnozstvi uzivanych 1¢ku,
proto je tento zplsob vyuzivan prevazné pro védecké ucely (Anghel, 2015).

Jedna se metodu retrospektivni, kterd nedava informace o nacasovani davkovani, chybéjicich
¢1 nevyuzitych vyzvednutych vzorcich nebo konkrétnich faktorech vedoucich k neuzivani 1éki.
Z tohoto divodu dochazi v nékterych piipadech k nadhodnoceni adherence (Sawicki, 2007).

Nizky pocet vyzvednutych 1€ki vSak jest¢ nutné nesvédéi o Umyslné
non — compliance k terapii. Mlize existovat né€kolik bariér pfi obstaravani piedpist a je vzdy nutné
je provéfit (Wilson, Kataria, McNeilly, 2013). Ve studii hodnotici adherenci timto zpisobem u 95
hodnocenych déti do 18 let vysel median v rozmezi od 46 % pro solny roztok po 76 % pro
azithromycin. Celkové mnozstvi vSech vyzvednutych 1€k se pohybovalo okolo 63 % a nizsi
hodnoty vyrazné vypovidaly o mnozstvi exacerbaci vyzadujicich intraven6zni podéani antibiotik
(Eakin , 2011).

2.1.5 Elektronické monitorovaci zarizeni (EMZ)

Jedné o zatizeni zaclenéné do krabicky s léky, které zaznamenéava pocet jejiho otevieni, coz
je bréano jako uziti 1éku. V né€kolika studiich se tato metoda osvédcila jako velmi pfesnd, proto je
pouzivana pro validaci ostatnich metod. PfestoZe jsou draha, dévaji informace o poctu a presném
¢asu uziti medikace, a tim pfesnéjsi informace o adherenci. EMZ pifedpoklada, Ze pokud pacient
pouzil usili k odebrani medikace z davkovace, Ze si je doopravdy vezme, coZ nemusi byt vzdy
pravda a nespravné pouziti mize vést k faleSnym vysledkim. Pfesto se jednd o nejpiesnéjsi
metodu, pokud jde o uzivani 1ékt (El Alili, 2016; Sulaiman , 2016). Napf. u pacientti uzivajicich
Ivacaftor, pouze 61 % davek bylo pouzitych na zéklad¢ sesbiranych elektronicky v porovnani s 84

% pomoci lékarenskych zaznamti a 100 % ze self-reportu (Siracusa, 2015).

2.1.6 Elektronické monitorovani airway clearance
Role technologie v monitorovani adherence ACT je v soucasnosti primarné védecky nastroj.

Za AcapelluTM lze piipojit prevodnik tlaku, ktery zaznamenava datum, ¢as a hodnotu pritoku
vydechovaného vzduchu. Pfi pouZivani se objevi slySitelny feedback, ktery informuje uzivatele o

tom, ze dosahl pratoku minimalné 20 1/min. Ve studii zkoumajici adherenci k ACT pomoci této
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metody byl rozdil mezi self-reportem a elektronickymi daty az 55 % (100 % vs. 45 %)
(Hoo, 2014).

Pouziti vysokofrekvencni oscilacni vesty se zabudovanym chronometrem k zaznamenani
celkového pouzivani u 110 déti s CF po dobu 37 dni ukédzalo primérnou adherenci 61 %
(Oates, 2015). V dalsi studii sbirali detailnéjsi data zahrnujici délku pouzivani
HCFHWO v jednotlivych dnech. Vysledkem byla primérnéa adherence 69 % u pacientd od 6 do 24
let, nejvysSsi hodnoty mély déti (82 %). U tohoto typu ACT dochdzi castéji k subjektivnimu
precenovani délky terapie nez adherence jako takové. Je tedy dulezité sledovat nejen jak casto déti
terapii provadi, ale také zda dostate¢né dlouho (Mikesell, 2017). Tento zptisob ACT je viak v CR
nevyuzivany.

2.1.7 Elektronicka monitorace inhalaci

Pro elektronickou monitoraci inhalaci se v zahrani¢i nejcastéji pouziva I-neb systém
s adaptivnim davkovanim aerosolu. Jedna se o nejpokrocilejsi inhalator, ktery zaroven poskytuje
bezdratové data o pouzivani uZivatelem. Zaroven je schopen piesného davkovani a poskytuje
zpétnou vazbu o inhalaci (Dhand, 2010). Ve studii o 48 pediatrickych pacientech byla celkova
adherence po 6 mésicich 1é¢by 67 % arédno byla mensi nez veCer (58 % vs. 75 %)
(Rickert, 2015). V Anglii pomoci I-Neb méftili adherenci u adolescentt v pribéhu celého Skolniho
roku, primérna celkova adherence byla 65 %. V tydnu byla adherence o 7 % vy$si nez o vikendech
a o prazdninéch a svatcich klesla primérna hodnota az na 51 %. Mezi jednotlivymi prazdninami
CF tymu dulezit¢ informace k upraveni 1é€by na  miru v pribéhu jednotlivych
obdobi v roce a zvysit tim jeji efektivitu a dlouhodobou adherenci k 1écbé (Ball, 2013). Tato
metoda je zdaleka nejpfesncjsi, ale v soucasnosti je kvili finanéni nérocnosti vyuzivana

z evropskych zemi hlavné ve Velké Britanii.

2.2 Adherence k ACT

Technik ACT je cela fada a patii mezi hlavni zpiisoby péce o dychaci cesty pacientt s CF.

Na vétsinu z nich vSak neexistuje objektivni zpiisob méfeni adherence, proto se také li§i naméfena
adherence napfic¢ studiemi od 33 % do 91 %. Nejvyssi hodnoty vychazeji u hodnoceni pomoci self
—report (viz kap. 2.1.1.) a nejnizsi u validovanych dotaznikti, coZ je bézny jev (O'Donohoe, 2014).
U détskych pacienti maji rodice tendenci piecenovat adherenci v porovnani se svymi détmi
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10 10 % (Dixon, 2020), proto je potfeba vzdy informace ovefovat i objektivnéjsi metodou (Modi,
2006). Nejobjektivnéjsim zplisobem méieni je elektronické monitorovani pomuicek pouzivanych
pi1 ACT jako je napt. PEP systém nebo v zahrani¢i pouzivana oscilacni vesta, ale tento zptisob je
pouzivan zatim pouze pro védecké ucely. Je tedy velmi tézké ucit, jaka je opravdova adherence.
Z omezené¢ho mnozstvi dat, které jsou v soucasnosti k dispozici, dodrzuji mladsi déti sviij 1écebny

rezim na 80 % a adolescenti na 60—70 % (Mikesell, 2017; Oates, 2015).

2.3 Adherence k inhala¢ni 1é¢bé a medikaci

Pro dostatecny ucinek lécby je ve vétSin€ studii uvddéna adherence alespoit 80 %.
Nastésti v této oblasti 1 pro Siroké spektrum 1€kii uzivanych peroralné ¢i pomoci inhalace existuje
velké mnozstvi objektivnich dat. Adherence k 1é¢iviim u déti zpravidla s vékem klesa ze 70 % (do
10 let) az na 50 % a n€kdy i nizsi hodnoty (adolescence a ptechod do dospélosti). Co naopak
adherenci zvySuje, je paradoxné zvySeni poctu druht 1ékt. Ve studii hodnotici miru uzivani
ptedepsanych &kt spojenych s dychacimi cestami pomoci MPR (viz. kap. 2.3.4) u vice nez 3000
détskych 1 dospélych pacientl s CF vysla primérna adherence kolem 50 %, coZ je velmi nizka
hodnota. Je mozné, ze redlné hodnoty jsou jesté nizsi, protoze ne vSechny vyzvednuté 1éky musely
byt nutné spotiebovany (Quittner, 2014; Nasr, 2013; McNamara, 2009).

I-neb  nebulizér velice presné a objektivné  hodnoti mnozstvi  vyinhalované
latky a poskytuje data o adherenci k inhalaéni 1é¢bé po cely rok bez zvySeni zatéZe pro pacienta.
Zasluhou tohoto pfistroje vime, Ze adherence k inhalaci je nejvétsi v pracovni dny (66 %), mensi o
vikendech (60 %) a nejmensi o prazdninach a svatcich (51 %) (Ball, 2013). Na zaklad¢ téchto
informaci je mozné upravit lécebny rezim pro jednotliva obdobi v prib¢hu roku. Studie byla
provedena ve Velké Britanii a data pro CR se tedy mohou lisit.

VéEtsi  zapojeni objektivnich metod a jejich porovnani se subjektivnimi metodami
pouzivanymi v minulosti odhalilo ¢asto az dvojnasobny rozdil v adherenci k inhala¢ni 1€cbé (36 %

vs. 80 %) (Daniels, 2011).
2.4 Adherence k pohybové aktivité

Pohybova aktivita o dostatecné intenzit¢ je dulezitd pro udrZeni kardiovaskularni zdatnosti
pacientll s CF. Ta je stézejnim faktorem ovliviiujicim mortalitu pacienti. Z tohoto ditvodu je
podstatné znat co nejpiesnéj$i hodnoty nejen frekvence, ale také intenzity zatéze. Specifické oproti

ostatnim typim terapie jsou i bariéry v adherenci k pohybu: nedostatek energie, Casu,
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proménlivost pocasi nebo nedostatek sebevédomi ke cviceni. Zarovei je potieba, aby méli pacienti
pohyb spojeny s kladnymi pocity a prozitky. VétSina pacientl uvadi jako nejlepsi misto pro cviceni
svlyj domov, protoze se neboji infekce a uSetii tim Cas i1 energii (Hurley, 2021; Burnett, 2020).
Ve vSech oblastech (monitorace adherence, odstranéni subjektivnich piekazek a zvySeni
motivace k pohybu, moznost konzultace s odbornikem na dalku) jsou uzite¢né nastroje
z telemediciny a telerehabilitace (viz kap. 3.1. a 3.2.).
2.5 Faktory ovlivitujici adherenci
2.5.1 Socioekonomicky stav

V mnoha studiich je prokdzan pozitivni efekt rodinné asocidlni podpory na
adherenci k 1é¢b¢ a negativni efekt pii jeji absenci. Socidlni stigma nemoci muze byt zodpovédné
za nedodrzovéni rezimu v mnoha ptipadech. Ekonomicky faktor jako je nezaméstnanost, chudoba,
nedostatek nebo neadekvatni pokryti Iéky ¢i Iékatskymi ptedpisy, stejné tak jako vysoka cena 1k,
muze vyrazné ovliviiovat adherenci (Kardas, 2013).

2.5.2 Zdravotnicky tym
Pacienti si ¢asem mohou vytvofit silné pouto s multidisciplinarnim tymem, ktery o ngj

pecuje. To mize mit pozitivni i negativni vliv na adherenci. Nejednotna komunikace mezi Cleny
multidisciplindrniho tymu mtize vyvolat nedostatek divéry ve zdravotni systém a snizuje
divéryhodnost tymu jako celku. Na to je potfeba myslet zejména pii prechodu z pediatrické péce
do tymu pecujiciho o dospélé, protoze jinak miize dojit k znepokojeni pacienta. Jedna se totiz o
zménu po dlouhodobé spolupréci s pediatrickym tymem a zaroven se sniZuje nebo uplné mizi
zapojeni rodi¢li. To vSak nemusi nutné negativné poznamenat adherenci k 1€¢bé, protoze nékteti
pacienti tento piestup do CF centra starajictho se o dospélé pacienty piijmou jako novy
zacatek a moZnost se vice zapojit do 1é€by (Kardas, 2013).

Spatny vztah mezi pacientem a ¢leny tymu &i nedostatedna komunikace z obou stran mohou
negativné ovlivnit adherenci k nastavené 1écbé. Stejné tak mulZe mit nepfiznivy dopad na
adherenci 1 nedostatek divéry ve zdravotniky nebo vnimani nedostatecnosti efektu terapie. Na
druhou stranu kvalita, doba trvani a frekvence interakce mezi vSemi stranami mohou mit velmi
pozitivni efekt. Je potieba poskytnout pacientovi dostatek prostoru a bezpec¢i v komunikaci, aby
mél moznost mluvit o svych problémech, které by mohly ovlivnit 1écbu nebo mu zptsobuji
negativni pocity. Pokud je to mozné, je dilezit¢ adekvatné zapojit pacienta a ptipadné jeho
rodice/pecovatele do procesu rozhodovani a respektovat obavy tykajici se 1é€by a zdravotniho
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stavu. Zaroven je tfeba povzbuzovat pacienta k fizeni svého denniho rezimu. Pokud chtéji
zdravotnici zvysit adherenci k 1é€bé€, je potfeba ukézat uritou miru empatie, aby byla vnimana

podpora a pochopeni ze strany zdravotnikt (Dixon, 2020; Kardas , 2013).

2.5.3 Pacient a rodié/pecovatel
U déti je vzhledem k adherenci dtlezité brat v ivahu vék a kognitivni a emocni zralost,

zohlednit znalosti, chapani, dosavadni zkuSenosti, vztahy s lidmi ve svém okoli a jejich obavy.

S ptibyvajicim vékem se postupné presouva zodpovednost z rodice na dit€. V prubéhu tohoto
procesu muze nastat upadek adherence z diivodii vznikajicich jak na strané rodice, tak na strané
ditéte. Dospivani je pro dit€¢ narocné a bouilivé obdobi, kdy touzi po samostatnosti, proto pokud
rodi¢ nechce snizit pocit kontroly nad ditétem, mtize to vést ke konfliktiim spojenych s terapii. Toto
obdobi je také spojené se zapominanim, snahou utajit svoje onemocnéni pred svymi
vrstevniky a také zvySujici se komplexnosti péce, ktera vyzaduje vice CcCasu a energie.
Zaroven v pribéhu adolescence prevladd vliv limbického systému nad prefrontalnim lalokem,
ktery je zodpovédny za logické uvazovani a dozrava az do 25 let. Z tohoto diivodu je adolescent
ovlddan prevazné¢ svymi emocemi a mnohem vice tihne k rizikovéj§imu chovéni, které muze
vést k uzivani alkoholu nebo lehkych drog, jenz jsou spojeny s vyraznym poklesem adherence
(Sharma, 2013; Bishay, Sawicki, 2016).

Pacientovo pfesvéd€eni o nezbytnosti 1écby a dlivéra v efekt jednotlivych postupli musi byt
co nejvetsi a zaroven strach z vedlejSich u€inkli co mozna nejmensi, aby bylo dosaZeno dostatecné
adherence. S tim je spojeny i stav duSevni pohody, pii kterém si pacient mize pripadat efektivngjsi,
sebevédomy, plny optimismu, coZ je spojeno se subjektivné lepSim zvladanim terapie. Naopak
negativni pocity jako jsou deprese nebo uzkost adherenci k 1é¢bé snizuji. U pediatrickych pacientti
to platiipro rodic¢e/pecovatele. V n€kterych situacich, kdy je rodi¢ v depresi, miize dojit ke
zvySeni adherence u déti, protoze se stanou samostatnéjsi v ramci své 1éCby v drivéjSim veéku
(Smith, 2010; Kardas, 2013).

Systém  fungovani rodiny mize také pozitivné i negativné ovlivnit  pfistup
ditéte k 1écbé a dodrzovani nastaveného rezimu lékafem. Negativni vliv mé rozpad rodiny, Casté
konflikty mezi jednotlivymi ¢leny domécnosti, nizké vzdélani rodicl a nepochopeni principu
onemocnéni ditéte. Naopak kompaktni rodina o dvou rodiCich s vyS§im stupném
vzdélani a spradvnym vnimanim vaZnosti onemocnéni adherenci zvySuje. Pokud ma dit¢ mensi

povinnosti v rdmci domacnosti typu vynaseni odpadki, jeho adherence mé tendenci se zvySovat,

33



Diplomova prace Hodnoceni efektu vyuziti mobilni aplikace CF Hero na compliance
k inhalacni 1éCb€ a respiracni fyzioterapii détskych a nezletilych pacientl s cystickou fibrézou

ale pokud je mira povinnosti na dité ptili§ velik4, ndro¢na ¢i neimérna véku a ¢asovym moznostem
(napf. péce o sourozence, podileni se na finan¢nim piijmu rodiny), zhorsi se dodrzovani rezimu

1écby (Kardas, 2013).

2.5.4 Zdravotni stav
CF je onemocnéni, u kterého méa 1écba v pritbéhu casu tendenci se prodluzovat, navySovat na

frekvenci a komplexité s vékem, coz mlze negativné ovlivitovat adherenci. Inhalace a ACT jsou
doporucovany, aby nedoslo ke zhorSovani zdravotniho stavu, ale pacienti nemusi vzdy pocitovat
benefit z terapie, ¢imz klesa adherence (Conway, 1996).

Z divodu kiizeni infekci se nemohou setkdvat. Tim padem je socidlni interakce pti ACT
nebo cvieni nemoznd. Elektronické monitorovani nebo skupinova online cviceni jsou v dnesni
dobé moznym, ale ne pfili§ rozSifenym feSenim. Zaroven se nckteti boji rizika
demoralizace a ztraty zajmu o cvic¢eni, pokud by se jedinec nevyrovnal ostatnim ve skupiné (Dixon,

2020).

2.5.5 Terapie
Pokud je 1écba pacientovi nepiijemna nebo mu zpusobuje jiné negativni pocity, napt. svoji

frekvenci davkovani, vysokym poctem predepsané medikace, dlouhou dobou 1é¢by nebo
pfitomnosti nepfiznivych G€ink, tak adherence k 1é€bé pravdépodobné klesne (Kardas, 2013).

V ramci rehabilitace maji velky vliv na adherenci zevni faktory jako je podpora okoli, vnimani
svych kompetenci v rdmci rehabilitace, vniméni sama sebe a zdbava. Z vnitinich faktora je to

hlavné motivace a moznost volby (Prasad, 2002).

