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Abstrakt

Bakalaiska prace je sloZzena z Casti teoretické zastoupené literarni resersi. Jejim cilem je
zpracovani aktualnich témat tykajicich se cystické fibrozy a shrnuje moznosti ziskavani
vzorki sputa, které jsou zdsadni v rozvaze nad managementem 1écby a progresi
onemocnéni. V praktické ¢asti je vyuzit Standardni operacni postup dle Dievinka et al.
(2023) pti odbéru indukovaného sputa s cilem posouzeni efektivity vyuziti v praxi, v
kombinaci s analyzou pohybové aktivity a zdatnosti déti s CF prostiednictvim 1 minute
sit-to-stand testu. V ramci vyuziti Standardniho operacniho postupu nase vysledky
prokézaly, Ze tento postup neni srovnatelny s invazivnimi metodami odbéru. Dale bylo
zjisténo, ze déti s CF sportuji pramérné vice jak dvakrat tydné, coz ovSem nebylo
mozné statisticky prokazat ¢i vyvratit. V neposledni fad€ bylo v praci prokazano, ze
zdatnost déti je vyrazné niZsi neZ u déti zdravé populace. Soucasti je rovnéz kazuistické

zpracovani détského pacienta s CF po transplantaci plic.
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Abstract

The bachelor thesis consists of a theoretical part represented by a literature search. Its
aim is to elaborate current topics related to cystic fibrosis and summarizes the
possibilities of obtaining sputum samples, which are essential in the consideration of the
management of treatment and disease progression. In the practical part, the Standard
Operating Procedure according to Dievinek et al. (2023) for the collection of induced
sputum is used to assess the effectiveness of its use in practice, combined with the
analysis of physical activity and fitness in children with CF through a 1-minute sit-to-
stand test. Using the Standard Operating Procedure, our results showed that this
procedure is not comparable to invasive methods. Furthermore, it was found that
children with CF exercise on average more than twice a week, but this could not be
statistically proven or disproven. Finally, the study showed that the children's fitness
was significantly lower than that of the healthy population. A case report of a pediatric

CF patient after lung transplantation is also included.
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Uvobp

Do kontextu onemocnéni cystické fibrozy (CF) lze zahrnout velmi rozmanité
mnozstvi informaci a nelze na toto téma pohlizet pouze jednotné v ramci jedné
odbornosti. Multidisciplinarni tym a komplexni péce jsou nezbytné pro efektivni
management a léCbu pacientd. Vyznamné pokroky byly dosazeny nejen v
diagnostickych, ale 1 v léfebnych pfistupech, a modulatory cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator (CFTR) proteinu hraji kliCovou roli v péc¢i o
pacienty. Vyvoj se promitd i do fyzioterapeutické pécCe, kterd se pruzné prizplisobuje,
aby co nejefektivnéji ovliviiovala stav pacienti. CF jiz neni spojovana pouze s
poskozenim plic. Soucasny vyzkum se zabyva naptiklad muskuloskeletalnimi zménami,
reprodukéni medicinou a problematikou urogynekologické oblasti.