3 TELEREHABILITACE U CF

3.1 Telemedicina

Telemedicina je zpusob poskytovani zdravotnické péce do mist, kde vzdalenost hraje
dulezitou roli. Zdravotnici pomoci komunikaéni a informacni technologie ziskavaji informace pro
uréeni diagnoézy, stanovuji 1écbu, nastavuji prevenci onemocnéni €i zranéni, sbiraji data pro
vyzkum nebo poskytuji pokracujici vzdélavani pro ostatni ¢leny zdravotnickych tymi (WHO,
1998). Telemedicina nabizi ¢astéjSi posouzeni zdravotniho stavu vySetfované osoby pomoci tzv.
virtualnich klinik a telemonitorace, které mohou vést k diivéjSimu zapoceti 1€¢by a nasledné ke

snizeni poctu hospitalizaci a urychleni procesu rekonvalescence (Ketchel, 2018).
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Celkové je telemedicinav CR na podobné urovni jako ve zbytku zapadni Evropy.
Informovanost o moznostech jejiho vyuziti je vSak velmi nizkd mezi pacienty i mezi zdravotniky.
Z velké Casti se na tom podili stat, protoze v soucasnosti témet neexistuji zdkony tykajici se téchto
sluzeb a finan¢ni podpora je nedostate¢nd (Charabova, 2019). Vramci CF jsou vyuzitelné
eRecepty a telefonické konzultace s 1€kati.

V zahranici se diivody a zplisoby vyuziti telemediciny u CF pacientt lisi. V zemich jako je
naptiklad Australie, kde je na velké rozloze malé mnozstvi specialisti, vyuzivaji ploSné
telekomunikacni sité¢ pfevazné ke sbéru informaci a konzultacim (Wood, 2017). Ve Velké
Britanii a Spojenych statech americkych, kde jsou hojné vyuzivany elektronické inhala¢ni
nebulizéry I-Neb, sleduji adherenci k inhalacni 1é€bé sbérem dat z téchto pfistroji a jsou tim
padem schopni vcéas odhalit pokles adherence a pomoci videohovoru odhalit davod (Ball, 2013).
Napii¢ zemémi je vSak spole¢né jedno vyuZiti pro pacienty s CF, kterym je edukace nejen
zdravotnického personalu, ale i samotnych pacienti a jejich blizkych. Edukace se tyka zdravého
zivotniho stylu, dtlezitosti pohybové aktivity a plicni rehabilitace. Zarovein je konzultace
z domova dostupnéjsi a Setfi ¢as 1 finance, proto mize probihat Cast¢ji neZ navstévy v jednotlivych
specializovanych centrech.

V dnes$ni dobé, kdy jsou telekomunikacni technologie rozSifené¢ po celém svéte,
dochazi k rychlému vyvoji i samotné telemediciny. Cilem vSak neni nahradit osobni navstévy ve
zdravotnickych centrech nebo zkomplikovat naro¢nou 1é¢bu, ale rozsitit dostupnost zdravotnické
péce a umoznit pacientlim prevzit vétsi kontrolu nad terapii jejich onemocnéni a optimalizovat
nastaveni 1écby (Ketchel, 2018).

S nartistem poctu chronickych onemocnéni dochazi postupné k posileni self-managementu
jako jednoho ze zpusobil snizeni tlaku na zdravotnictvi. Pfedpoklady pro volbu této
metody a pfedani vétsi zodpove&dnosti pacientovi v rdmcei zdravotni péfe jsou sebevédomi, ze
¢lovek 1écbu sam zvladne a schopnosti k fizeni jednotlivych aspektii Zivotniho stylu ovlivilujicich
onemocnéni. K tomu je potfeba informovanost a pochopeni CF, které mohou byt poskytnuty
riznou formou telemediciny tak, aby nedoSlo k zatizeni zdravotniho systému (Floch, 2018).

V ramci respira¢nich onemocnéni je mozné vyuzit dalkového monitorovani pacientti. Méfeni
tlaku krve atepové frekvence je mozné provésti3 x denné a spirometrické vySetfeni
az 3 x tydné. V rdmci chronickeé respiracni insuficience dochazi timto zplisobem ke sniZeni poctu

exacerbaci a hospitalizaci. To plati pfevazné pro starS$i osoby s chronickou obstrukéni plicni
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nemoci, ale tento zplsob je vyuzitelnyiu pacienti s CF (Segrelles Calvo, 2014). Domaci
monitoring déti s CF Setfi ¢as za pravidelné dojizdéni do zdravotnickych zatizeni a tim poskytuje
vice ¢asu na Skolu a socializaci. Ve vétsim métitku dochazi ke zvyseni poctu zdravotnickych center
na pacienta a tim k zvySeni dostupnosti zdravotni péce (Wood, 2016). V subjektivni roviné
dochazi ke zlepSeni kvality Zivota a zvyseni spokojenosti se zdravotni péci. Domaéci telemonitorace
klinického stavu pacientd dokaze pii nédhlém snizeni plicnich funkci pomoci spirometrického
vysetieni odhalit velmi rychle exacerbace a okamzité nastavit vhodnou 1écbu. Zaroven umoziuje
snizeni poctu navstév v nemocnici a tim snizit riziko nakazy multi-rezistentnim patogenem. To ma
za nasledek mén¢ infekci bakterii Pseudomonas aeruginosa a zvyseni kvality Zivota. Zaroven
pacient ziskava vice kontroly v fizeni svého onemocnéni, coz muze zvysit adherenci k 1é¢be
(De Biase, 2020).

Vyuziti telekomunika¢nich technologii 1ze nalézt i v oblasti feedbacku inhalacni terapie.
Sportel  (2020) wvyuzili u déti sastmatem mobilni zafizeni Respiro, které lze
ptipojit k telefonu a dava ditéti okamzity feedback o jeho inhalaci, ktery mtize mit pozitivni vliv
na kontrolu chronického respiracniho onemocnéni a tim i na kvalitu Zivota. Disledkem je totiz
méné exacerbaci, coz zlepsi socializaci, protoze déti upravuji svoje aktivity a chovani podle svych
limitaci a aktualniho zdravotniho stavu. Zaroven tento typ monitorovani nepfedstavuje Zadnou
dalsi zatéz pro pacienty, protoze ptistroj Respiro a mobilni telefon se synchronizuji automaticky,
jakmile jsou blizko u sebe. Zatizeni dokaZe detekovat obdobi nizké adherence a Spatné techniky
inhalace. To mlze zvysit povédomi o téchto aspektech u déti s astmatem 1 jejich rodict a doda
zdravotnikiim velmi dilezité a zddané informace o adherenci a technice inhala¢ni terapie.

Adherence a kvalita techniky inhalace maji ¢asem tendenci klesat, coZ vede k nedostatecné
péci o dychaci cesty a vysledkem muze byt vyssi vyskyt exacerbaci nebo dokonce nevratné
poskozeni respiraéniho systému. NavySovani mnozstvi inhalace nebo 1écba exacerbace c¢i
hospitalizace jsou pomérné finanéné naro¢né. Proto se zda kontinualni dalkové monitorovani jako
dobry ndastroj pro prevenci nizké adherence, coz snizi financni néklady na 1éCbu. Presto
telemonitorace neni v bézné klinické praxi v Evrop¢ zavedena. Tato studie byla sice provedena na
détech s astmatem, ale vétSina poznatkl se da aplikovat i na déti s CF. Rozdilem je vyrazné vyssi
cena zafizeni, které by méfilo u téchto pacientii adherenci a techniku inhalace. Ze zahrani¢nich
studii vyplyva, Ze telemonitorace je nejlepSim zplsobem pro kvalitni evidence-based meéteni

adherence u déti s chronickym respiracnim onemocnénim. Ziskali bychom timto zpisobem velkeé
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mnozstvi dilezitych dat, kterd jsou doposud zkresleny subjektivni formou hodnoceni adherence u
déti. Bylo by mozné zmensit dopad nizké adherence na dychaci cesty u déti a tim zlepsit i jejich
kvalitu Zivota.

Vyhodou dlouhodobého monitorovani je sbér velkého mnozstvi dat, ktery povede k rozsiteni
nasSich dosavadnich poznatkil a poskytne nové hypotézy a podpoii personalizovanou péci
o chronické pacienty (Shah, 2021).

Telemedicina ma potencial snizit zat¢z na pacienty. Pandemie Covid-19 posunula
zdravotniky k piedstaveni telemediciny CF pacientim, ¢imz doslo ke zlepSeni jejich nasledné
péce. Ztoho vyplyvad nizky odpor k zapojeni telekomunikace do terapie, kterd byla
spojena v diivéjSich letech spiSe se skepsi. V USA a Kanadé¢ maji jiz dnes program video-
asistované plicni rehabilitace pro vét§i mnozstvi pacientd, ¢imz mohl jeden terapeut poskytnout
péci vétsSimu mnozstvi lidi za den. Na pocatku pandemie se ukazalo, ze stat, ktery byl na
telemedicinu u CF nejlépe pfipraven, byla Australie. Je to pravdépodobné zpiisobeno velkou
dojezdovou vzdalenosti do jednotlivych 1écebnych center, proto vymysleli zplisoby zptistupnéni
péce bez dlouhého dojizdéni jiz pfed pandemii (Shah, Kaltsakas, 2021).

Situace kolem pandemie Covid-19 znemoznila nebo velmi ztizila provadéni face-to-face
plicni rehabilitace. To vSak pomohlo studiim zabyvajicim se telemedicinou a telerehabilitaci,
protoZe u chronickych respira¢nich onemocnéni se jednd o velmi zranitelnou ¢ast populace.
Postupnym rozsifovanim rychlého internetu bude pravdépodobné ¢asem dochézet k vétSimu prijeti

telerehabilitace jako b&éZné soucasti péCe o chronické pacienty (Shah, Kaltsakas, 2021).

3.2 Telerehabilitace

Telerehabilitace je zplsob vyuZziti telekomunikaéni technologie k dalkovému poskytovani
rehabilitacni péce (Rosen, 1999). V dnesni dobé existuje n€kolik typl vyuziti: mobilni aplikace,
virtudlni realita (VR), online konzultace nebo individudlni ¢i skupinova online cviceni.

Telerehabiltiace by neméla plné nahradit prezencni rehabilitaci, ale obohatit ji o dal$i zplsoby
poskytovani zdravotni péce a ziskani zpétné vazby k zefektivnéni 1écby. Jeji planovani by proto
mélo probihat na zakladé dohody mezi terapeutem, rodinou a pacientem. Spolecné s psanim
denikd, pravidelnymi zaznamy lécby a symptomil a konzultacemi s terapeutem muZe byt dosazeno
optimalni monitorace adaptace na pohybovou aktivitu a efektu 1é€by na zdravotni stav (Santuzzi,

2020). Dalsim potencialnim benefitem telerehabilitace u CF je sniZeni ¢asu straveného dojizdénim
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na schlizky a vysSetfeni, Setfi finance a zvySuje klinicky pifehled zdravotnikli o pacientové stavu
(Shah, Kaltsakas, 2021).

V piipadé jejiho vyuziti pro pohybovou aktivitu/kondi¢ni cviceni, je telerehabilitace minimalné
stejné efektivni jako bézna rehabilitace, pokud sledujeme vysledky 6minutového chiizového testu,
VO2max a dotaznikli na kvalitu Zivota. Jedna se tedy o alternativu, kterd nabizi pacientim moznost
vétsiho vybéru bez snizeni efektu terapie. Casto je adherence dokonce vyssi neZ u rehabilitace, kdy
musi pacienti dochazet do jednotlivych center, protoze dojizdéni nebo dochdzeni za pohybovou
aktivitou a pocit nekomfortu v cizim prostfedi jsou jedny z hlavnich faktori negativné
ovliviiuyjicich motivaci k této ¢innosti (Hwang, 2015).

Primarni cil u telerehabilitace se podle zdravotnického personalu 1isi od face-to-face terapie.
Misto fyzického stavu je dulezit¢jsi cilit na emocni slozku audrZzeni spojeni mezi
fyzioterapeutem/ergoterapeutem a ditétem/rodicem (Krasovsky, 2021).

Vnimani uzite¢nosti je vyraznym prediktorem uzivani telerehabilitace na rozdil od véku, trvani
nemoci nebo vzdalenosti od 1é¢ebného centra. Nejcastéjsi prekdzkou v ramci plicni rehabilitace je
nedostatek zkuSenosti s telekomunikac¢nimi technologiemi, coz je problém hlavné u star$i populace
(Almojaibel, 2021).

Pfed pandemii Covid-19 se terapeuti zdrahali vyuzivat moderni technologie z divodu
presvédceni, ze vytvotfeni spojeni mezi ditétem a terapeutem potiebné k vytvoreni divéry, mize
probéhnout pouze face-to-face i pres to, Ze vyzkumy naznacuji opak. Pomérné vysoka mira ptijeti
telerehabilitace naznacuje, Ze postupné dochazi k nariistu akceptovani distancni moZnosti terapie
nejen mezi terapeuty, ale 1 mezi détmi a jejich rodici (Krasovsky, 2021).

Mladsi déti vSak maji omezenou schopnost sdé€lovat informace o svém zdravotnim
stavu a davat zpétnou vazbu tykajici se terapie, proto v ramci telerehabilitace by meéla byt
vénovana specialni péce jejich adaptaci na tuto variantu. Prvky zlepSujici spolupraci u téchto déti
jsou pfitomnost jejich sourozenci u terapie nebo moznost mit u sebe oblibené hracky. Pomoci
telerehabilitace je také mozné poskytnout strategie, jak zvladat konkrétni situace spojené s 1ébou.
formy komunikace je jeji frekvence a délka trvani (Krasovsky, 2021).

Kombinaci telerehabilitace a prezen¢ni rehabilitace nazyvame hybridni. Jednd se o model,
ktery se da vyuzit hlavné u exacerbace onemocnéni. v porovnani s Cisté face-to-face terapii se jevi

hybridni forma jako celkové efektivnéjsi. Dochazi k navratu plicnich funkci na 95% primérné
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hodnoty v populaci a nenastavaji zadné neptiznivé situace/stavy zhruba u poloviny vice pacientl
nez pii face-to-face rehabilitaci. Klinické vysledky jsou podobné, ale zapojeni telerehabilitace
umoziuje vetsi flexibilitu zdravotnickych pracovnikli v poskytovani péce a détem Setifi Cas za
dojizdéni. Zaroven miize terapie probihat pfed Skolou nebo po jejim skonceni, coz je povazovano
za velky benefit (Benz, 2021).

Specifickym typem telerehabilitace jsou tzv. serious games (pielozeno jako vazné hry) a
mobilni aplikace (jejich primérni Gcel je jiny nez zabava), které maji potencial u déti zvysit piijeti
dechové rehabilitace. Ne&které hry spojené s dychanim a celkovym uvédoménim svého
onemocnéni ukazuji ptislib v ueni déti o jejich respiraénim onemocnéni. Nicméné v soucasné
dobé¢ se vyskytuje nékolik problémit jako je napf. potieba neobvyklych zafizeni
(senzory a piisluSenstvi ptipojitelné k telefonu nebo tabletu), vétsi ¢asova narocnost na dechové
aktivity a limitovand klinickd evidence. Pficinou u velkého mnozstvi aplikaci/her je nedostatek
financi v pribéhu vyvoje. VSe dohromady c¢ini rodice skeptickymi k zapojeni téchto her do
1é¢ebného protokolu. Nejsou vsak navrzeny k osloveni potencionalnich socialné emocnich vyzev,
kter¢ dit¢ mohou potkat (Balli, 2018; McEwan, 2020).

Videohry Ize vyuzit jako soucast péce o psychické zdravi, které tizce souvisi se zdravim
fyzickym. Serious games byly v nékterych zatizenich zavedeny jako efektivni poutavy zplsob
zvyseni adherence od medikace po fyzickou aktivitu. Udajné miize vést hrani videoher ke zlepsenti
psychické pohody, na kterou ma vSak vliv spoustu socidlnich a emocnich faktorti jako je
sebevédomi, optimismus a mentalni odolnost. Tyto socidlné emocni faktory jsou cilem z&jmu
pecovatell a vyucujicich déti s CF, protoze vyzkumy wukazuji, Ze tyto déti mohou
zaostavat v socialnich 1 akademickych oblastech (Whiteford, 2013; Meijer, 2003)

Vyuziti videoher ma velky vliv na psychiku déti a zvySuje sebevédomi pii prekondvani
kazdodennich ptekazek. Videohry pro CF wukazuji tuspéchy pievazné v oblasti fyzickych
symptomti. Ackoli spousta existujicich her se soustfedi i na jiné nez fyzické symptomy, jako je
mentalni a socialni blahobyt, tak nejsou uréeny pro malé déti v predskolnim v€ku. Aplikace pro
CF casto vyzaduji urcité schopnosti, které malé deti jest€¢ nemaji (napt. gramotnost). V raném
détstvi se dité uci hlavné pomoci hrani a je diilezité podporovat snahu ¢asto uzivat formu serious

games (McEwan, 2020).
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3.2.1 Mobilni aplikace v telerehabilitaci (mHealth)
Mobilni aplikace ve zdravotnictvi (mHealth) maji Siroké spektrum vyuziti. Daji se vyuzit ke

sbirani informaci, monitoraci symptomi nebo nepfiznivych situaci mimo navstévy ve
zdravotnickém centru. v soucasné dobé jsou hojn€ vyuzivany u pacientii s diabetem mellitus,
hypertenzi nebo chronickymi bolestmi. U CF byly jiz dfive vyuzivany mobilni
péce (Rutland, 2021).

Vyuziti mHealth v péci o jedince s CF je pfitom velmi vhodné, protoze existuji propracované
guidelines, spoluprace v ramci multidisciplindrnich tymu, narodni registry pacientii a sit’ center
CF. Nicméné, existuje jeSté né€kolik piekazek v propojeni informaci ziskanych pomoci
informacnich technologii a elektronickych zdravotnickych zdznamii se soucasnym zdravotnim
systémem (Van Citters, 2020). Navic soucasné mobilni aplikace uspokojuji uzivatele (pacienti
s CF, rodice, zdravotnici) pouze ¢astecné a jen nekteré jejich potieby. Vyuziti mHealth je jesté
dalezitéj$i v dobé (pandemie apod.), kdy je moznost face-to-face navstévy ve zdravotnickych
centrech velmi omezena (Rutland, 2021).

mHealth ma potencial poskytnout informace, motivaci a posilit
compliance. k vyvoji a poskytnuti vSech téchto slozek je vSak zapotiebi hlubsi znalost potieb
uzivateli. Vysledky analyzy uzivatelskych potfeb ukazuji potfebu individuality digitalni
podpory a adaptabilitu na rizné kontexty. Lidé s CF od mobilnich aplikaci vyZzaduji management
vyzivy, vypocet davkovani enzymi, vzdélani/informace o nemoci a 1écbé, organizator 1éCby,
zdravotni denik, ndvaznost na ambulantni péci, praktické guidelines pro 1écbu a mozZnost
komunikovat nejen se zdravotniky ale i se svymi vrstevniky. Tyto vysledky ukazuji na dtlezitou
roli uzivatelli v procesu vyvoje jednotlivych aplikaci. Touha po personalizaci prameni
z individuality pacientd a jejich potfebé komunikovat se zdravotnickymi odborniky.
Nicméné v dnesni dobé je pravdépodobné nemozné obsdhnout v jedné aplikaci vSechny potieby
uzivatell,, proto se mluvi o tzv. ekosystému self-managementu aplikaci. Jedna se o skupinu
mobilnich aplikaci, které by byly navzajem propojeny (Floch, 2018). Proces ziskavani informaci
od potencialnich uzivatell je dilezity také z toho diivodu, Ze uzivani mobilnich aplikaci ma ¢asem
tendenci klesat (Whitehead, 2016).

U déti s chronickym onemocnénim byl testovan model, kdy kombinace vysledkli zaznami

1é¢by, komunikace se zdravotniky a nastroji pro vzdé&lavani a gamifikaci (zapojeni hernich
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principti v mimohernim prostiedi, tedy vyuziti trovni, bodi apod.) vykazovala pozitivni dopad na
zdravi. Lepsi pochopeni mechanismu onemocnéni a 1é¢by vede ke zlepSeni zdravotnich vysledk.
To naznacuje, ze malé zmény v prostfedi ditéte mohou mit velky efekt na chovani a zvladani
kazdodennich aktivit spojenych s 1é¢bou CF. Proto jsou mezi aplikacemi piimo pro pacienty s CF
nejpopularngjsi ty, které cili na zménu kazdodenniho chovéni a navyka. Dulezité je, aby aplikace
napii¢ platformami byly navrzeny pro individudlni potfeby pacienta s dirazem moznosti
individualniho nastaveni (Martinez-Milana, 2019, Calthorpe 2019).

V soucasnosti existuje zhruba 35 aplikaci, které mohou byt pouzity pro self-management CF.
Jejich nejcastéj$im cilem jsou edukace, pfipominani medikace nebo udalosti spojenych s 1écbou,
zaznamy symptomu a 1ékli, ndvody k 1écbe nebo socialni sit’ pro komunikaci. Neni v§ak vhodna
aplikace pro komunikaci se zdravotnim persondlem a odborniky ¢i aplikace sledujici chovani
spojené s terapii. Zadna z nich nepokryva vétsi mnozstvi obav a potieb uzivateli. Casto maji pouze
jednu funkci bez moznosti Gpravy a vyzaduji zadavani dat, které zabira velké mnozstvi ¢asu (Floch,
2018).

Bohuzel jen n€kolik z téchto aplikaci je zalozenych na datech ziskanych z validnich studii,
které probéhly ve spolupraci s uzivateli a odborniky v riznych odvétvich. Jest¢ méné jich je
vytvofenych pro konkrétni a individudlni potfeby nebo nejsou zaclenény do celkové zdravotni
péce a spoluprace se zdravotnim personalem. Bez této integrace budou mit mHealth technologie
pouze minimalni vliv na management chronického onemocnéni, proto je potfeba testovat
proveditelnost aplikace, jeji pfijeti cilovymi uzivateli a jejich rodici/oSetfovateli, a hlavné jeji
klinicky efekt v klinickych studiich (Hilliard, 2014; Martinez-Millana, 2019).

3.2.1.1 Aplikace pro pohybovou aktivitu
Aplikace ActivOnline slouZi pro zvySeni motivace tim, Ze si uZivatel nastavi cile v pohybové

aktivité, které by mél vramci dne atydne splnit. Zaroven mize sledovat svoji dosavadni
aktivitu a pozorovat svoje zlepSeni ¢i zhorSeni (Cox, 2019). Daji se ale vyuzit rtizné fitness
aplikace, kde mohou uzivatelé sledovat, jak a kdy cvici ostatni v CF komunitg&. Tim dochézi velmi
vyrazn¢ ke zvySeni motivace a skupinové podpofe. Vysledkem je castéjSi pohybova
aktivita/cvi¢eni oproti pacientim dochédzejicim na prezencni pohybovou terapii. Jeste¢ vice
adherence vzroste, pokud si pacienti mohou vybrat jednotlivou pohybovou aktivitu na dany den.

Zaroven mohou pacienti cvicit ve stejnou dobu a vytvofit si na dalku skupinové cviceni, které je

bézné u CF nemozné (Layton, 2021).

41



Diplomova prace Hodnoceni efektu vyuziti mobilni aplikace CF Hero na compliance
k inhalacni 1éCb€ a respiracni fyzioterapii détskych a nezletilych pacientl s cystickou fibrézou

3.2.1.2 The Genia
Aplikace The Genia slouzi ke zlepSeni spoluprace vSech stran v ramci péce o pacienty

s CF a primarn¢ se soustiedi hlavné na monitoraci. Podporuje nahravani obrazkt (napt. fotku
sputa) a mize se pripojit k ostatnim elektronickym zatizenim, jako je elektronicky spirometr nebo
EMZ (elektronické monitorovaci zafizeni). Tato aplikace sledovala primarné potieby déti, kterymi
jsou hlavné vizualni prvky aplikace. Rodi¢e si pieji nastavit upozornéni a mit vSechny
zdravotnické dokumenty pohromad¢. Zdravotnici by vyuzili aplikaci pro monitoraci
symptomt a [éCby. Potfeby jednotlivych stran se tedyliSi a je Zzadouci brat je v potaz
(Rutland, 2021).

3.2.1.3 MyCyFAPP
Evropské unie sponzoruje projekt nazyvany MyCyFAPP, jehoz cilem je pfijit s takovym

ekosystémem mobilnich aplikaci, ktery by oslovil pacienty s CF, rodi¢e a zaroven i zdravotnické
odborniky. Sekundarnim cilem je pfijit s algoritmem pro vypocet davkovani enzymi. Pro kazdou
vékovou skupinu mél byt zplisob vyuzivani téchto aplikaci jiny. Nejmladsi déti mély hrat hry na
tabletu, které by zvySily jejich znalosti o nemoci a zvySily compliance k 1é¢b€. Pro starsi
déti a teenagery by méla byt hlavni aplikace, kterd by jim pomohla ptevzit zodpovédnost za svoji
lécbu. Pro dospé€lé uZivatele a rodic¢e byly v planu organizatory, které by jim pomohly dlouhodobé
sledovat zdravotni stav (Floch, 2018; Calvo-Lerma, 2017).

Digitalni podpora self-managementu v ramci MyCyFAPP zahrnuje ¢ast pro rodice malych
déti, adolescenty a prohliZe€ovy nastroj pro zdravotniky. Hlavnimi funkcemi jsou: vypocet davky
enzymu pro jednotliva jidla, sledovani pfijmu potravy, zdznamy jidelni¢ku, navody k vyvazeni
stravy dle potieby, denik zaznamenavajici ndladu a gastrointestinalni symptomy a edukacni
prirucky o nemoci a 1é¢bé se zamétenim na vyZzivu. Nastroj pro zdravotniky umozinuje dlouhodobé
sledovani  vyzivy, nastaveni jednotlivych cilli vramci  stravovani a posilani  zprav
rodi¢lim i pacientim (Floch, 2020).

Bohuzel velmi slibny projekt MyCyFAPP se zaméiil na svlij plvodné sekundarni
cil a hlavnim vystupem je aplikace specificka slouzici k managementu davkovani enzymt, ktery
je vSak obavou hlavné rodici nové diagnostikovanych déti, ale ne zkuSenéjSich rodica
(Floch, 2018).

Tato aplikace je rodi¢iidétmi vnimana jako efektivni v ptipadé, Ze je pravidelné
pouzivana. V opacném piipad¢ je aplikace podcenéna. Ve chvili, kdy se uzivatelé nauci davkovani

pro jednotlivé konkrétni pokrmy, ji vyuzivaji pouze pro pokrmy nové a neznamé. Studie hodnotici
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efekt této aplikace vSak neméla kontrolni skupinu, proto je tézké ovéfit jeji presny efekt
(Boon, 2020).

3.2.1.4 CyFiSpace
Mobilni aplikace CyFi Space byla vytvorena a casem vylepSovana na zaklad¢ zpétné vazby

deéti ve veéku 12-17 let pro zlepSeni psychosocidlniho zdravi mladych jedinct s CF. Soucasti je
virtualni “buddy/partak Alvi, ktery détem kazdé dva dny posila oznameni, kde se jich dotazuje
na jejich soucasné pocity a ndladu a doporucuje jim cinnost na zdkladé jejich odpovédi.
Déti a adolescenti odpovidaji vybérem emoji — velmi $t'astny, $tastny, ujde to, smutny, nastvany
nebo nemocny. Smutnym, nastvanym a nemocnym doporucuje vyuzit dal§i funkce aplikace —
wellnes tipy, zabavnad nebo motivaéni videa, komunikace s vrstevniky pomoci LiveWire, online
sité pro lidi ve véku 12 — 20 let s vaznym a/nebo chronickym onemocnénim nebo s hendikepem
zijici v Australii. Tyto mistnosti jsou vedeny Skolenymi moderatory. Déle jsou soucasti aplikace
upozornéni na medikaci, informace o CFastrdnka se seznamem akontakty na
poradenstvi v riznych oblastech (Francis, 2019). Podle déti je pravé moznost komunikovat
s ostatnimi détmi s CF v chatovacich mistnostech nejvétsim prinosem této aplikace. Dle odborniki
by vsak tyto komunikace mély byt monitorovany profesionaly, kteti mohou poskytnout piipadnou
pomoc s feSenim zdravotnich nebo psychickych potizi (Francis, 2019).

Dulezitym faktorem, na ktery se nezamétuje 74dna z aplikaci, je mentalni stav. Rodice
doufaji, Ze déti, které nemluvi o svém stavu s rodi¢i, by podaly tyto informace zdravotnickému
personalu napt. pomoci aplikace pro déti s CF. Doporucili pti vyvoji aplikaci sledovani emoc¢niho
rozpolozeni ditéte vybérem z otevieného seznamu, kde by soucasné deti popsaly, proc se tak citi.

3.2.1.5 KiOAPP
KiOAPP je aplikace vyuzitelnd pro management nemoci pacienti s CF, kterd cili na

adolescenty a mladé dospélé. Jejimi hlavnimi komponentami jsou komunika¢ni mistnosti, plan
medikace, diaf pro zapisovani jednotlivych udalosti spojenych se zdravotnim stavem a funkce
ptipominek. Tvlrci vyuZzili méné formalni jazyk, barevny a upravovatelny design a dali prostor pro
uzivatelovu autonomii. V rdmci 3mési¢niho sledovani 68 % mladistvych mélo pocit podpory, 64 %
pocit informovanosti, 60 % zvySeni pocitu bezpeci, 60 % se citilo motivovanych, 50-60 %
pozitivné vnimalo dlvéru a uzite€nost mobilni aplikace, ale na druhou stranu az 44 %
uzivateld v priibéhu studie pocitilo negativni pocity kontroly a nudy. BMI ani plicni funkce nebyly

aplikaci ovlivnény. Nejlépe vnimany jako uZitené a také nejcastéji uzivany byly funkce planovac
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medikace a pfipominek, coz poukazuje na snahu o nezavislost na rodi¢ich této vékové
skupiny. V prib¢hu studie byl vSak zaznamendn upadek v uzivani jako u vétSiny mobilnich
aplikaci, ¢cimz se ukézala tato aplikace jako nevhodna pro udrZeni konstantnich pozitivnich vliv
na zdravotni stav ¢i adherenci k 1écb¢. Nicméné¢, jedna se o evidence-based studii poukazujici na

dulezitost sledovani dlouhodobého efektu mHealth (Rudolf, 2019).

3.2.2 Videohovory a online live cviceni
V dnesni dobé jsou telekomunikacni technologie a rychlost internetového ptipojeni mnohem

dostupnéjsi a rychlejsi nez v minulosti, proto miize dojit k nardstu vyuzivani videohovort a online
cvieni probihajicich zivé ivramci rehabilitace. Podle Deutch et al. jsou pacienti schopni
absolvovat telerehabilitaci s terapeutem s tim, ze prvni terapie vSak neni stejné efektivni jako bézné
cviceni v rehabilitacnim centru, ale ty dal$i uz ano (Lange, Flynn, Rizzo, 2009). Videohovory jsou
velice dobfe hodnoceny v oblasti dostupnosti a proveditelnosti. Nejvetsi efekt je vSak vypozorovan
na emoc¢ni slozce (Tomlinson, 2020).

V ramci online live cviceni je mozné kontrolovat srde¢ni frekvenci pacientli v priibéhu celé
domaci terapie, proto mohou byt vyuzivédna i u détskych pacientl. Zaroven lze kontrolovat, zda se
déti zadychavaji a upravit tomu délku jednotlivych €asti cviCeni. Velkymi pozitivy jsou faktory
socialni 1 zdravotni. VétSina déti ma pocit, Ze patii do urcité virtualni skupiny lidi se stejnou
nemoci, coZ je motivuje k dalSimu cviceni a opétovnému pfipojeni. Kamery a mikrofon mohou
zajistit nejen hlasovou, ale 1 vizualni komunikaci mezi jednotlivymi détmi. Zaroven bez ptimého
kontaktu déti dochazi ke zmirnéni rizika ptrenosu infekce mezi détmi s CF (Chen et al, 2018).

Kontrola cvi€eni a konzultace pomoci videohovorti se daji vyuZzit u pacientii s CF i po
transplantaci plic. Je pro né piijemngjsi cvi€it ve zndmém prostiedi s moznosti prizplisobit si
cvi¢eni svému dennimu planu tim, Ze nemusi nikam dochazet (Choi, 2016).

V ramci plicni rehabilitace po prodélani infekce byl vytvoren online pohybovy rehabilitacni
program, jehoZ soucasti bylo kazdodenni monitorovani fyzioterapeutem, které uUcCastnikiim
dodavalo motivaci ke cviCeni. Vyzdvizena byla hlavné laskavost, zajem a flexibilita
fyzioterapeutil. v pribéhu programu doslo ke zlepSeni respiracnich a fyzickych parametrti, ale
probandi také uvedli zlepSeni v oblasti emocionalni pohody. Celkové€ by se kazdy ucastnik tohoto
programu rad zucastnil znovu. Z toho vyplyva, Ze nezalezi pouze na forme online cviceni, ale 1 na
provedeni a pfistupu vedouciho programu. Izolace ma negativni dopad na mentélni zdravi napftic

populaci, tim mtze dojit ke zhorSeni zdravotniho stavu (Bernal-Utrera, 2021). Tyto informace se
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pfimo netykaji pacientti s CF, nicméné poznatky z této studie jsou velmi dobfte aplikovatelné i pro

tuto skupinu.

3.2.3 Virtudlni realita, herni konzole a pocitacové hry
Vyuziti jakékoli formy digitalnich technologii k hrani her pro zvySeni adherence k pohybové

terapii je zadouci, protoze pokud se pacient soustiedi na hru, zapomene na svoje
onemocnéni/omezeni, ¢imz si pohybovou aktivitu vice uzije a déle u ni setrva. Také ma ze cviceni
vyrazn¢€ vyssi pozitek a bude se této aktivité vénovat opakované a Castéji (Lange, Flynn, Rizzo,
2009). Cas déti straveny u digitalnich obrazovek se v pribéhu posledniho desetileti az ztrojnésobil,
je vSak mozné tento ¢as vyuzit k motivaci déti k pohybové aktivité. Nejlepsi formou jsou aktivni
videohry v kombinaci s vypravééem piib&hu. Maji nejvétsi efekt na zvySeni pohybové aktivity o
sttedni aZ vysoké intenzité, protoze se dit€¢ musi v rdmci hry aktivné zapojit a piib&éh ho vtdhne do
hry, aby u ni déle vydrzelo a vratilo se ke hie (Sousa, 2020).

V ramci méfeni VO2peak dosahuji déti vysSich hodnot pfi hrani her nez pfi 6minutovém
chiizovém testu méfeném v jednotlivych centrech CF. Déti hrajici hry na konzolich v domacim
prostfedi vykazuji snizeni duSnosti a subjektivni unavy dolnich koncetin. Pii vhodném vybéru

kombinace konzole a hra Ize bézné dosdhnout srde¢ni frekvence nutné pro fyziologickou adaptaci

organismu na zatéz (Carbonera, 2016).

3.2.4 Virtudlni realita
V radmci telerehabilitace je mozné vyuzit i virtualni realitu (VR), coz jsou bézn¢ komeréné

dostupné hry, protoZe nejsou zatim specidlné vytvorené hry pro déti s chronickym onemocnénim.
Tato platforma je zaloZena na simulaci prostiedi, pfibchu a aktivity v redlném case, ktera dovoluje
uzivateli komunikovat s VR pomoci nckolika senzorickych vstupti (Adamovich, 2009). Tato
varianta neni obecné pfili§ vyuzivanou variantou ve zdravotnictvi, je§t€ méné u pacienti s CF

(Danielle, 2017).