V soucasné dobé se studie zaméfuji na zmeény klinického stavu pacient
1é¢enych modulatory CFTR. To souvisi i s vybérem tématu této prace — pacienti bézné
nekaslou, coz ztézuje ziskani spontanniho a validniho vzorku sputa z dolnich dychacich
cest (DDC). Surveillance infekci je velmi dilezitd, ovliviluje progresi pacientova stavu,
sméfovani 1écby a eradikaci potencidlnich patogent. Existuje vice zplsobl detekce
téchto infekci, a vzorek z dychacich cest (DC), podrobeny mikrobiologickému
vySetieni, hraje klicovou roli. Zavedeni neinvazivnich indukovanych sput misto
invazivnich bronchovaleolarnich lavazi (BAL) do standardu péce se jevi jako slibné.
Tento postup byl dosud v Ceské republice spise ojedinély, ale po vzniku Standardniho
opera¢niho postupu (Dfevinek et al., 2023) je cilem provadét tento odbér alespon jednou
ro¢né u détskych pacientti na zaklad¢ indikace 1ékatre. Pro uspésny odbér je nezbytné
disledné dodrzovat jednotlivé kroky postupu, peclivé informovat pacienty a rodice a
zajistit kvalitu procesu provadéného proskolenym fyzioterapeutem. Zahrani¢ni literatura
se veénuje tématu indukovaného sputa, naptiklad porovnanim konzervativniho a
invazivniho pfistupu. Mén¢ informaci je dostupnych o piesné metodologii provadéni
odbéru indukovaného sputa a mikrobiologického vySetieni vzorku, coZ je zdsadni pro
validitu vysledkli. V ramci aktudlnich témat se cast prace okrajové, ale neméné
podstatné, vénuje také pohyboveé aktivite (PA) a testovani. Toto testovani, provadéné
souCasn¢ s kaZdoro¢nimi indukcemi sputa, mlZe poskytnout pravidelné mapovani
kondice déti. Konzultace pohybové aktivity miize byt pro détské pacienty motivujici v
ramci zlepSovani vysledki, protoZze se zménou véku se bézné meéni adherence a
compliance. Tento ptistup také poskytuje fyzioterapeutiim cenné informace v Case.
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CIiLE PRACE

Bakalaiska prace je sloZena z Casti teoretické a Casti praktické. Cilem teoretické
¢asti bylo zpracovani co nejaktudlnéjSich poznatki o etiopatogenetickych souvislostech,
klinickém obrazu, moznostech diagnostiky a 1é¢by ¢i shrnuti zasadnich dat vazanych na
problematiku CF. Dale popisuje a porovnava varianty ziskavani vzorkl sputa, které jsou
zasadni v rozvaze nad managementem 1é¢by a progresi onemocnéni. Rovnéz jsou
shrnuty i souvisejici informace ve formé¢ doprovodnych komplikaci se vztahem
k détskému pacientovi s CF.

Zpracovani prob¢hlo formou literarni reserse, jez zahrnovalo Ceské i1 zahrani¢ni
zdroje. Nalezité citovani bylo provedeno dle citaéni normy CSN ISO:690 a byl vytvoten
seznam pouzité literatury.

Cilem praktické casti nasi prace bylo zhodnotit spolehlivost SOP pro indukci
sputa u détskych pacienti s CF v porovnani s invazivnimi metodami odbéru vzorki.
Krom¢ toho jsme se zamcfili na monitorovani fyzické zdatnosti pacientl
prostiednictvim 1-min STS testu a na mapovani provadénych PA.

Na zaklad¢é zjisténych dat dosSlo ke statistickému zpracovani vyse uvedenych

aspektii, které bud’ potvrdily ¢i vyvratily nase hypotézy.
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TEORETICKA CAST

1.1 Etiopatogeneze cystické fibrozy

CF je vrozené, multisystémové onemocnéni postihujici epitelii dychaciho a
traviciho traktu ale i jinych systému. Jedna se o chorobu s autozomalné recesivnim

typem dédicnosti (Savant et al., 2023).

1.1.1 Genetické aspekty a CFTR gen

wrwe

chromozomu a tfadi se do skupiny genu, jeZ jsou schopné vazat a hydrolyzovat
adenosintrifosfat. Koduje CFTR  proteinové kandly, t€mi jsou cyklické
adenosinmonofosfat dependentni chloridové a bikarbonatové kanaly na apikalni
membrané epitelidlnich bun€k plic, jater, pankreatu, reprodukéniho systému a potnich
zlaz. Tyto tkéné jsou v mnohych piipadech zodpovédné za sekreci tekutin, Casto
bohatych na hlen a dalsi proteiny. V diisledku defektu kanalt dochazi k tvorbé vazkého
hlenu zpisobujiciho obstrukci zejména v plicich a pankreatu a vede tak k zanétim,
poskozeni tkani a destrukci organti (Ratjen et al., 2015; Cantin et al., 2015, Dickinson et
Collaco, 2021).