3.2.5 Herni konzole
V ramci hernich konzoli je nejcastéji vyuzivany systém tzv. aktivnich videoher, kdy se dité

pomoci ovladace snimaného obrazovkou nebo systému Kinect, ktery sniméd pohyb celého téla,
zapojuje do hry a plni rtizné ukoly pohybem.

Konzole Nintendo Wii spole¢né s platformou EA SPORTS ACTIVE 2 ma pozitivni vliv na
pohybovou vytrvalost déti testovanou pomoci modified shuttle walk test, s chronickym

respiraénim onemocnénim. Individudlné nastavitelny virtudlni trenér pomilze zvolit zatéz
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odpovidajici konkrétnimu ditéti a funguje také jako motivaéni prvek. Zaroven je mozné v pribéhu
této aktivity sledovat tepovou frekvenci pro snizeni rizika negativnich udalosti. Dé&ti se
opakovaném uzivani zlepsuji ve vSech testech: 6minutovy chlizovy test, délka horizontalniho
skoku, hod medicinbalem a sila handgripu. OvSem stejn¢ jako u mobilnich aplikaci, ma adherence
s casem tendenci klesat. Je mozné pouzitijiné varianty platforem zaloZenych na aktivnich
videohrach o rtizném cili pohybové aktivity: Wii-Fit (pouze horni a dolni koncetiny), Wii-Acti
(sila, flexibilita a vytrvalost) a Wii-train (trénink celého téla) (Del Corral, 2017; Del Corral, 2014).

Kung Fu pro aktivni videohry vyuzivajici zatizeni Kinect zahrnuje pohyb celého téla, kde
déti mohou vidét celé svoje télo abojuji s neprateli pomoci intermitentnich a spontannich
pohybovych vzorti a dovednosti, jako je skakani, dery a kopani. Hra mé vsak pouze kratkodoby

efekt na zvyseni adherence k pohybové aktivité (Sousa, 2020).

3.2.6 Pocitacové hry
Balli (2018) se svym tymem vyvijel prototypy digitalnich her, které vyuzivaji silu dechu

s cilem udélat kazdodenni fyzioterapii zdbavnéjsi. Z 6 prototypt nechali 3 otestovat 10 détmi. Dvé
znich byly vydany na internetu. Prvni hra Bloid vyuZivd pomicku s vydechovym ptetlakem.
S naddechem se objevi pfed vesmirnou lodi meteorit a pii vydechu vystieli projektily z lodi.
Postupné jsou meteority vetsi, aby podpofili délku vydechu. V rdmci druhé hry brani uZivatel
kultury jednotlivych naroda. Také vyuziva pomucku s vydechovym pretlakem a je obohacena o
edukacni slozku. Jednd se o krok kupfedu vramci telerehabilitace u pacientll s chronickym

respiraénim onemocnénim, protoze tyto hry maji jiny cil neZ zvySeni adherence k pohybové terapii.
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4 CILE PRACE A HYPOTEZY
4.1 Cile prace

Cilem prace bylo zjistit efekt mobilni aplikace CF Hero na adherenci k inhalacni 1é¢bé, kvalitu
zivota, plicni funkce a exkurzibilitu hrudniku u déti s CF. Zaroven byl vytvofen prazkumny
dotaznik ohledn¢ spokojenosti s mobilni aplikaci a ndvrhli zmén a vylepsSeni.

4.2 Diléi cile

e Zjistit, zda ma mobilni aplikace CF Hero vliv na adherenci k inhala¢ni 1écbé déti s CF.
e Zjistit, zda ma mobilni aplikace CF Hero vliv na hodnoty plicnich funkci u déti s CF.
e Zjistit, zda ma mobilni aplikace CF Hero vliv na kvalitu zZivota u déti s CF.
e Zjistit, zda ma mobilni aplikace CF Hero vliv na exkurzibilitu hrudniku u déti s CF.
e Zjistit, jaké je subjektivni vnimani détskych uzivatelt a jejich rodict aplikace CF Hero.
4.3 Hypotézy pro praktickou ¢ast
4.3.1 Hypotéza 1

HA1: UZivanim aplikace CF Hero se zvysi adherence k inhalacni 1é¢bé déti s CF.
4.3.2 Hypotéza 2
H2: UZivanim aplikace CF Hero se zvysi hodnoty plicnich funkci (FEV1, FVC, MEF50) déti s CF.

4.3.3 Hypotéza 3
H3: Uzivani aplikace CF Hero zlepSuje kvalitu Zivota déti s CF, hodnocenou za pomoci Skaly ¢eské

verze dotazniku CFQ-R.
4.3.4 Hpypotéza 4

H4: Uzivanim aplikace CF Hero se zlep$i exkurzibilita hrudniku déti s CF, hodnocend pomoci

klidové a maximalni respira¢ni amplitudy ve 3 urovnich (axilarni, mezosternalni, xiphoidealni).
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5 METODOLOGIE

Praktickd c¢ast diplomové prace byla zpracovana jako multicentrickd randomizovana
prospektivni cross-over studie. Sbér dat probihal ve spolupréci s Pediatrickou klinikou 2. LF
UK aFN Motol, Klinikou rehabilitace a télovychovného Iékafstvi 2. LF UK aFN
Motol a Centrem cystické fibrozy v Brné — Détskou nemocnici (Klinika détskych infekénich

nemoci FN Brno).

5.1 Sledovany soubor

Do studie byli zarazeni pouze pediatri¢ti pacienti ve véku 6-18 let s potvrzenou diagnézou
klasické formy CF (na zdkladé CF Foundation Consensus Panel) (Rosenstein, 1998). V dobé
prvniho méfeni museli byt vSichni pacienti bez zndmek akutni exacerbace. Probandi museli byt
minimalné¢ mésic po nasazeni Iéku Kaftrio nebo nesméli mit napldnované nasazeni této
1é¢by v priibéhu studie, které by vyznamnym zptisobem ovlivnilo vysledky studie. Pacienti i jejich
rodice museli byt ochotni dobrovolné vstoupit do studie. Zakonni zastupci a déti starsi 14 let pfi
vstupu do studie podepsali informovany souhlas. Tato studie byla schvalena Etickou komisi

Fakultni nemocnice Motol, ¢islo souhlasu: EK-39/21.

5.2 CF Hero

CF Hero je mobilni aplikace pro chytré telefony, jejimz cilem je zvyS$it motivaci
pediatrickych pacienti ve véku 6 — 18let k lepSi péci o své zdravi a zaroven lepsi zvladani
kazdodenniho narocného 1é¢ebného rezimu, zejména pak dodrzovani inhala¢ni 1écby a respiracni
fyzioterapie (grafické znazornéni viz. pfiloha €. 3). Pomoci zabavnych a eduka¢nich komiksi se
snazi zvysit informovanost pacientli a poukazat na rizikové situace spojené s zivotem s CF (napf.
hygienicky rezim, chovani ve Skole nebov MHD apod.). Inhalace a dechovd rehabilitace
jsou v aplikaci podavany herni formou.

Kazdy uzivatel ma vlastni pfezdivku a svého avatara. Princip CF Hero je zaloZeny na
sbirani bodt - tzv. kyslikl, za které je mozné kupovat obleceni pro svého avatara nebo odemykat
jednotlivé zabavné komiksy. Ty uZivatel ziskava za provadeéni inhalace a respiracni fyzioterapie.
Pti zapnuti inhalace je uzivatel vyzvan k nadechu s inhalatorem a zaroven se objevi velky ,,kyslik®,
ktery se zvétSuje po pfedem nastavenou dobu. Nasleduje faze inspiracni pauzy, v pribehu které je
ziskdna odména v podobé ,.kysliki““. Poté uzivatel vydechne a cely cyklus se opakuje po celou

dobu inhalace. Cilem je provadéni kvalitni inhala¢ni techniky s prodlouZenym inspiriem tak, aby
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inhalacni latka mohla dosdhnout perifernich dychacich cest, tedy mista, které je pro
détské a dospivajici pacienty s CF velmi dulezité.

Typ inhalatoru, 1€k, délka inhalace a jejich pocet jsou nastavitelné a daji se
ménit v pribéhu  pouzivani aplikace. Soucasné¢ je mozné nastaveni jednotlivych
upozornéni v prib¢hu tydne a vikendu, které vyzvou v ur¢enou dobu uzivatele k tomu, aby si
aplikaci  zapnul a inhaloval. ~ Aplikace = zaznamenavd  vSechny  provedené  terapie
v aplikaci v prib¢hu dne, tydne i mésice, proto miize poslouzit jako zpétnd vazba pro dit¢,

rodice i zdravotnicky personal.

5.3 Postup

V ramci randomizace byli pacienti rozdéleni do dvou skupin (A a B). Prvni skupina (A)
pouzivala mobilni aplikaci CF Hero po dobu 3mésict a druha (B) nikoliv. Nasledné, po tfech
mesicich  dosSlo k zdméné, ¢ili  skupina B  mobilni aplikaci CF Hero pouZzivala
skupina a skupina a nikoliv. Kazdy tucastnik studie proSel v ramci pravidelnych navstév v CF
centru, které se konaji ptiblizn€ kazdé 3 mésice, tfemi identickymi vySetienimi.
5.3.1 Mgéieni adherence

Abychom se snizili chybovost v pritbé¢hu studie, dostali vSichni ucastnici na zacatku
pisemny navod se vS§emi instrukcemi (viz ptiloha €. 2). Pro pfesnost méfeni dostali vSichni ucastnici
studie injekéni stiikacky pro piesné davkovani inhalacnich roztokti. Jejich pocet odpovidal
z hygienickych diivodii po¢tu dni mezi jednotlivymi navstévami v CF centru.

U kazdého pacienta bylo dopfedu zndmo mnoZstvi predepsané medikace
(v ml) k inhalaénimu uziti. Toto mnozstvi bylo nésledné porovnano s mnozstvim realné
vyinhalovaného lé¢iva. Na zaklad€ tohoto poméru byla spocitdna adherence k inhalac¢ni 1&Cbé¢.
Informace o redln¢ vyinhalovaném mnozstvi 1é¢iva byla ziskdna pomoci ukladani obalti od
inhala¢nich roztokl do krabic (viz. obrazek €. 1) v obdobi mezi kontrolami, které probandi a jejich
rodice obdrzeli pfi prvnim setkani. Ty nasledné probandi a jejich rodice odevzdali pii druhé a tieti
kontrole. Probandi byli vyzvani, aby kazdy den po posledni inhalaci ulozili obal i se zbytkem
inhala¢niho roztoku uzavieny do kartonové krabice. VSechny obaly byly takto nasledné odevzdany
na nejblizsi kontrole. Ve spolupraci s 1ékaikami a 1ékati z CF center byly pfedpisy na solné roztoky
psany tak, aby Ucastnici méli jednu lahvi¢ku na kazdy den. Po posledni inhalaci kazdy den byl

uloZen obal 1 se zbytkem inhala¢niho roztoku uzavieny do kartonové krabice. VSechny obaly byly
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takto nasledn¢ odevzdany na nejblizsi kontrole. Stejnym zptsobem byly skladovany prazdné obaly
od Pulmozyme.

Zbylé mnozstvi solného roztoku (hodnoceno v ml) z jednotlivych oballi bylo nasledné
secteno dohromady pro vypocet vysledné adherence. Zaroven jsme spocitali pocet prazdnych obalil

od Pulmozyme.

Obrazek 1: krabice s obaly od inhalacniho roztoku (HSR)

5.3.2 Mgérieni exkurzibility hrudniku
Meéteni exkurzibility hrudniku prob&hlo pomoci krej¢ovského metru (viz obrazek €. 2) ve

ttech etazich: axilarni (orientacni body — axily/podpazi), mezosternalni (orientacni body — ¢tvrté
mezizebii) a xiphoidealni (orientacni body — processus xiphoideus a desatého

hrudniho obratle). Méfeny byly 4 hodnoty v kazdé etazi, resp. obvod hrudniku pfi: klidovém
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nadechu, klidovém vydechu, maximalnim nadechu a maximalnim vydechu.

N

\ i ]

3

Obrazek 2: méreni exkurzibility hrudniku

5.3.3 Spirometrické vySetieni
Spirometrické vysetfeni bylo provedeno zdravotni sestrou specializovanou na hodnoceni

plicnich funkei.

5.3.4 Hodnoceni kvality Zivota
Kvalita Zivota byla hodnocena pomoci ¢eské revidované verze dotazniku CFQ-R, ktery se

lisil podle veéku probanda. Odlisny byl pro 3 veékové kategorie: déti 6-11 let, déti 12-13

let a dospivajici a dospéli (14 let a starsf). Ucastnici star$i 12 let vypliiovali dotaznik sami a d&ti do
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11 let spolecn¢ s fyzioterapeutem. Vysledkem bylo vyhodnoceni skore v 7 podkategoriich:
fyzicka, emocni, stravovaci, 1écebna, socidlni, télesna a zazivaci.
5.3.5 VySetieni, kontroly

Pfi prvni navstéveé vSichni probandi prosli vstupnim vySetfenim, kde jim byla zmétena
exkurzibilita hrudniku, bylo provedeno spirometrické vysetieni a byl vyplnén dotaznik hodnotici
kvalitu Zivota s CF (pomoci ceské revidované verze dotazniku Cystic Fibrosis questionnaire-
revised (CFQ-R)). Ob¢ skupiny prosly instruktazi, jak sbirat obaly od inhala¢nich roztoki (solny
roztok a Pulmozyme), pro zhodnoceni adherence k inhala¢ni 1é¢bé viz. kapitola 2.

U skupiny A jsme spolecné s pacienty nainstalovali mobilni aplikaci CF Hero do telefonu,
se kterou v nasledujicim obdobi inhalovali. V ramci aplikace jsme spole¢né¢ zadali kod, ktery ndm
umoznil sledovat aktivitu ucastniki v pribéhu studie pro lepsi vyhodnoceni finalnich vysledki.
Seznamili jsme dit¢ a rodice s jednotlivymi funkcemi aplikace, nastavili individualni dechovy vzor
(délka inspiria pii inhalaci) a délku vydechu pfi respiracni fyzioterapii s expiracnim
trenazerem/PEP systémem. Skupina B provadéla prvni tfi mésice 1écbu bez aplikace.

Na 2. kontrole se postup u jednotlivych skupin obratil. Skupiné A byla mobilni aplikace
vypnuta do 3. kontroly a skupin¢ B naopak nainstalovana a probéhl stejny postup jako s predchozi
skupinou. Prob&hla identicka vySetteni jako pii 1. kontrole s rozdilem, Ze jsme si pievzali obaly od
inhala¢nich roztoki a u¢astnikiim dali nové krabice a stfikacky. Posledni kontrola prob¢hla stejné
jako 2. kontrola.

Po kazdé kontrole probéhl u vSech Gcastnikl pfesné strukturovany telefonicky dotaznik,
zda se nevyskytly problémy se skladovanim, predpisy recepti nebo fungovanim aplikace. Po
ukonceni studie byl Gc€astniklim zaslan dobrovolny prizkumny dotaznik v rdmci spokojenosti

s aplikaci a dotazy na pfipadna vylepSeni.

5.4 Analyza dat a statické zpracovani

Statistické zpracovani jsem konzultoval s panem Ing. LukdSem SobiSkem. Vysledné udaje
z méteni adherence, spirometrickych vySetfeni, méteni exkurzibility hrudniku a dotaznikii CFQ-R
byly zpracovany pomoci systému Microsoft office 365 — program Excel.
Hypotéza H1 byla vyhodnocena pomoci parového t — testu na stfedni hodnotu.

Zbylé hypotézy byly zpracovany pomoci analyzy rozptylu — ANOVA, protoZe bylo nutné
porovnat tfi rizné hodnoty v rdmci cross-overu. Dotazniky CFQ-R byly nejdiive hodnoceny

52



Diplomova prace Hodnoceni efektu vyuziti mobilni aplikace CF Hero na compliance
k inhalacni 1éCb€ a respiracni fyzioterapii détskych a nezletilych pacientl s cystickou fibrézou

soucasn¢ pro celkové skore a nasledné porovnany hodnoty pro jednotlivé podkategorie, které se
vyskytovaly ve vSech typech dotazniku.

Hodnoceni adherence k mobilni aplikaci CF Hero bylo hodnoceno popisnou statistikou.
Dotazniky na zpétnou vazbu byly zpracovany prunikem odpoveédi vSech déti a rodich, ktefi

dotaznik vyplnili.
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6 VYSLEDKY

6.1 Zkoumany soubor

Do studie se zapojilo celkem 23 pacientll, z nichz bylo 11 kluki a 12 divek. VSichni prosli 3
vySetfenimi, ale u jedné pacientky nebyly zapocitany vysledky spirometrie a exkurzi hrudniku,
protoze v dobé¢ posledniho vysetfeni u ni probihala exacerbace. Primérny veék skupiny byl 12,4 let

(SD=£3,3), median véku byl 11 let.
6.2 Vysledky k hypotéze H1

Pro ovéfeni naseho primarniho cile (hypotézy HI) jsme vyuzili data z méteni
adherence k inhalacni  1é€bé.  Absolutni  hodnoty jsou velmi variabilni s velkymi
interindividualnimi rozdily, proto jsou pro porovnani zobrazeny pouze procentudlni namétené
hodnoty. Primérnd adherence Pulmozyme byla poc¢itdna pouze pro 6 Gi€astnikli ve skupiné A, resp.

14 tcastnikl pro skupinu B, protoze celkem 3 pacienti nemé¢li tento 1€k pfedepsany od 1ékafte.