Je zndmo az 2000 variant mutaci CFTR genu, z toho ale pouze cca 150 variant je
zodpovédnych za onemocnéni. Nejcastéj$i mutaci je mutace p.Phe508del. Zaroven takeé
vime, ze mnoho mutaci CFTR vykazuje vice neZ jednu vlastnost. Varianty bylo jiz
kratce po objeveni genu, tedy kratce po roce 1989, mozno rozdé€lit do 6 skupin. To se
posuzuje dle funkce CFTR proteinu. Prvni tfi skupiny fenotypové odpovidaji téZzkym
projeviim CF, dalsi tfi mirnéj$im (Ratjen et al., 2015; Férec et Scotet, 2020).

wt-CFTR

(wt: wild-type) -

Defecttypes  Noprotein  Notraffic  No function fur:::ii ,  Lessprotein Less stable
vutaton PG4z DUNDSH pveiszoPhe pArgliZHIS pAgHSSGIU  Residua

p.Arg553* p.Phes08del p.Ser549Arg  p.Arg334Trp ¢.1680-886A>G  p.Phe508del

exdryies p.Gly551Asp p.Ser1235Arg c.2657+5G=A  p.Gln1412*

P.TP1282° 5 Asn1303Lys

. Rescue Caorrect Restore Restore Maturation / Promote
Required : protein protein channel channel Correct protein
approaches synthesis folding conductance conduclance  missplicing stability

Obrazek 1. Kategorie CF (Bareil et Bergougnoux, 2020)
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Autozomalné recesivni typ dédicnosti je vazdn na autozom a projevi se
v ptipadé, ze je ¢lovék nositelem dvou kopii abnormdlniho genu, od matky i od otce, a
je tedy homozygotem. I piesto je ale moznost rozvoje projevii i u heterozygotu.
Heterozygotni jedinci maji vétsi pravdépodobnost rozvoje bronchiektdzii, astmatu,
chronické rhinosinusitidy nebo nazalni polypdzy ¢i dalSich (Savant et al., 2023).

Ptesto alespoii jedna funkéni alela snizuje riziko rozvoje insuficience slinivky ¢i
zvysené koncentrace chloridi v potu. U dospélych pacientii s monosymptomatickym
onemocnénim bylo zjisténo, ze podil homozygotu Ci slozenych heterozygoti, tedy téch,
ktefi maji dvé rizn¢ mutované alely jednoho genu, je nizs$i nez u pacientti s CF. Pfi
ptitomnosti dvou mirnych mutaci dochazi k manifestaci atypickych forem CF. Ty se
mohou projevovat kongenitalni aplazii chdmovodl u muzi, idiopatickou pankreatitidou
nebo pozdnim néstupem plicnich komplikaci (Ratjen et al., 2015; Bienvenu, Lopez et
Girodon, 2020).

Prestoze je CF monogenetické onemocnéni, existuje mnozstvi faktort
ovliviiyjicich klinickou symptomatologii a zlstava tak vysoka fenotypova variabilita.

V disledku toho nelze jasné predpovédét korelaci mezi genotypem a fenotypem

onemocnéni (Ratjen at el., 2015; Scotet, L"Hostis et Férec, 2020).

15



Bakalarska prace Ucinnost fyzioterapeutickych technik pfi indukci
sputa u détskych pacientli s CF

1.2 Epidemiologie cystické fibrozy

Celosvétove onemocnénim trpi az 72 000 populace, nejcastéji europoidni rasy.
Dle Klubu cystické fibrozy az 1/100 tohoto poétu tvoii pacienti v Ceské republice a az
kazdy 27. Cech je nositelem CF genu (Bareil et Bergougnoux, 2020; Klub cystické
fibrozy, b.1.).

Piivodnich 1:2500 vyskyti je dnes vystfidano 1:3000-1:6000 v zavislosti na
etnicité ¢i rase ditéte. CF se nejvice vyskytuje ve statech Evropy, Austréalie a Severni
Ameriky, dale se hojné¢ vyskytuje v izolovanych populacich (AmisSove). Jako misto
nejniz8§i incidence se wudavaji staty Latinské a Jizni Ameriky a také Asie,
nejpravdépodobngéji ale v dasledku nizkého screeningu onemocnéni. Hojnost vyskytu
pravdépodobné ovliviiuji zejména demografické faktory a prevence. Pti porovnavani
vysledkl z rGznych let je ale tfeba brat v potaz, Ze dfive se incidence opirala pouze o

epidemiologické studie, nikoliv o screening jako v dnesni dob¢ (Scotet et al., 2020).