Adherence skupina A HSR Pulmozyme HSR 2.faze Pulmozyme
1.faze 1.faze (%) (%) 2.faze (%)
(%)
1 78 X* 76 X*
2 80 85 77 98
3 76 92 77 100
4 62 88 84 95
5 98 85 84 99
6 84 100 89 100
7 76 97 50 100
Primér 79 91 77 99
Medién 78 90 77 99
Smérodatna odchylka 10 6 12 2
Dolni mez intervalu 72 87 68 97
spolehlivosti
(pro hladinu vyznamnosti
0,05)
Horni mez intervalu 87 95 85 100
spolehlivosti
(pro hladinu vyznamnosti
0,05)

Tabulka 1: adherence k inhalacni lécbé skupina A (X* — Pacient neinhaluje Pulmozyme, (HSR — hypertonicky solny
roztok, SD — smérodatnd odchylka)
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Zmény pramérné hodnoty adherence k inhala¢ni 1é¢bé u skupiny A znazornuje graf:

Vliv mobilni aplikace CF Hero na adherenci
k inhala¢ni 1écbé u skupiny A

99%

100%

97%

0,
94% 91%
91%
88%
85%

0,
82% 79%
79% 77%
76%
70%

Hypertonicky solny roztok Pulmozyme
W 1. méreni (s aplikaci) M 2. méreni (bez aplikace)

Graf 1: vliv mobilni aplikace na adherenci k inhalacni 1é¢bé u skupiny A

U skupiny A miizeme pozorovat pokles v adherenci inhalace solného roztoku
02 % (p=0,67) v dobé, kdy dité aplikaci CF Hero nepouzivalo (2.fdze), oproti fazi se zapnutou
mobilni aplikaci (1. faze). U Pulmozyme naopak doslo ke zvyseni adherence o 8 % (p=0,28) ve

druhé (bez aplikace) v porovnani s 1. fazi (s aplikaci).
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spolehlivosti
(pro hladinu vyznamnosti 0,05)

Adherence skupina B Adherence | Adherence Adherence Adherence
HSR Pulmozyme HSR 2.faze Pulmozyme
1.faze (%) | 1.faze (%) (%) 2.faze (%)
1 85 99 98 75
2 70 91 98 96
3 86 X* 92 X*
4 85 93 62 98
5 96 105 77 117
6 92 83 104 97
7 70 110 63 86
8 67 87 93 101
9 81 109 86 97
10 98 97 105 100
11 82 98 86 101
12 98 99 44 80
13 71 81 95 97
14 85 95 98 98
15 98 X* 94 X*
16 55 75 107 95
Prameér 82 82 88 84
Median 85 96 94 97
Smeérodatna odchylka 12 10 17 10
Dolni mez intervalu 76 78 79 79
spolehlivosti
(pro hladinu vyznamnosti 0,05)
Horni mez intervalu 88 87 96 88

Tabulka 2: adherence k inhalacni léché u skupiny B (X* - pacient neinhaluje Pulmozyme, HSR — hypertonicky solny

roztok, SD — smérodatna odchylka)
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Zmény pramérne hodnoty adherence k inhala¢ni 1é¢bé u skupiny B znazornuje graf:

Vliv mobilni aplikace CF Hero na adherenci
k inhala¢ni 1é¢bé u skupiny B

89%
88%
87%
86%
85%
84%
83%

88%

84%
82%

82%
82%
81%
80%
79%

Hypertonicky solny roztok Pulmozyme

B 1. méfeni (bez aplikace) ~ m 2. méreni (s aplikaci)

Graf 2: vliv mobilni aplikace CF Hero na adherenci k inhalacni lécbé u skupiny B

Ve skupiné B doslo ke zvysSeni adherence inhalace solného roztoku o 6 % (p=0,18)(ve 2.
fazi (s aplikaci) v porovnani s ptedchozi 1. fazi (bez aplikace). Inhalace Pulmozyme se zvysila

02 % (p=0,72) ve 2. fazi (s aplikaci) v porovnani s 1. fazi (bez aplikace).
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Celkové hodnoty adherence k inhalacni 1é€bé jsou zaznamenany v Tabulce 3 a graficky

znazornény v Grafu 3.

Adherence HSR bez HSR s aplikaci Pulmozyme bez | Pulmozyme
aplikace (%) (%) aplikace (%) s aplikaci (%)

Pramér 81 85 94 93

Median 83 86 98 97

SD 13 16 7 9

Tabulka 3: celkova adherence k inhalacni lécbé (HSR — hypertonicky solny roztok, SD — smérodatna odchylka)

Vliv mobilni aplikace CF Hero na adherenci
k inhala¢ni 1é¢b¢ (skupina A + B)

95% 4% 93%

90%
85%
85%
81%
80%
75%
70%

Hypertonicky solny roztok

Pulmozyme

M Bez aplikace WS aplikaci

Graf 3: Vliv mobilni aplikace CF Hero na adherenci k inhalacni lécbé (skupina A + B)

Celkovée se adherence k inhalaci solného roztoku prumémé zvysila o 4 % (p=0,2) ve fazi
s aplikaci v porovnani s fazi bez aplikace. Adherence k inhalaci Pulmozyme klesla primémé o 1 %
ve fazi s aplikaci v porovnani s fazi bez aplikace (p=0,77). U vSech hodnot se vSak jedna o staticky
nevyznamnou zménu (p>0,05), proto nemuZeme potvrdit hypotézu H1 (uzivanim aplikace CF

Hero se zvysi adherence k inhala¢ni 1é¢bé déti s CF).
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6.3 Vysledky k hypotéze H2

Pro ovéfeni hypotézy H2 byla vyuzita data ze spirometrickych méfeni provedenych pii
vstupnim vySetieni a nasledné po tiech, respektive Sesti mésicich. Hodnotili jsme hodnoty FEV1,
FVC a MEF50 v ramci kazdého vySetfeni. Hodnoty v pribéhu jednotlivych méfeni a jim ptislusna
deskriptivni data jsou nize v tabulkéch. Pro lepsi cteni vysledkd jsou zaznamendny hodnoty
v procentech v porovnani s popula¢ni normou.

Hodnoty FEV1, FVC a MEF50 jednotlivych pacienti ze skupiny A jsou zaznamenany

v tabulce 4 a grafické vyjadieni v grafu 4.

Cislo méfeni

Skupina 1. 1. 1. 2. 2. 2. 3. 3. 3.
A FEV1 | FVC | MEF50 | FEV1 | FVC | MEF50 | FEV1 | FVC | MEF50

() | (%) (%) (%) (%) (%) (%) (%) (%)
1 105 95 92 99 90 85 87 88 78
2 108 106 94 115 111 106 108 105 88
3 109 107 101 98 100 108 94 102 80
4 97 102 90 92 104 90 89 101 90
5 122 127 97 121 124 127 121 124 127
6 109 104 110 101 106 109 101 107 101
7 67 76 68 88 78 112 84 79 105
Pramér | 102,4 | 106,8 | 93,1 102 101,9 | 105,3 97,7 100,9 | 95,6
Median | 108 104 94 99 104 108 94 102 90
SD 16 14,1 12 11 13,7 13 12,3 13,3 15,8

Tabulka 4: hodnoty plicnich funkci ze spirometrického vysetreni — skupina A

Vliv mobilni aplikace CF Hero na plicni funkce — skupina A
srovnani praméra hodnot

110 106,8
105,3
105 102,4
102 101,9 100,9
100 97,7
95,6
95 93,1
) .
85
FEV1 FVC MEF50
H 1. méreni (vstupni vysetieni) W 2. méreni (s aplikaci) 3. méreni (bez aplikace)

Graf 4: Vliv mobilni aplikace CF Hero na plicni funkce — skupina A (srovnani priumérii hodnot)
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Hodnoty FEV1, FVC a MEF50 jednotlivych pacienti ze skupiny B jsou zaznamendny

v tabulce 5 a grafické vyjadieni v grafu 5.

Skupina | 1.mé&f | l.méfe | 1.méfe | 2.méfe | 2.méfe | 2.méfe | 3.méfe | 3.méfe | 3.méfe

B eni ni ni ni ni ni ni ni ni
FEV1 | FVC | MEF50 | FEVlI |FVC | MEF50 | FEV1 | FVC | MEF50
) | (%) (%) (%) (%) (%) (%) (%) (%)

1 85 90 60 91 94 75 92 93 76

2 99 101 79 96 98 84 95 98 73

3 94 92 76 88 86 68 95 88 81

4 95 101 71 99 103 90 86 95 62

5 95 96 72 91 92 82 96 93 97

6 97 89 97 104 88 120 102 86 86

7 104 |90 133 113 97 125 104 91 126

8 95 97 78 84 91 68 98 103 81

9 59 80 35 104 113 104 58 93 31

10 85 90 91 63 80 52 75 92 74

11 103 100 109 76 87 55 102 103 84

12 97 95 95 88 96 93 90 96 96

13 93 96 110 107 111 95 99 107 79

14 96 101 77 88 100 65 79 97 54

15 78 81 77 84 88 76 82 87 70

Primér | ¢57 | g7 78,8 91,7 94,9 83,5 90,2 948 79,5

Medidn | 950 | 929 77,0 91,0 94,0 82,0 95,0 93,0 81,0

SD 231 | 21,8 30,6 12,4 8,9 20,8 12,0 5,9 20,8

Tabulka 5: hodnoty plicnich funkci ze spirometrického vysetieni — skupina B

100
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70
60
50
40
30
20
10

Graf' 5: VIiv mobilni aplikace CF Hero na plicni funkce — skupina B (srovnani priiméri hodnot

Vliv mobilni aplikace CF Hero na plicni funkce — skupina B
srovnani pramera hodnot

91,7
85,7 Ii 87,1

FEV1

B 1. méfeni (vstupni vysetreni)

94,9

I I 78’8
FvC

W 2. méreni (bez aplikace)

94,8

m 3. méreni (s aplikaci)

MEF50

83,5 795
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Primérné hodnoty plicnich funkcei v pritbéhu studie:

Primeér Skupina A Skupina B Celkoveé
(%) Na S Bez Na Bez S Na Bez S
zacatku | aplikaci | aplikace | zaCatku | aplikace | aplikaci | zacatku | aplikace | aplikaci
FEVI 102,4 102 97,7 85,7 91,7 90,2 95,1 93,6 94
FVC | 106,8 | 101,9 | 100,9 | 87,1 94,9 94,8 | 96,5 97 97,2
MEFS0 | 931 | 1053 | 956 | 78,8 83,5 79,5 | 87,0 | 877 88,0
Tabulka 6: primeérné hodnoty plicnich funkci — skupina A, skupina B, skupina A+B
Primérna zména hodnot plicnich funkei v pribéhu studie:
Primér A | Skupina A Skupina B Celkovée
oproti
hodﬁoté na | S aplikaci Bez aplikace | S aplikaci Bez aplikace | Bez aplikace | S aplikaci
zacatku (%)
FEV1 -0,4 -4,7 +6,0 +4,5 -1,5 -1,1
FVC -4,9 -5,9 +7,8 +7,7 +0,5 0,7
MEF50 +12,2 +2,5 +4,7 +0,7 +0,7 +1

Tabulka 7: primérna zména plicnich funkci v porovnani se vstupnim vySetienim — skupina A, skupina B, skupina
A+B

V porovnani splvodni hodnotou plicnich funkci u skupiny A klesly hodnoty
FEV1 (-0,4 %) a FVC (-4,9 %) a vzrostla hodnota MEF50 (+12,2 %) v prvni fazi (s aplikaci). Ve
druhé (bez hodnot FEV1 (4,3 %)
aFVC (-1 %) a k vyraznéjSimu poklesu hodnoty MEF50 (-9,7 %) v porovnani s prvni fazi. U
skupiny B doslo ke zvySeni hodnot FEV1 (+6,0 %), FVC (+7,8 %) a MEF50 (+4,7 %) v prvni fazi
(bez aplikace) a k mirnému poklesu FEV1 (-2,5 %), FVC (-0,1 %) a MEF50 (-4 %) ve druhé fazi

Celkoveé wvzrostla hodnota FEV (+0,4 %), FVC

fazi aplikace)  doslo k dal§imu  sniZeni

(s aplikaci) v porovnani sprvni fazi.
(+0,2 %) a MEF50 (+0,3 %) po pouzivani aplikace v porovnani s fazi bez aplikace. Ptesto se pfili§
neli§i od pivodnich hodnot namétenych pii vstupnim vySetfeni a jsou statisticky nevyznamné
(p>0,5 pro vSechny hodnoty), proto nemiizeme potvrdit hypotézu H2 (uzivanim aplikace CF

Hero se zvysi hodnoty plicnich funkci déti s CF).

6.4 Vysledky k hypotéze H3

Vramci potvrzeni hypotézy H3 jsme hodnotili dotaznik na kvalitu Zivota pacientl

s CF — CFQ-R questionnaire, ktery se 1i$i pro rizné vékové kategorie. Abychom mohli porovnat
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jednotlivé pacienty, hodnotili jsme a porovnavali pouze celkové skore vyjadiené v % maximalniho

mozného poctu bodl a podkategorie dotazniku, které jsou pro vSechny verze spole¢né — také v %.

Skupina A Skupina B

Celkové skoére (%) Celkové skore (%)
Méieni/aplikace 1./bez 2./s 3./bez 1./bez 2./bez 3./s
prameér 77 81,7 85,8 78,2 81,6 80,5
Median 78,1 84,7 88,8 77 80,6 80,7
Smérodatna odchylka | 8,3 9,2 7.3 8,7 6.9 8,3

Tabulka 8: celkové skore dotazniku CFQ-R v pritbéhu studie — hodnocené v % maximalniho dosaZitelného poctu
bodii

U skupiny A mizeme pozorovat v ramci celkového skore dotazniku CFQ-R zménu
0 +4,7 % po prvni fazi (s aplikaci) a o +4,1 % v porovnani druhé faze (bez aplikace) s prvni.
Z toho vyplyva, ze ke zlepSeni doslo nezavisle na pouzivani aplikace nebo pretrval efekt z prvni
faze. U skupiny B doSlo ke zméné& oproti pivodni hodnoté po prvni fazi (bez aplikace) o
+3,4 % a po druhé fazi (bez aplikace) ke zméné o -1,1 % v porovndni s prvni fazi.

Podle statistického zpracovani testem ANOVA: pro jeden faktor pro koeficient 95 %
spolehlivosti vysla hodnota p>0,05 (p=0,28). Z tohoto diivodu nemiizeme hypotézu H3 (UZivani
aplikace CF Hero zlepSuje kvalitu Zivota déti s CF) potvrdit.

Skupina A Skupina B Celkové
Meéfteni/aplikace Meéfteni/aplikace
Podkategorie | 1./bez | 2./s | 3./bez | 1./bez | 2./bez | 3./s | Na Bez S
zacatku | aplikace | aplikaci
Kondice 83,3 88,1875 [843 [792 89,8 |8L6 82 89,7
Emocni 78,8 | 87,3868 |[8L,5 |85 78,5 | 80,5 84,6 79,8
Slozka
Stravovani 86,7 9561933 |82,6 |92 83,3 | 81,8 91,4 85,4
Lécba 71,1 | 71,1 (75,6 69,5 |71,5 [68,1 |68,2 70,7 67,7
Socialni 69,7 |81 |81,6 |73,8 |657 |664 |73,6 70,3 70,6
slozka

Vlastni t€lo | 80,0 | 86,7 | 91,1 83,3 86,1 88 80,8 87,4 88,7

Respiracni 80,0 |87,2]90 77,6 87 85,8 | 77,4 88,3 87,1

ptiznaky

Zazivani 95,6 |82,2|091,1 84,7 84 86,8 | 87,4 86,4 87,9
Tabulka 9: skore podkategorii dotazniku CFQ-R spolecnych pro vSechny vékové kategorie — hodnocené v %
maximalniho dosazitelného poctu bodii
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Pti pouzivani aplikace doslo u nékterych podkategorii tohoto testu ke zhorSeni, u jinych ke
zlepseni. Celkové jsme pozorovali zlepSeni v 6 podkategoriich (kondice, emoc¢ni slozka,
stravovani, 1€cba, vlastni télo a respiracni ptiznaky) po fazi bez aplikace v porovnani se vstupnim
vysetienim. Ve fazi s aplikaci v porovnani s fazi bez aplikace doslo ke zlepSeni ve 4 podkategoriich
(kondice, stravovani, socidlni slozka, vlastni télo a zazivani). Nejvyraznéjs$i zména v porovnani
hodnot po fazich bez aplikace a s aplikaci je pozorovatelnad u podkategorie kondice (+7,7 %). Na
zaklad¢ toho, ze hodnoty stoupaji a klesaji 1 bez vyuzivani aplikace, nemtizeme s jistotou fict, zda
ma aplikace efekt nebo ne. Vysledky vSech podkategorii jsou vsak statisticky nevyznamné, protoze

pro né plati p>0,2.
6.5 Vysledky k hypotéze H4

Pro potvrzeni hypotézy H4 jsme hodnotili naméfené hodnoty vySetfeni exkurzibility
hrudniku, které bylo provedeno ve 3 durovnich hrudniku (axilarng, mezosternalng,
xiphoidealn¢). V nasledujicich tabulkach (tabulka 10, 11, 12 a 13) jsou odd¢€lené zaznamenany

hodnoty klidové a maximalni exkurze v ramci jednotlivych kontrol.

Skupina A 1. méfeni 2. méieni 3. mdéfeni
AX. Mez. | Xip. AX. Mez. | Xip AX. Mez. | Xip.

1 1 1 0,5 1 1,5 2 2 1,5 2
2 1 1,5 1 2,5 2 1.5 1,5 1,5 1,5
3 0,5 1 1,5 0,5 1 2 0,5 1 1,5
4 3 3,5 2,5 3,5 3 3 2 3 1,5
5 0,5 0 1,5 1 1 1 2 1 2

6 2 3 2 2 1,5 2 1,5 1 1

7 1,5 1,5 1 1 2 1 1 1,5 1
Primér 1,4 1,6 1,4 1,6 1,7 1,8 1,2 1,4 1,4
Median 1 1,5 1,5 1 1,5 2 1,5 1 1,5
SD 0,8 1,1 0,6 1 0,6 0,6 0,7 0,7 0,3

Tabulka 10: hodnoty exkurzi hrudniku v klidu —skupina A, Ax. — axilarné, Mez. —mezosternalne, Xip. — xiphoidealné
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Skupina B 1. mdéfeni 2. mgcfeni 3. mdéfeni

AX. Mez. Xip. AX. Mez. Xip. Ax Mez. | Xip.
1 1,5 1 0,5 1,5 2 1,5 2 2,5 1,5
2 0,5 0,5 1 0,5 1 1 3 2 3
3 1 1 1,5 1 1,5 2 0,5 1 1
4 0,5 0,5 1 0,5 1,5 1,5 1 0,5 1,5
5 0,5 0,5 1 0,5 0,5 1 1 0,5 2
6 0,5 1 1,5 0,5 1 2 0,5 2 1
7 0,5 0,5 0,5 1 1 1 0,5 0,5 1
8 1 1 1 1,5 1,5 1 1,5 1 1
9 0,5 1 1 0,5 1 1 0,5 1 1
10 0,5 1 1 1 1,5 2 2 2 1,5
11 1 1 1,5 0,5 1 1 1 2 2,5
12 0,5 0,5 1 1 1 1 1,5 1 1
13 0,5 1 4 0,5 1 1 1 1,5 1,5
14 1 1 2 1 2 3 2,5 0,5 3
15 2 2 9 1 1 1 0,5 1 0,5
16 0,5 0,5 1 1 0,5 1,5 1,5 2 1,5
Primeér 0,8 0,9 1,8 0,8 1,2 1,4 1,3 1,3 1,5
Median 0,5 1 1 1 1 1 1 1 1,5
SD 0,4 0,4 2 0,3 0,4 0,6 0,7 0,7 0,7

Tabulka 11: hodnoty exkurzi hrudniku v klidu —skupina B, Ax. — axilarné, Mez. —mezosternalne, Xip. — xiphoideadlné

Skupina A 1. méfeni 2. méfeni 3. méfeni

Ax. Mez. | Xip. Ax. Mez. | Xip. Ax. Mez. | Xip.
1 5,5 7,5 6,5 5,5 7 6 10 7 5
2 5 6 5,5 7 10,5 6 6 8,5 11
3 1,5 6 5 7 5 6 5,5 5,5 5,5
4 9,5 8 7,5 10 9,5 8 9,5 9,5 6
5 3 4 4 6,5 4,5 3,5 6,5 3,5 5
6 5 5 5 7 7,5 7 4 5,5 5,5
7 5 6 3 4,5 4,5 3,5 5,5 5 3
Primér 4,9 6,1 5,2 6,8 6,9 5,7 6,7 6,4 5,9
Median 5 6 5 7 7 6 6,0 5,5 5,5
SD 2,3 1,3 1,4 1,6 2,2 1,6 2,1 1,9 2,3

Tabulka 12: hodnoty exkurzi hrudniku v maximu —skupina A, Ax. — axilarn¢, Mez. —mezosternalne, Xip. —
xiphoidealné
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Skupina B 1. mdéfeni 2. méfeni 3. mdéfeni

AX. Mez. | Xip. AX. Mez. | Xip. AX. Mez. Xip.
1 4 3,5 4 5,5 7 6 7 7,5 7
2 2 2,5 3 9 3,5 4 7 8 5
3 4 4 6 6 5,5 6 4 8 7,5
4 6,5 4,5 4,5 3 5 5,5 3 5 5,5
5 2 3 3,5 5 5 5 6 5 7,5
6 2 3,5 4 4 5 6,5 2,5 4 3
7 6,5 5 5 2 2 5 3 3 3,5
8 3 7 5,5 7 5 5 6,5 6 6,5
9 7 6 6 7 7 10 6 7,5 10
10 6 7 8,5 7 9,5 9 7 8 9
11 4,5 4,5 5 8 9 4 10,5 8 6,5
12 4,5 6 6,5 7,5 11 11 6 8 11
13 0,5 3 5 4,5 6,5 6,5 5,5 7 9
14 7 7 8 7 9 9 7,5 9 9
15 2 9 6 4 3,5 3 8 5,5 6,5
16 5 4,5 4 4 4,5 4 5 4,5 4
Primér 4,2 5 53 5,7 6,1 6,2 5,9 6,5 6,9
Medidn 4,3 4,5 5 5,8 53 5,8 6 7,3 6,8
SD 2 1,8 1,5 1,9 2,4 23 2 1,7 2,3

Tabulka 13: hodnoty exkurzi hrudniku v maximu —skupina B, Ax. — axilarné, Mez. —mezosternalne, Xip. —
xiphoideadlné

U skupiny Aje ve vSech tfech urovnich (axilarni/mezosternalni/xiphoidealni)
pozorovatelné zvySeni klidové exkurzibility hrudniku ve fazi s aplikaci — +0,2/+0,1/+0,4 cm a po
jejim vypnuti je zaznamenan pokles v posledni fazi — -0,4/-0,3/-0,4 cm. Pro exkurzibilitu pii
maximalnim nadechu a vydechu vysly zmény ve tfech Grovnich +1,9/+0,8/+0,5 cm v prvni fazi
(s aplikaci) a -0,1/-0,5/+0,2 cm ve druhé fazi (bez aplikace) v porovnani s prvni fazi.

U skupiny B doslo k t¢émto zménam v exkurzibilit¢ hrudniku ve vSech tifech etdzich
v klidu: +0/+0,3/-0,4 cm a v maximu: +1,5/+1,1/40,9 cm v prvni fazi (bez aplikace). Ve druh¢ fazi
(s aplikaci) v porovnani s prvni se v klidu zvysili vSechny 3 hodnoty: +0,5/+0,1/+0,1 cm a
v maximu: +0,2/+0,4/+0,7 cm. VSechny zmény vSak vySly statisticky nevyznamné, protoZe pro
vSechny plati: p>0,2. Z tohoto divodu nemtuZeme potvrdit hypotézu H4 (UZivanim aplikace CF

Hero se zlepsi exkurzibilita hrudniku déti s CF.
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7 DISKUZE

7.1 Diskuze k teoretické Casti

Cysticka fibréza je autozomalné recesivni, zdvazné, zivot limitujici a multiorgdnové
onemocnéni, které bylo popsano jiz pied vice nez 80 lety. Ma dopad na vSechny stranky zivota
takto diagnostikovanych pacientii. Problémy respiracniho systému jsou nejvaznéjsi a nejcastéjsi
pricinou smrti, nebo transplantace plic jiz v mladém dospélém véku. Zasluhou stale se zlepsSujici
zdravotni péce a noveé vyvijenych 1€k se vSak zlepSila progndza a kvalita zivota pacienti s CF.
Stale vSak neexistuje kauzalni 1é¢ba, proto musi vSichni pacienti dodrzovat prisny rezim péce o své
dychaci cesty jiz od ran¢ho détstvi, ktery zahrnuje kazdodenni inhala¢ni 1é¢bu a prvky respiracni
fyzioterapie. V dobé&, kdy 1 déti bézné€ pouZivaji telekomunikacni technologie, se naskyta moznost
jejich vyuziti v terapii nebo jako prostiedek zvyseni adherence.

Nejcastéji inhalovanou latkou je hypertonicky solny roztok, ktery ma nejveétsi efekt prave
pii dlouhodobém kazdodennim uzivani (Donaldson, 2020). Obecné je pro dostateCny ucinek
inhalaéni 1é¢by potteba adherence alesponi 80 %, proto se timto tématem zabyvalo v historii mnoho
studii. VétSina z nich byla vSak zaméfena na subjektivni hodnoceni samotnymi pacienty, jejich
rodi¢i nebo oSetfovatelskym persondlem. Spektrum vysledkd pro adherenci k inhalacni 1€cbé je
opravdu Siroké (36—-100 %) (Daniels, 2011; Dixon, 2020). Podobné vysledky vychazi i pro ACT
(33-91%) (Oates, 2015; O'Donohoe, 2014). Hlavnim divodem heterogenity téchto vysledku je
pravdépodobné metodika studii zaloZenych pravé na subjektivnich metodach méfeni, proto se na
zaklad¢ téchto studii neda urcit presnd priimérna adherence v populaci.

Adherence se totiz li§i podle typu hodnocené inhalované latky a véku probandi. Rozdil
mezi v soucasnosti nejobjektivnej$i metodou (elektronickd monitorace nebulizéru) a subjektivnimi
metodami (self-report a deniky) je nekdy az nekolik desitek procent (36 % vs. 80 %). Zaroven
existuji 1 rozdily v tom, kdo je na adherenci dotazovan. Pacient, rodi¢ a zdravotnicky pracovnik se
totiz ve svych odpovédich neshoduji s rozdilem 1 10 % (Daniels, 2011).

V retrospektni studii o 3000 pacientech, kde byla sbirdna data MPR vysSla primérna
adherence 50 % a to musime brat v potaz fakt, Ze se nejednd o definitivni hodnotu adherence,
protoze tato studie nezkoumala, zda vyzvednuté 1€ky byly opravdu spotfebovany, proto mizeme
fict, Ze tyto déti spotfebovali primérné maximalné polovinu pfedepsanych 1€kt Studie se stejnym

zptisobem méfeni dosla k podobnym zavéram, tedy 48 % adherence pro vSechny inhala¢ni 1éky
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(Quittner, 2014). Tento typ méfeni je vyuzivan pro svoji dostupnost a moznost
hodnoceni i retrospektivné, proto je tento zpusob uzite¢ny hlavné pro populacni Setfeni a ne
individualni hodnoceni vyuzitelné v bézné praxi.

Objektivni meéfeni, za které se povazuje takové, které nevyuziva piimé interakce
s vySetfovanym, bylo v soucasnosti provedeno na malych skupinich v porovnani s métenim
MPR. Priimérné hodnoty se vSak shoduji na 65, resp. 67 % v priibéhu celého roku (Ball, 2013;
McNamara, 2009). Je vSak nutné bratvpotaz oscilaci  adherence v pribéhu
roku a dokonce i jednotlivych dni v tydnu. Na zdklad¢ objektivnich dat z I-neb systému je
adherence u déti s CF vys§i ve Skolnich dnech o nékolik procent v porovnani s vikendem
aaz o 15 % nizsi v prubéhu svatki a prazdnin (Ball, 2013).

Na ¢em se studie shoduji bez ohledu na metodu méteni je fakt, Zze adherence u déti ma
tendenci s vékem klesatio nékolik desitek %, pokud porovnavdme déti do 10
let a adolescenty/mladé dospélé (Daniels, 2011; Nasr, 2013; Quittner, 2014).

Vsechny tyto poznatky mé vedou k zavéru, ze je potieba vyuzivat nejobjektivnéjsi mozné

metody métfeni adherence k inhalacni 1é¢bé, abychom zjistili redlné a co nejméné zkreslené
hodnoty. Zaroveni by méfeni nemélo zvySovat ¢asovou ndro¢nost inhalace, proto je dle mého
nazoru nejefektivnéjsi vyuzivani elektronickych meéfica nebulizéri, které se pouze piipoji na
nebulizér a automaticky posilaji zdravotnikiim data bez jakéhokoli Usili sledovanych pacienti.
Tento zptisob je v soudasnosti vyuzivany pievazné ve Velké Britanii v ramci studii. V Ceské
republice bohuzel nyni dostupny neni, proto nemohl byt vyuzit ani v ramci nasi studie.
Daji se pouzit elektronické senzory, které snimaji aktivitu z PEP systémi (studie pouze pro
Acapellu) nebo HCFHWO (v CR vsak nepouzivana). Vysledky vychazi podobné jako u inhalaéni
1écby (49-69 %) s tim, Ze adherence s vékem kles4 (Hoo, 2014; Oates, 2015; Mikesell, 2017). Je
dilezité do budoucna najit dalsi objektivni moznosti méfeni, protoZe v soucasnosti se pii vyuziti
subjektivnich metod hodnoceni adherence k ACT 1isi od 33 % do 91 % podle pouzité konkrétni
metody (O'Donohoe, 2014). Z toho je patrné, ze velky vliv na vysledek ma i zvoleny typ
hodnoceni.

Ptesné hodnoty adherence jsou dilezité i pro kontrolu nasi intervence, kterd na zvySeni
adherence cili, abychom si mohli byt jisti jejim efektem a ziskali moZnost prezentace téchto
vysledkli pacientiim i ostatnim c¢lentiim multidisciplindrniho tymu. Zaroven ndm pribé&zné
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monitorovani mize pomoci odhalit zac¢atek poklesu adherence. Diky tomu jsme schopni dfive
odhalit odhalit pfic¢iny poklesu adherence a umoznit cilenou intervenci.

Jak je uvedeno, uvadéna priimérna adherence inhalacni 1é¢by a ACT je napftic studiemi pod
minimalni pozadovanou hodnotou (80 %). Z tohoto ditvodu je potieba adherenci nejen kontrolovat,
ale také zajistit jeji zvySeni a zaroven zabranit poklesu v pritbé¢hu adolescence, coz mtize byt velmi
obtizné. Na druhou stranu v dnesni dobé€, kdy jsou moderni technologie velmi rozsifené napiic
celou populaci, mame mnohem vice moznosti, jak toho dosdhnout. Jednim z efektivnich zptsobt
zvyseni adherence je edukace détiirodicu o dilezitosti 1écby. Downs (2014) dosahli zvyseni
adherence k inhala¢ni 1é¢bé z 66% az na 100% pomoci edukace déti na zakladnich Skolach. Zanni
et al. (2013) edukovali pediatrické pacienty o ACT a vysledkem bylo zvyseni FEV1 o 8 %. Na
druhou stranu Majeed-Ariss (2015) uvadi, ze u adolescentii pouzivani samotné edukace je
nedostatené, ale spole¢né s behaviordlnimi prvky jako jsou monitorace zdravotniho stavu,
nastovani cilti a odmén v terapii, uzavirani dohod mezi zdravotnikem a pacientem, feSeni
problémi a propojeni medikace s kazdodennim rezimem adolescenta miize vést ke zvySeni
adherence.

Doposud nepfili§ vyuZivanou oblasti u pacienth sCF jsou vSechny druhy
telemediciny a telerehabilitace. Je to pravdépodobné ze strachu, Ze by mély telekomunikaéni
technologie nahradit béZnou zdravotni péci nebo z domnénky, Ze efektivni terapie je moZné docilit
pouze tvafiv tvaf. Ani jedna ztéchto dvou informaci vSak neni pravdiva (Ketchell, 2018;
Krasovsky, 2021). Naopak studie posledni dobou ukazuji, Ze distan¢ni zplsob konzultaci,
edukace a monitorace ¢i dokonce prostfedek zvySovani adherence k 1€¢bé je vnimén pacienty s CF
velmi pozitivné a to 1 v détském vEku. Dokonce ani pouZiti specialnich pfistrojit neni piekazkou
(Cox, 2012). V Zadném piipadé by vSak telerehabilitace neméla nahradit béznou formu péce, ale
pouze ji doplnit. M¢lo se by se tedy jednat o dalSi nastroj zlepSeni zdravotni péce, ktery mohou
zdravotnici vyuzit.

V poslednich letech dochézi k pfijeti telerehabilitace 1 v fadach zdravotniki, ktefi dle
prizkimu byvali pfevazné skepticti. Pfitom odmitani novych technologii je zpisobeno z velké
¢asti nedostatkem zkuSenosti s jejich pouzivanim (Almojaibel, 2021). Pravdépodobné této oblasti
pomohly nové studie, které vznikly vdobé epidemie Covid-19 zaméfené pravé na
telemedicinu a telerehabilitaci (Bernal-Utrera, 2021; Garfan, 2021; Krasovsky, 2021). Dle mého

nazoru pomohla také skuteCnost, ze se musela velkd cast populace naucit vice pouZzivat
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telekomunikac¢ni technologie k bézné komunikaci. Zaroven se domnivam, ze si spousta odbornikti
uvédomila, jak dulezity je kontakt se svymi pacienty v dobé&, kdy nejsou navstévy tvari v tvar prilis
bezpecné pro ohrozené skupiny obyvatel. Soudim i na zakladé toho, Ze zdravotnici uvadi hlavni
divod distan¢ni formy rehabilitace vytvotreni pocitu klidu a bezpeci u svych pacient (Ketchell,
2018).

Zpusobl vyuziti je Siroké spektrum a v zemich jako je Australie, Velkd Britdnie nebo
Spojené staty americké jsou telekomunikacni technologie ¢astecné zakomponovany do zdravotni
péce o nemocné s CF nebo minimalné testovany, aby mohly byt integrovany (Ball, 2013; Wood,
2017; Ketchell, 2018). Pritom jiz existuje evidence, kterd prokazuje minimalné stejny efekt
distan¢ni terapie zamétené na pohybovou aktivitu a celkovou zdatnost jako pii bézné navstéve ve
zdravotnickém zatizeni (Lange, 2009; Hwang, 2015).

Velky pozitivni vliv mé telerehabilitace na emocni a psychickou slozku déti, coz miZze
prispét ke zlepSeni zdravotniho stavu. Déti se totiz toutou formou mohou potkat online se svymi
vrstevniky v redlném case a zucastnit se spolecné skupinového cvi¢eni nebo mezi sebou mohou
virtualné soutéZit napt. v pohybové aktivité. Nabizi to tedy détem s CF mozZnosti, které jim jsou
jinak z diivodu prevence infekce zakdzany (Tomlinson, 2016; Chen, 2018; Layton, 2021). Zaroven
studie z doby, kdy jesté nebyly telekomunikacni technologie tak rozsifené jako v dneSni dobé
(Johnson , 2001; Marciel , 2010;), naznacuji, Ze online podptrné skupiny mohou pomoct détem
s CF v ramci socializace, hlavné v izolaci pii infekcich.

Dle mého nazoru je oblasti s velkym potencidlem vyuziti mobilnich aplikaci u déti s CF.
Jsou totiz béZzné vyuZzivany u chronickych onemocnéni s pozitivnim vysledkem, ale u CF jesté
nebyly v zadném staté plosné zavedeny. Je to pravdépodobné z nékolika divoda.