7 Russio
3425

Number of people diagnosed oo L ; Soudi

g Arebia
wilh Cyslfic Rro préy

-
it Ausshalis
L nsn
: ‘. 3
sauth ’
£

. Aigenfing Arica -
1500 500

Obrdazek 2. Pocet diagnostikovanych pacientii s CF (Guo, Garratt et Hill, 2022)

Mezi prognostické faktory fadime zejména plicni funkce, jimiz jsou forced
expiratory volume in second (FEV1) a dal$i — pohlavi, Casnost diagnézy, CFTR
genotyp, socioekonomicky status, vyziva, etnické pozadi, brzké kolonizace
Pseudomondadou, insuficience pankreatu ¢i pfitomnost diabetu. Tyto faktory ovliviuji
nejen pieziti pacientd, ale také moznost transplantace plic (Scotet et al., 2020).

Definice se dnes velmi vyrazné odliSuje od definici diivéjSich. Dle dfivéjSich

vvvvv
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to na plicni infekce. Postupné se ¢as doziti zvySoval. I pies to se okolo roku 1960 déti
stale dozivaly pouze 5 let véku (Scotet et al., 2020; Davis, 2005).

Zasluhou zabezpeceni systematické a multidisciplinarni péce je umoznéno
starnuti populace s CF a prevalence tohoto onemocnéni s vékem stoupa. Vice jak
polovinu pacientd tvoii dospéli jedinci nad 18 let. Median preziti se blizi 55 pro
pacienty, kteii dosdhnou 30 let véku, a pies 60 u pacientd, ktei dosahnou 40 let. V CR
je dle Klubu cystické fibrozy primérnym vékem doziti pacientl asi 25 let (Scotet et al,

2020; Klub cystické fibrozy, b.r.).
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1.3 Projevy cystické fibrozy

V souvislosti s klinickym obrazem jsou manifestovany rozmanité formy
komplikaci. Mezi zdkladni klinické projevy se fadi zejména v dychacim traktu opakujici
se sinusitidy, bronchitidy a progredujici obstrukce s bronchiektaziemi. Pacienty
postihuji chronické infekce s opakovanymi exacerbacemi, nosni polypy, hemoptyza ¢i
v krajnim hledisku az respiracni selhani. Travici systém mulize byt zasazen obtiZzemi ve
form¢ riznych nutricnich nedostatkii, hypovitamindz, projevit se muze diabetes,
progresivni jaterni dysfunkce, gastroesofagealni reflux, rektalni prolapsy, cholelithiaza
¢i stfevni obstrukce vedouci k ileu a steatorea. Tato tridda symptomt, tedy infekce DC,
steatorea a malnutrice, je pro CF charakteristickd (Rafeeq et Murad, 2017; Dickinson et
Collaco, 2021).

Kromé¢ zminéného dychaciho traktu a gastrointestindlniho traktu (GIT) ale
nemoc postihuje také mnoZstvi jinych organovych soustav a tkani. Radime mezi né
reprodukéni systém. Muzi jsou infertilni v diisledku kongenitalni aplazie chamovodu, u
Zzen milze onemocnéni zpusobit ¢astecnou ¢i Uplnou infertilitu také. To je v disledku
abnormalniho, pH nevyvazeného, zahusténého cervikéalniho hlenu. Nékteré Zeny mohou
mit také anovulatorni cykly, coz mé pfi¢inu v malnutrici a snizeném body mass index
(BMI). S rozvojem CFTR modulatora ale pocet té¢hotenstvi stoupa (Savant et al, 2023).

Déle jsou postizené potni zlazy. Dysfunkce chloridovych kandlti zpisobuje
zvySeni koncentrace chloridi v potu. V potu déti s CF je az 5x vétsi koncentrace soli
nez u zdravého ditéte. Diky tomuto faktu se se u déti uchytilo oznaceni ,,slané déti*. U
kojencti je nutné, aby rodi¢e byli obezietni pii pfechodu na umélé mléko, nebot’
neobsahuje dostatecné mnozstvi soli. Dle nékterych zdrojl je mozno CF rozdélit na
klasickou ¢i neklasickou variantu. Ty se kromé& pfitomnosti diabetu, onemocnéni jater a
pfitomnosti mekoniového ilea typickych pro klasickou formu odliSuji v koncentracich
chloridll v potu. U varianty klasické jsou koncentrace vysoké, u neklasické je tomu ve
srovnani s klasickou formou naopak (Ratjen et al., 2015; Dickinson et Collaco, 2021,
Klub cystické fibrozy, b.r.).

Ptiznakl je mnoho a jejich manifestace, jak jiz bylo zminéno, zavisi na mnoha
okolnostech. V diisledku zvySujiciho se véku pacientl s CF, jeZ je detailnéji rozvadéna
v podkapitole Epidemiologie, dochdzi k rozvoji komorbidit, jimiZ jsou kardiovaskularni
onemocnéni, dyslipidémie ¢i rakovina, pfedevS§im stfev (Ticona, Lapinel et Wang,

2023).
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Kardiovaskularni onemocnéni, predevsim ateroskler6za, zacinaji u pacientli s CF
stejné¢ jako u normalni populace v dusledku obezity, hypertenze, dyslipidémie a
zhorsené glukozové tolerance. Poruchy elektrolytové rovnovahy a dehydratace
prispivaji také k porucham srdecniho rytmu a zménam krevniho tlaku za soucasné
unavy a slabosti (Ratjen et al, 2015; Rafeeq et Murad, 2017).

Dyslipidémie vznika kvuli specifické CF-dieté, exokrinni dysfunkci pankreatu,
CF-liver disease (CFLD), prozanétlivém stavu a uzivanim kortikosteroida (Ticona et al.,
2023).

Avsak i pfes zminéné projevy a souvisejici obtize se kvalitni a progresivni
multidisciplinarni intervence s komplexni péci vyznamné podili na zlepSeni kvality

zivota pacientll (Rafeeq et Murad, 2017).

1.3.1.1 Dychaci systém

Pro CF je vSeobecné v poptedi ptizna¢né postizeni plic. Porucha plicnich funkei
je u CF charakterizovana Casnou infekéni kolonizaci v DC vedouci k poruse jejich
struktury, coz mtize byt az zivot ohrozujici (Cantin et al., 2015).

Pro infekce u CF je typicky akutni nastup a vysoce intenzivni zanétliva reakce,
ktera je neefektivni a neschopna odstranit patogeny z DC. Mezi nejcastéjsi patogeny se
fadi gramnegativni bakterie, jimiz jsou naptiklad Pseudomonas aeruginosa,
Burkholderia cepacia ¢astéji nalezené u dospélych pacientl ¢i Staphylococcus aureus
nalezeny u déti (Cantin at al., 2015; Blanchard et Waters, 2019).

Déle mizou byt DC napadeny anaerobnimi bakteriemi, viry ¢i houbami.
Anaerobni bakterie se nachdzi v hornich dychacich cestach (HDC), GIT a zenském
pohlavnim Ttstroji. V pfipadé CF ovSem mohou prostiednictvim nékterych svych
enzymi rozsifovat spektrum U¢inku Pseudomonady a zvySovat tak jeji virulenci. Viry
mohou zvySovat prevalenci exacerbaci, a to jak u déti, tak 1 dospé€lych. V morbidité u
détskych pacientli dominuje respiracni syncialni virus a virus chiipky. DC mohou byt
napadeny také houbami z rodu Aspergillus, Candida a dalSich (Blanchard et Walters,
2019).

Potize v DC u pacientii s CF nastavaji z mnoha davodi. Je tomu proto, ze
imunitni drahy, a to jak epitelidlnich, tak 1 zanétlivych bunék jsou Casto defektni.
Obtizim se vénuji v nasledujicich odstavcich (Cantin et al., 2015).