U mobilnich aplikaci maji uZzivatel¢ velké pozadavky na pocet funkci. V soucasnosti
neexistuje Zadna aplikace, kterd by spliiovala vSechna kritéria k vytvofeni takové aplikace je
potieba dostatku financi, multidisciplinarniho tymu a zpétné vazby od potencidlnich uzivatelt
jiz v prubéhu vyvoje (Rutland, 2021). Proto vyvstala mySlenka vytvofeni tzv. ekosystému
mobilnich aplikaci, které by vedlo k propojeni n€kolika jiZ existujicich (Floch, 2018). CoZ se jevi
jako dobry napad, ale v souc¢asné dob¢ neexistuje nic, co by se realizaci této myslenky blizilo.
VétSina téchto projektii totiz ztroskotala na nedostatku finan¢ni podpory po provedeni pilotni
studie/prizkumu, které je pravdépodobné zplisobeno neatraktivitou pro farmaceutické firmy, které
Casto tyto projekty sponzoruji (Martinez-Millana, 2019).
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Na druhou stranu uzivani aplikace ¢asem klesa a to uz v rdmci i Sesti tydnti (Whitehead,
2016; Rudolf, 2019; Francis, 2020), takze je na misté otazka, jestli je to zptisobeno aplikacemi,
kter¢ se nepotkavajis pottebami uzivateld (Martinez-Millana, 2019) nebo je to jev,
ktery k pouzivani mobilnich aplikaci patii. Prazkumy naznacuji, ze pokud je cilova skupina
zapojena do vyvoje, zvysuje se Sance dlouhodobé adherence pii budoucim pouzivani (Rutland,
2021). Chybi na to vSak dostatek validnich dikazl a jedna se spi§ o domnénky vyvojaid.

Aby byly mobilni aplikace Iépe piijaty zdravotniky, détmi 1 jejich rodici, je potfeba mit data,
ktera potvrdi jejich efekt, protoze v souCasnosti cela telerehabilitace u CF trati na nedostatku
kvalitnich studii.

Aplikace jako je KiOAPP, CyFi Space nebo Genia prosly pii svém vyvoji prizkumem
cilovych uzivateli (Rudolf, 2019; Francis, 2020; Rutland, 2021), kde zjistili nedostatky a navrhy
na vylepSeni, které se nasledné snazili jejich vyvojafi implementovat, ptfesto se jim nedostalo
dostate¢né pozornosti a piijeti v ramci zdravotniho systému. Na zdkladé téchto informaci se
domnivam, ze je potieba kvalitnich mobilnich aplikaci a otevienost zdravotnického
persondlu k ploSnému zapojeni této technologie do zvladani managementu 1écby pacientli s CF.

Celkové se studie zabyvajici mHealth u pacientti s CF nerozporuji ve smyslu, ze by mobilni
aplikace méla pozitivni nebo negativni vliv na adherenci k 1é€bé, kvalitu Zivota nebo plicnich
funkci. Je to pravdépodobné tim, Ze se u CF stale jednd o nové téma, pro které neexistuje zatim
dostate¢né mnozstvi kvalitnich studii o vétSim poctu probandt sledujici konkrétni efekt aplikace,

ale pouze prizkumné pilotni studie cilené na sbér informaci pro dalsi vyvoj aplikaci.

7.2 Diskuze k praktické ¢asti

Doposud existujici studie zamétfené na mobilni aplikace u CF se nezamétuji na konkrétni
hodnoty zvySeni adherence k inhala¢ni 1é¢bé nebo ACT (techniky airway clearance), pfipadné na
jejich efektivitu v rdmci managementu tohoto onemocnéni. Z tohoto divodu jsme v ramci této
diplomové prace vytvorili pilotni studii, ktera méla hned nékolik cili. Hlavnim cilem bylo ovéfit
efektivitu mobilni aplikace CF Hero, ktera byla vytvofena piimo v prostiedi CR, specialné pro
potieby Ceskych pacienti s CF. Efektivitu jsme sledovali na né&kolika faktorech -
adherence k inhalaéni 1écbé, plicni funkce, exkurzibilita hrudniku a kvalita zivota. Zaroven jsme
jako v ostatnich studiich sledovali adherenci k uzivani aplikace. VSe jsme doplnili dobrovolnym
dotaznikem se zpétnou vazbu na pouZzivani aplikace, kde pacienti navrhovali, jaké zmény

by v aplikaci provedli, aby ji pouzivali i po ukonceni studie.
70



Diplomova prace Hodnoceni efektu vyuziti mobilni aplikace CF Hero na compliance
k inhalacni 1éCb€ a respiracni fyzioterapii détskych a nezletilych pacientl s cystickou fibrézou

Chteli jsme také overit proveditelnost takové studie a prinést poznatky pro rozsahlejsi studie
hodnotici efekt mobilnich aplikaci, které by bylo vhodné v budoucnu provést.

Do studie se =zapojilo 24 probandi, 23 znich studii dokoncilo. VSichni
podstoupili v pribéhu Sesti mésicu tii identicka vySetteni. Vysledky 1 probanda nebyly statisticky
zpracovany, nebot’ se zlcastnil pouze vstupniho vySetfeni. Jedna pacientka méla v prubéhu
posledniho vySetfeni akutni exacerbaci, proto byly pocitiny pouze jeji hodnoty
adherence a dotazniku na kvalitu zivota, ktery zkouma ptedchozich 14 dni, statisticky nebyly
zpracovany jeji spirometrické hodnoty, ani métfeni exkurzibility hrudniku.

Primérné hodnota adherence u skupiny a po pouzivani aplikace byla 79 % pro HSR a 91 %
pro Pulmozyme. Po nasledujicich 3 mésicich bez aplikace klesla adherence na 77 % pro
HSR a 85 % pro Pulmozyme. Pro skupinu B vySly hodnoty nejdfive bez pouZzivani aplikace 82 %
pro HSR a 82 % pro Pulmozyme. Nasledné po pouzivani aplikace vzrostla adherence na 88 % pro
HSR a 84 % pro Pulmozyme. Na takto malém vzorku pacientl se jedna o statisticky nevyznamné
odchylky. Jelikoz neexistuje zadna podobna studie, nemizeme tyto hodnoty s ni¢im porovnat.
Pfiznivé jsou vSak hodnoty adherence, které se pohybuji okolo 80 %. Ziskali jsem tim tedy
informaci o adherenci nékterych pacientti s CF, které nejsou jen odhadem v porovnani s adherenci
hodnocenou jinymi (subjektivnimi) metodami.

Je pravda, ze se nejedna o nejobjektivnéjsi metfeni (tou je elektronické méfeni nebulizéru),
ale to jevbohuzel vCR vsoudasné dobé nedostupné. Vyzkouseli jsme tedy podle nas
nejobjektivn&jsi mozny model méfeni adherence, ktery je zaroveir v CR dostupny. Jak jiz bylo
diive zminéno, béZnou metodou ve studiich je MPR, které v§ak nevypovida nic o tom, kolik 1é¢iva
pacient doopravdy vyinhaluje. Ukladani oballi od inhala¢nich roztokd, které jsme vyuzili v nasi
presnéjsi data bliZici se realité. Samoziejmé tento postup muize ovlivnit hodnotu adherence jako
takovou, protoZze pokud je proband sledovéan, jeho adherence ma tendenci automaticky rust.
Z tohoto divodu jsme vybrali model cross-over studie, abychom tento efekt eliminovali.

Primérnd zména FEV1 u skupiny A byla -4 % po prvni fazi (s aplikaci) a -4,3 % rozdil
mezi prvni a druhou fazi (bez aplikace). Primérna zména FEV 1 u skupiny B byla primérna zména
+6,1 % v prvni fazi (bez aplikace) a ve druhé fazi (s aplikaci) -1,9 % oproti predchozi fazi (+4 %
oproti puvodni hodnot¢€). Z téchto vysledkii vyplyva, ze CF Hero nema statisticky vyznamny vliv
na hodnoty FEV1.
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Primérnd zména FVC u skupiny a je -1 % po prvni fazi (s aplikaci) a -1,3 % ve druhé fazi
(bez aplikace) ve srovnani s prvni fazi. U skupiny B je +7,8 % po prvni fazi (bez aplikace) a -0,7 %
ve druh¢é fazi (s aplikaci) ve srovnani s prvni fazi. Relativné velky narist FVC po prvni fazi
u skupiny B, kdy nebyla aplikovana zadna intervence, naznacuje, ze na hodnoty FVC maji vliv jiné
faktory nez CF Hero.

Primérnd zména MEF50 u skupiny A, resp. u skupiny B je po prvni fazi (s aplikaci, resp.
bez ni) +8,5 %, resp. -0,5 % a po druhé fazi (bez aplikace, resp. s ni) v porovnani s fazi jedna je to
-10,2 %, resp. -5,7 %. U skupiny a by se dalo hovofit o tom, Ze ma CF Hero vliv na MEF50, ale
jedna se o skupinu s mensim poctem probandli a pokud srovname v rdmci obou skupin dohromady
pomér pied pouzitim a po pouziti aplikace, zména je pouze minimalni, a jest¢ k tomu mensi nez
hodnota na zacatku.

Primér zmény celkového skore v ramci hodnoceni kvality Zivota pomoci dotazniku CFQ-
R wvysel pro skupinu A, resp. skupinu B po prvni fazi (s aplikaci, resp. bez ni) +4,7 %, resp.
+3,4 % apo druhé fazi (bez aplikace, resp. sni) +4,1 %, resp. -0,9 % v porovnani s prvni
fazi. V ramci jednotlivych podkategorii mizeme pozorovat stejny jev. Tedy, Ze hodnoty
rostou a klesaji nezdvisle na pouzivani ¢i nepouzivani CF Hero. Je to pravdépodobné zpiisobeno
tim, ze na kvalitu zivota ptisobi pfili§ velké mnozstvi faktorti. Paradoxné velka kladna nebo zaporna
zména nastupuje zpravidla po prvni fazi u obou skupin. Na zakladé€ toho se mizeme domnivat, Ze
vetsi vliv nez pouzivani CF Hero, mé vstup do studie a tedy védomi, Ze je pacient pozorovan. Jedna
se vSak pouze o domnénku, protoze toto nebylo cilem méteni.

Primérné hodnoty zmeén exkurzibility hrudniku
axilarné/mezosterndlné/xiphoidealné (v cm) v klidu vysSly po prvni fazi +0,2/40,1/+0,4 pro
skupinu A, resp. 0/+0,3/-0,4 pro skupinu B. Po druh¢ fazi v porovnani s prvni fazi vySly primérné
zmény -0,5/-0,5/-0,6 pro skupinu A, resp. +0,5/+0,1/+0,1 pro skupinu B. Primérné zmény
maximalnich exkurzi vysly +1,9/+0,9/40,5 pro skupinu a po prvni fazi, resp. +1,5/+1,2/4+0,9 pro
skupinu B. Po druh¢ fazi v porovnani s prvni fazi vysly primérné zmény -0,9/-1,3/-0,3 pro skupinu
A, resp. +0,3/+0,4/40,7 pro skupinu B. Pro klidové amplitudy je mozné vidét vyraznéjsi zvySeni
ve fazi s aplikaci oproti f4zi bez ni. Pro maximalni hodnoty nemiZeme fict, Ze byl pravidelny nartst
po pouzivani aplikace a snizeni v dobé bez ni. Pokud tedy CF Hero ma néjaky vliv na exkurzibilitu

hrudniku, tak jen nepatrny.
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Velkym faktorem ovliviiujicim efekt CF Hero byla adherence k uzivani této aplikace.
Pacienti méli mit CF Hero zapnuté pti kazdé¢ inhalaci. Adherence se pohybovala od 4 % do 100 %
s primérnou hodnotou 63 % mezi vSemi ucastniky a alespont jednu inhalaci s aplikaci za den
provedli v 73 % ptipadech. Samoziejmé u déti s nizkou adherenci k aplikaci nemiizeme ocekévat
jakykoli efekt. Pokud k n¢jakym zméndm doslo, tak nebyly zplisobeny pouzivanim aplikace CF
Hero. Adherence k inhala¢ni 1é¢be byla tedy prumérné vyssi nez adherence k pouzivani aplikace,
coZz neznamena nic negativniho. Cilem aplikace je zvySeni adherence k 1é¢bé, a ne zvySovani
adherence k jejimu uzivani.

Abychom ziskali zpétnou vazbu na CF Hero, dotazovali jsme se po ukonceni studie
déti i jejich rodi¢l,, co se jim na aplikaci libilo, nelibilo a co by upravili nebo doporucili.
Vysledkem byly ¢tyti hlavni body, které¢ se mnohokrat opakovaly.

o Aplikace neni deland na pouzivani pri kazdé inhalaci, protozZe se rychle stava
stereotypni. To nam dalo informaci o tom, pro¢ adherence k uzivani neni tak vysoka.

e Podle deti i rodicii je inhalace s aplikaci poctivéjsi. A to jak do kvality techniky,
tak 1 dodrzovani piedepsaného poctu inhalaci.

e Pacienti starsi 16 let povazuji aplikaci za prinosnou pouze pro mladsi deéti.
Pravdépodobné tedy CF Hero ve stavajicim formatu necili na nejohroZenéjsi
skupinu — adolescenty.

o Relativné omezeny obsah aplikace zpiisobil snizeni uzivani aplikace nebo ji dokonce
prestali pouzit uplné pri inhalaci. Z toho vyplyva bud’ rozsifit obsah tak, aby byla
aplikace vnimana pozitivné po celé 3 mésice, nebo zkratit dobu, na kterou déti
aplikaci dostanou.

V praktické Casti této diplomové prace jsme ziskali data, ktera nepotvrzuji vyznamné
zmény ke sledovanym parametriim, nicmén¢ se jedna o pilotni studii, ktera dodala velké mnozstvi
novych informaci a podnéti k tomu, jakym zplsobem testovat mobilni aplikace pro déti s CF.
Osobné¢ vetim, Ze vEtsi piinos, nez samotna data mé zpétnd vazba od déti a jejich rodicii na vSechny
aspekty studie. Tedy proveditelnost a Casovad zatéz studie pro jeji ucastniky, fungovani
aplikace, a hlavné vyuzivani aplikace jako takové. Na zaklad¢ této prace bude mozné sestavit
protokol studie o vySSim poctu probandi, ktera by méla byt pro dostatek pacientd idealné
multicentrickd a mezindrodni. Zaroven by méla eliminovat co nejvetsi pocet limita studie, na které
jsme narazili v pribehu provadéni nasi préce.
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7.3 Limity studie

Jsme si velmi dobfe védomi mnozstvi faktora, které mohly ovlivnit vysledky této prace.
Hned prvnim je pocet Gcastniki studie. CF je vzacné onemocnéni a pacientd splitujicich kritéria je
tedy velmi omezené mnozstvi. Vyraznym faktorem pii naboru do studie bylo planované nasazeni
nové 1écby Kaftrio u déti starSich 12 let s alespont jednou mutaci F508del, coz je nejCastéjsi
mutace. V centru CF v Brn¢ se podafilo nasadit vSem détem tuto 1écbu déle nez mésic pred
zahajeném studie, proto mohli byt zapojeni vSichni, ktefi spliiovali kritéria a byli ochotni
se zapojit. V centru CF v Praze vSak probihalo nasazovani této 1écby v mnohem delSim
horizontu a velké mnozstvi déti se tedy nemohlo do studie zapojit, protoze by vysledky této prace
byly velmi vyznamné ovlivnény lébou Kaftriem, kterd vede k zvySeni napf. hodnoty FEV
(Middleton, 2019). DalSim divodem odmitnuti zapojeni se do studie bylo zvySeni Casové
narocnosti rezimu spojeného s 1écbou.

Pivodné jsme pacienty randomizované rozd¢lili do dvou stejné velkych skupin A a B, ale
bohuzel kvuli technickym problémiim s aplikaci jsme museli nékolik pacientll pfesunout
ze skupiny A do skupiny B, proto vznikl nepomér mezi skupinami (7 a 16 probandi), jenz
vyznamné ovlivnilo statistické zpracovani. Z tohoto divodu jsme museli zvolit zpracovani
deskriptivni statistikou misto bézn¢ uzivaného parového t — testu v cross-over studiich.

Pro  proveditelnost studie jsme sloucili  vySetfeni s néavStévami v centrech
CF v Praze a v Brné. Z tohoto dlivodu nebyly vZdy dodrZeny intervaly jednotlivych fazi pfesné 3
meésice (nemoc 1ékait, karanténa Covid apod.). U ne€kterych pacientl se interval mezi navstévami
prodlouzil az na 119 dni. Zaroven je to také divod, pro¢ jsme vynechali wash-out fazi (doba mezi
prvni a druhou fazi, ktera méa zamezit plisobeni efektu z prvni faze ve druhé fazi), kterd je vzdy
soucasti cross-over studie. VéEtSina pacientll bydli déle neZ hodinu cesty od centra CF a nebylo
mozné zatézovat rodiny dalsi cestou do zdravotnického zatizeni. Vice nez polovina pacientti by se
totiz v tomto piipad¢€ odmitla do studie zapojit.

Uvédomujeme si, Zze méteni adherence sbérem oball od inhalacnich roztoku je zatizeno
urc¢itou chybou. Lahvicky mohou byt netimysIné€ vylity, vyhozeny, rozbity apod. Z tohoto divodu
jsme dali vSem arch na zaznamenavani téchto udalosti, abychom se piiblizili opravdoveé hodnoté

adherence. Samoziejmée 1 to je zatizeno subjektivni chybou.
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Samotné zapojeni pacientl do studie mize zvysit ptivodni adherenci. Efekt CF Hero je
oSetfen cross-over formatem studie, ale existuje moznost, ze zvySenim zékladni hladiny adherence
se snizuje prostor zvyseni v dalsi fazi studie.

Pro stanoveni pfesného mnozstvi vyinhalovaného lé¢iva jsme méfili mnozstvi inhala¢niho
roztoku, které zbylo v obalu od inhala¢niho roztoku. To nutné nemusi znamenat, ze pacient
viechen chybgjici roztok vyinhaloval. Cast roztoku totiz mohla zistat v inhaldtoru. Soucasné
nemuzeme ani zméfit, jaky objem roztoku se nedostane do dychacich cest neefektivni inhalaci nebo
nespravnou technikou. K vylouceni téchto limiti by vSak bylo potieba velmi objektivniho méfeni
nejnoveéjsimi senzory urcenych k monitorovani nebulizéru. I pies snahu o objektivitu méfeni

hral v této praci velkou roli lidsky faktor, ktery vytvofil prostor pro zkresleni vysledk.
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ZAVER

Adherence pediatrickych pacientii s CF k inhalacni 1é€bé¢ a respiracni fyzioterapii je velmi
dilezitym tématem, které by nemélo byt opomijeno. Abychom znali pfesné hodnoty
adherence a jejich fluktuaci v Case, je zasadni pouzivat kombinaci subjektivniho a objektivniho
hodnoceni. Jedin¢ tak miizeme vcas zachytit pokles v uzivani medikace a pravidelnosti uzivani
technik respira¢ni fyzioterapie. Zaroven na zdkladé téchto informaci mizeme upravit nas
pfistup k pacientovi tak, abychom adherenci zvysili na pivodni nebo dokonce vyssi hodnoty.

I ptesto, ze jsou telekomunikacni technologie velmi dobfe pfijimény pacienty, jejich
rodici a v poslednich letech i zdravotniky, jsou pouze minimalné vyuzivany v ramci managementu
pacienti s CF. Telerehabilitace m&d minimalné stejn¢ jako terapie tvaii v tvar pozitivni vliv na
socialni a emocni slozku. Soucasné spoleéné s telemedicinou Setfi ¢as pacientim, rozSifuje
zachytu exacerbaci a vede k mensimu poctu hospitalizaci.

Praktickd Cast sice neukazala vyznamné zmény po pouzivani aplikace oproti fazi bez
aplikace, ale jako pilotni studie ukazala na novou moznost méfeni adherence a efektu terapie.
Zaroven poskytla dilezité informace pro dalsi vyvoj aplikace CF Hero a vznik novych studii, které
jsouvtéto oblasti velmi potfebné. Poukazuje na zlepSené subjektivni vnimani
adherence k 1é¢b¢ a potiebu tprav pro starsi jedince.

Mobilni aplikace je potfeba priilbézné vyvijet na zaklad¢é zpétné vazby uzivatell, aby bylo
dosazeno  maximalniho mozného efektu na celkovy zdravotni stav, kvalitu
zivota a adherenci k 1é€bé. Obzvlast’ dilezité je vénovat se adolescentim a mladym dospélym,
protoze v tomto obdobi ma adherence tendenci vyrazné klesat. mHealth mize byt prostfedkem,
ktery jim pomiiZe k samostatnosti a poskytne duleZité informace nebo bude zdrojem socialniho
kontaktu a podpory se svymi vrstevniky. K vyvoji takové platformy vSak bude potieba
multidisciplinarni tym, dostatek motivace a finan¢ni zajiSténi. Jedna se tedy o velky pfislib do

budoucna.
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PRILOHY

Priloha €. 1: informovany souhlas s ucasti ve studii

Souhlas s ucasti ditéte ve vyzkumném projektu

»Hodnoceni efektu vyuziti mobilni aplikace CF Hero na dodrZovani inhala¢ni 1écby a
respiracni fyzioterapie u détskych a nezletilych pacientii s cystickou fibrézou (CF)*

Vazeni rodice,

v ramci vyzkumnych aktivit v CF centrech jsme navrhli studii hodnotici efekt pouzivani
mobilni aplikace CF Hero na dodrZovani inhala¢ni 1écby a respiracni fyzioterapie u détskych a
nezletilych pacientt s cystickou fibrézou (CF). V této souvislosti se na Vés obracime s prosbou o
souhlas s Gi€asti VaSeho ditéte v této studii. Cilem vyuZiti mobilni aplikace CF Hero je formou hry
pomoci pacientiim s CF zvladat naro¢nou inhala¢ni 1écbu a respiracni fyzioterapii.

V rémci studie budou pacienti ndhodné rozdéleni do 2 stejné velkych skupin a budou
sledovani po dobu 6 meésicti. VSichni ucastnici studie projdou vstupnim vysetfenim, kde bude
hodnocena:

e exkurzibilita hrudniku (pohyblivost hrudniku)

® spirometrie (hlavni vystupni parametry - usilovna vitalni kapacita — FVC, objem

vydechnuty béhem prvni sekundy - FEV,)

® miravzdélani o CF a kvalita Zivota s CF pomoci dotazniku QOL pro CF.
Jedna skupina bude pouZivat mobilni aplikaci po dobu 3 mésict a druhd skupina nikoliv. Nasledné
prob&hne vysetfeni totozné se vstupnim, ale doplnéné o hodnoceni mnozZstvi spotiebovaného
inhala¢niho 1é¢iva. Po dalsi 3 mésice bude pouzivat mobilni aplikaci druhd skupina Gcastnika
studie a prvni nikoliv. Na konci studie probéhne identické vySetfeni.
Délka vstupniho vySetfeni bude maximalné 1,5 hodiny, délka druhého a tetiho vySetfeni bude trvat
maximalné 1 hodinu. VSechna vySetfeni se budeme snazit planovat tak, aby probé&hla v ramci bézné

kontroly v CF centru.

Efekt pouzivani aplikace bude hodnocen na zakladé:

e vysledného pomeéru spotiebovaného 1éku oproti predpokladané spotiebé dle

pfedpisu lékate
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e vyhodnoceni dotaznikli (od Vas i od Vaseho ditéte, véetn¢ dotazniku v elektronické
formg)
e vySetieni spirometrie a pohyblivosti hrudniku
e vyhodnoceni sledovanych dat pfimo z pouzivani aplikace CF Hero
Dlouhodoby efekt pouzivani aplikace CF Hero na dodrzovéani 1é€by bude sledovan pii dalsich

pravidelnych kontroladch v CF Centru.

Ugast ve studii sebou nenese pro vase dité zadné zvysené riziko oproti bézné kontrole u lékafe.
Ze studie muzete kdykoliv odstoupit.
Pokud s Vasi ucasti ve vyzkumu souhlasite, ptipojte podpis, kterym vyslovujete souhlas s nize

uvedenym prohlaSenim.

Prohlasuji, Ze souhlasim s ucasti

narozé/ho

\% v studii ,,Hodnoceni efektu vyuziti mobilni aplikace CF
Hero na dodrZovéni inhala¢ni 1é¢by a respiracni fyzioterapie u détskych a nezletilych pacienti s
cystickou fibrézou (CF)*.

Regitel studie mé informoval o podstaté vyzkumu a sezndmil mé s cili, metodami a postupy, které
budou pfi vyzkumu pouzivany, podobné jako s vyhodami a riziky, které z ucasti na projektu
vyplyvaji, Souhlasim s tim, Ze vSechny ziskané tdaje budou pouZity jen pro ucely vyzkumu a Ze
vysledky vyzkumu mohou byt anonymné publikovany. Osobni udaje budou zpracovavany v
souladu s obecnym nafizenim o ochran¢ osobnich udaji (nafizeni Evropského parlamentu a Rady
(EU) 2016/679) a zdkonem €. 110/2019 Sb., o zpracovani osobnich udaju.

Me¢él/a jsem moznost vSe si fadné, v klidu a v dostate¢né poskytnutém Case zvazit, mél/a jsem
moznost se feSitele zeptat na vSe, co jsem povaZoval/a za pro mé podstatné a potiebné védét. Na
tyto mé dotazy jsem dostal/a jasnou a srozumitelnou odpovéd’. Jsem informovan/a, Ze mam
moznost kdykoliv od spoluprace odstoupit, a to i bez udani divodu.

Jméno, pfijmeni a podpis zakonného zastupce ditéte.
\% Dne
Jméno, piijmeni a podpis ditéte (pro starsi 14 let)
\Y Dne
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Priloha ¢.2: Instrukce pro pacienty

Studie CF Hero CF Hero

Instrukce pro pacienty a rodice app

Hlavni kontakt 97
Zakladni informace 98
Poskytnuté vybaveni ti¢astnikiim studie 98
Inhalace solného roztoku (NaCl) 98
Presné odméreni davky je dllezité 98
1 lahvicka na 1 den 99
Inhalace Pulmozyme 99
Ukladani (archivovani) obali inhalaénich roztoku 99
Kdy za&it obaly ukladat 99
Lahvicky (obaly) od solného roztoku 99
Ampule od Pulmozyme 100
Ukladani obalt mimo domov 100
Odevzdani oball pFi navazujici kontrole 100
Zaznamenavani (neo¢ekavanych) udalosti 100
Rozbiti lahvicky, vyliti obsahu lahvi¢ky, znehodnoceni inhalacniho roztoku 100
Nasazeni nového Iéku nebo vysazeni léku v pribéhu studie 100
Vyraznéjsi zhorseni zdravotniho stavu (exacerbace) 100
Hospitalizace 100
Situace vedouci k nutnosti ukoncit Ucast ve studii 100

Hlavni kontakt

Bc. Martin Jirasek, fyzioterapeut
Tel.: +420 776 674 581

E-mail: martas.jirasek@gmail.com
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Zakladni informace

Pomoci aplikace pro chytré telefony CF Hero chceme zvysit motivaci détskych i mladych pacientt k lepsi
péci o sebe sama a soucasné jim chceme pomoci ve zvladani naroéného kazdodenniho 1é¢ebného rezimu,
zejména pak dodrzovéni inhala¢ni 1écby a respiracni fyzioterapie. Daéle, cilem zabavnych edukacnich
komikst je zvysit informovanost pacientil a poukéazat na rizikové situace spojené s zivotem teenagera s CF
(napft. hygienicky rezim a chovani ve Skole, MHD apod.). Inhalace a dechovéa rehabilitace je v mobilni
aplikaci CF Hero podavana herni formou.

Pro zhodnoceni efektu pouzivani aplikace jsou ucastnici studie rozdéleni do dvou kontrolnich skupin. Na
uvodni kontrole jste se dozvédeli, \% jaké skuping jste zafazeni.

V prvni skupiné jsou pacienti vyzvani, aby prvni 3 mésice studie pouzivali aplikaci CF Hero. Poté bude
nasledovat kontrola v CF centru. A nasledujici 3 mésice budou pacienti v prvni skuping inhalovat a provadét
dechovou rehabilitaci bez aplikace CF Hero.
Ve druhé kontrolni skupiné zacinaji pacienti bez pouzivani aplikace CF Hero po dobu prvnich 3 mésicti.
Na nasledujici kontrole v CF centru bude instalovana/nastavena aplikace CF Hero a pacienti budou
inhalovat a  rehabilitovat po dobu dalSich 3 mésici s aplikaci CF  Hero.

Byli jste pozadani, abyste od zacatku studie az do konce (nezavisle na skupin€) archivovali pouzité lahvicky
solného roztoku a ampule Pulmozyme. Lahvicky a ampule pfineste na kontroly v CF Centru, vice k
instrukcim nize a v Informovaném souhlasu, ktery jste obdrzeli.

Dékujeme za Vasi spolupraci
Bc. Martin Jirasek, 1ékafi FN Motol a FN Brno, tym CF Hero

Poskytnuté vybaveni Gcastnikim studie
o [ 6x krabice na lahvicky solného inhalaéniho roztoku (rozmér 23,5x18,5x10 cm)
e {I] 1x baleni/ tubus darkovy MixIt na ampule Pulmozyme (rozmér 28x11,5 cm)
o & Injekéni stivikacky (100ks)/ odmérka pro piesné odméfeni davky solného roztoku
e (3 Uzaviratelné sa¢ky pro uchovéni obalii na cestich
Inhalace solného roztoku (NaCl)
Piesné odméreni davky je dulezité
e Aby byly vysledky studie ptesné, prosime vas vzdy o odméreni prresné davky solného
roztoku, pfedepsané lékarem.
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e PouZzijte priloZenou injek¢ni stiikacku / odmérku, kterou pak odmétené mnozstvi
nalijte do inhalatoru

e Stiikacku z hygienickych diivodil (prevence infekce) vyméiite kazdy den, pripadné
denné sterilizujte spolecné s inhalatory, pokud zachova svou funkénost / odmérku
kazdy den sterilizujte a vyméiite za novou kazdy mésic

1 lahvicka na 1 den

e Abychom byli schopni vyhodnotit mnozstvi vyinhalovaného solného roztoku v prabéhu
studie, je nutné, abyste kazdy den pouzili / otevieli novou lahvi¢ku solného roztoku.
Zaroven je to prevence infekce (napt. Pseudomonas aureginosa) v inhalaénim roztoku.

e Kazdy den tedy zbyde v lahvicce urcité mnozstvi zbytkového roztoku. Lahvi¢ku pevné
uzaviete a ulozte do poskytnuté krabice. (viz Ukladani (archivovani) obaltl inhala¢nich
roztokt)

e UPOZORNENI: Ujistéte se prosim, zda mate na potiebné obdobi od 1ékate predepsano
dostatecné mnozstvi roztoku / dle poctu lahvicek, tedy 31 sklenénych nebo plastovych
lahvicek o obsahu 20-25 ml / mésic). Nevahejte upozornit vaseho 1ékare/l¢karku, aby
pottebné mnozstvi predepsali.

V ptipad¢ jakychkoliv nejasnosti nebo problémi, prosim kontaktujte Martina Jiraska (viz
kontakt)
Inhalace Pulmozyme
Tyka se pacientii, ktei'i maji od l1ékare 1ék Pulmozyme predepsany
e Pulmozyme je davkovan v ampulich 2,5 ml, tedy neni potieba odméfovat
e Davku predepsanou Iékatfem nalijte do inhalatoru dle bézného postupu
Ukléadani (archivovani) obalt inhala¢nich roztokt
Kdy zacit obaly ukladat
Ukladani obald od inhala¢nich roztokti béhem studie:
1. Prvni obdobi (mezi 1. a 2. kontrolou v CF centru)
o Zaécina: dnem po kontrole (Uplny den)
o Kon¢i: dnem pted kontrolou

2. Druhé obdobi (mezi 2. a 3. kontrolou v CF centru)
o Zacina: dnem kontroly (pokracovani v ukladani bez pteruSeni)
o Konéi: dnem pted kontrolou

Lahvicky (obaly) od solného roztoku
e KaZdy den uloZte lahvi¢ku se zbytkovym roztokem do Krabice

e Pokracujte k ukladani lahvic¢ek do krabice do jeji naplnéni (do krabice by se mélo vejit az
cca 35 sklenénych lahvicek 25ml).

e Po naplnéni krabice ji prosim uloZte na bezpecné misto, aby se obsah krabice nerozbil a
m¢éli jste ji pak k dispozici pro pfedani pii pfisti kontrole v CF centru
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e V prubéhu 1. obdobi studie (3 mésice) tak naplnite necelé 3 krabice, stejné tak, jako v 2.
obdobi

Ampule od Pulmozyme
Kazdy den uloZte ampuli od Pulmozyme do tubusu MixIt (ukladejte vSechny ampule po 3
mesice a pak cely obsah pfesypte do uzaviratelnych sacki a prineste na kontrolu, nebo pfineste
tubus MixIt i s ampulemi)
Ukladani obaliit mimo domov
V piipadé vyjezdi na vikend, dovolenou, nebo cestovani je zptisob uchovavani spottebovanych
lahvicek a ampuli Pulmozyme na vés. Doporucujeme vzit s sebou poskytnuté uzaviratelné sacky
a docCasné ukladat pfimo do nich (pozor na rozbiti). Po ptijezdu domt zase vSe dopliite do
krabice a tubusu od MixIt.
Odevzdani obalt pii navazujici kontrole

e Pied kontrolou v CF centru (po cca 3 mésicich) shromazdéte vSechny krabice s

lahvi¢kami od inhala¢nich roztokti a tubus MixIt s ampulemi Pulmozyme (v$e by se mélo
vejit do jedné tasky)

e Obsah tasky prosim ptedejte Martinu Jirdskovi pfi kontrole v CF centru.

e Na dal$i obdobi dostanete pfi odchodu nové vybaveni (krabice, stiikacky, sacky)
Zaznamenavani (neocekavanych) udalosti
Rozbiti lahvicky, vyliti obsahu lahvi¢ky, znehodnoceni inhala¢niho roztoku
Zaznamenejte do Protokolu
Nasazeni nového 1éku nebo vysazeni Iéku v prubehu studie
Pokud Vam lékar predepiSe nové 1éky nebo musite n¢jaké 1éky vysadit. Zaznamenejte do
Protokolu
Vyrazngj$i zhorSeni zdravotniho stavu (exacerbace)
Pokud u vés doslo ke zhorSeni zdravotniho stavu a je tieba nepldnované nasadit antibiotickou
1é¢bu (tabletove, inhalacné nebo i.v. - kapackami) zaznamenejte zacatek a konec 1écby do
Protokolu Protokolu
Hospitalizace
Pokud u vas doslo ke zhorSeni zdravotniho stavu a je tieba hospitalizace, zaznamenejte zacatek a
konec hospitalizace do Protokolu (i s pfi¢inou)
Situace vedouci k nutnosti ukon¢it ti€ast ve studii
V ptipad¢ jakychkoli nejasnosti nebo problémi kontaktujte Martina Jiraska (viz Hlavni
kontakt).
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Priloha €.3: Mobilni aplikace CF Hero
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Ptiloha €. 4: dotaznik pro déti po ukonceni studie — zpétna vazba
1. Datum

Tvoje jméno

Vypliujes sdm nebo s rodici

Jak hodnotis appku CF Hero v ramci téch 3 mésict, jsi ji pouzival/a

Jsou inhalace s appkou v nécem jiné (lepsi nebo horsi) nez bez ni? V ¢em?

Co se ti na appce nejvic 1abilo? Co se ti na appce naopak nelibilo a zménil(a) bys?
Doporucil bys apkku CF Hero dal$im détem a teenagertim s cystickou fibrézou?

Napi$ prosim divod, proc€ jsi dal(a) takové hodnoceni.

© *® N kWD

Chces nam fict jesteé néco dalsiho? (nepovinné)
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