V imunitni odpovédi pievladaji neutrofily, které v pfipadé¢ bakteridlni ¢i

mykotické infekce putuji do DC jako prvni. Ty v misté zdnétu produkujici oxidazy a
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proteazy, piedevsim tedy elastazy. Tyto enzymy kromé pozitivnich funkci, jimiz jsou
remodelace tkang, chemotaxe a ni¢eni patogenii pro CF typickych, obnasi také naruseni
exprese ¢i funkce CFTR a schopnost ni¢it okolni tkan. Uloha téchto enzymi tedy
zustava kontroverzni (Cantin et al, 2015).

Imunitni odpovéd’ je kromé neutrofilli ¢astené modulovana také makrofagy,
dendritickymi buiikami a T-lymfocyty. Makrofagy a neutrofily produkuji také
calgranuliny hrajici kliCovou ulohu pfi zanétu plic. Zatim jeSté¢ neuplné definované
studie také tvrdi, Ze T-lymfocyty jsou spojené s infekci Pseudomonas aeruginosa a maji
potencidl podnitit tuto infekci. Nadmérnd odpoveéd téchto bunc¢k by za normalnich
okolnosti méla byt regulovana supresorovymi buitkami a regulacnimi T-lymfocyty, dle
nedavnych studii je pocet regula¢nich T-lymfocytl u pacientl ale sniZzeny (Cantin et al.,
2015).

Dal$im obrannym mechanismem je hlen. O jeho tuloze je pojednavéano ve
specialni kapitole Sputum a jeho vyznam.

Dochéazi ke zvétSeni objemu Zlaz a sekrecnich bunck v epitelu, které ptispivaji
k obstrukci DC. Na prase¢im modelu s CF bylo také zjiSténo, Ze v disledku hlenu
ulpivajiciho na povrchu epitelu DC pfi infekci Pseudomonas aeruginosa dochazi ke
snizeni tenze kysliku, a tedy k hypoxii. To mtze redukovat obranu pfi infekci a podpofit
rust bakterii. Hypoxie spousti kaskddu bunécénych signalnich d&ji, které ovliviuji
angiogenezi, zanét a fibrézu. Tato oblast ale neni dosud prozkoumdana v pocatcich
zanétu DC u novorozence s CF. V imunitni odpovédi hraje dulezitou roli pH na povrchu
DC, které¢ je u pacienti s CF az 8x kyselej$i neZ u normalnich jedinct. To zpiisobuje
inaktivaci antimikrobidlnich peptidi. Déle zmény v poméru raznych lipidi podnécuji
k apoptdze buné€k, uvoliiovani deoxyribonukleové kyseliny (DNA) a zvySuji zanétlivou
odpovéd’, nebot’ umoznuji bakteriim navazat se na builky. SniZuje se syntéza oxidu
dusnatého a glutationu (Cantin et al., 2015).

Vysledkem je zhorSeni plicnich funkci, exacerbace a v neposledni fadé€ rozvoj
bronchiektazii angiogeneze podnécujici hemoptyzu. V periferii plic rostou bronchialni
cysty, jez vedou az k rozvoji pneumothoraxu. Kromé toho se Casem rozviji mirny
emfyzém. S rostouci zavaznosti plicniho onemocnéni miize nastat také stav oznacovany
jako plicni hypertenze, ta dale muze vést k dysfunkci pravé komory a zvySuje umrtnost
pacienti. Typicka je také obstrukéni spankova apnoe, kterd vznika v disledku
chronického ¢i akutniho zanétu HDC. Stejné jako u plicni hypertenze, i tento stav miize

vést k selhavani pravé komory ¢i cor pulmonale (Davis, 2005; Ticona et al., 2023).
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Rozdily v anatomické stavbé a zhu$téni nosniho sekretu miize vést také ke
komplikacim nosu a dutin, jimiZ jsou chronické rhinosinusitida a difuzni pansinusitida.
Kromé¢ toho se v disledku nosnich polypti miize rozvinout obstrukce (Savant et al.,
2023).

Vyraznym negativnim Cinitelem v Zivotech pacientt s CF jsou akutni
pulmonalni exacerbace. V DC se projevuji zménami v charakteru kasle, produkci sputa,
dyspnoi a zhorSenim na spirometrii. Spolu s tim se objevuji ale i poné¢kud nespecifické
priznaky jako unava, ztrata chuti k jidlu a ztrata hmotnosti. Exacerbace ale nemusi byt u
vSech stejné a je pravdépodobné, ze stejné jako u chronické obstrukéni plicni nemoci
(CHOPN) ¢i astma bronchiale (AB) existuji ur¢ité subtypy. Pochopeni téchto subtypt
by mohlo umoznit nastaveni riznych adekvatnich forem lécby. Jak jiZ bylo zminéno
vyse, mnoho procesti odehrdvajicich se v plicich pacienta s CF pfispivd ke zhorSeni
stavu. Etiologie vzniku akutni exacerbace je pfipisovana bakteridlnim, virovym a
zanétlivym pochodiim v plicich. Virové infekce mohou pfispét ke zvyseni denzity a
adherence Pseudomonas aeuruginosa. Pochody pravdépodobné ovliviiuji 1 dalsi
neinfekéni faktory jako nedostate¢na adherence pacienta, ktery nedodrzuje stanovené
doporuceni v pohybové aktivit¢ ¢i pii ocCisté DC, ¢i alergie. Je to prave infekce
Pseudomonas aeruginosa, ktera je spojovana se zvysenou frekvenci vzniku exacerbaci a

sniZzenim dechovych funkci (Goss, 2019, Carter et al., 2022).

1.3.1.2 Exokrinni insuficience slinivky

Mezi prvotni ptiznaky, jeZ Castecné umoznily pochopit podstatu onemocnéni a
odlisit ji tak od celiakie, patfily pfedevsim ty podléhajici funkcim slinivky. Tento objev
byl uskutecnén roku 1938 americkou lékatkou Dorothy H. Anderson, jeZ provadé¢la
pitvy na détskych pacientech. DéEti byly podvyzivené a v disledku dysfunkéniho
pankreatu u nich dochézelo k malabsorpci tukd a proteintl, steatoree a porucham rustu.
Vyjma toho déti trpély také plicnimi infekcemi, které byly pticinou jejich umrti, a to ve
velmi brzkém véku, obvykle béhem prvnich 6 mésict Zivota. Bylo pfedpokladano, ze
zranitelnost DC byla vytvofena na zaklad¢ poskozeni slinivky vedouci k nedostatku
pankreatickych enzymu, a tedy k poruSe nutrice. Z dneSniho pohledu je toto tvrzeni
vlastné pravdivé — pacienti s funk¢ni slinivkou maji mirné;jsi plicni infekce a piezivaji

déle (Davis, 2005; Singh et Schwarzeneberg, 2017).
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Patofyziologicky dochazi k samonatraveni slinivky vlastnimi pankreatickymi
enzymy v dasledku obstrukce pankreatickych kanalkl. Slinivka fibrotizuje a stava se
insuficientni (Savant et al, 2023).

Az 80 % pacientd s CF trpi dysfunkéni slinivkou. To, zda pacienta miiZeme
oznacit za suficientniho ¢i insuficientniho, tedy neprospivajiciho pacienta, zalezi na
faktu, zda potiebuje dopliikovou pankreatickou enzymatickou 1é¢bu. Ta je pro pacienty
sice stézejnim prostiedkem, muze ale zplUsobovat fibrotizujici kolonopatii, pokud je
podéavana ve vysokych davkach (Singh et Schwarzeneberg, 2017).

Za insuficientniho pacienta povazujeme takového pacienta, ktery spada do
kategorie I, II, III nebo VI a nese tedy 2 zavazné CFTR mutace. Tito pacienti jsou
insuficientni slinivkou casto postizeni jiz pfi narozeni a pankreatickd nedostate¢nost
saha az do obdobi fetdlniho Zivota. Projevuje se ztratou hmotnosti, nadymanim,
dyspepsii, fidkymi a siln¢ zapachajicimi stolicemi. Miize ale byt i asymptomatickd. Na
rozdil od toho, pacienti spadajici do skupiny IV a V jsou pfi narozeni Casto nepostizeni.
To ale nemusi byt samoziejmosti po cely zivot, funkce slinivky se mohou zhorSovat a
ptispét tak ke vzniku pankreatitidy. Je tedy nutnosti pacienty monitorovat (Singh et
Schwarzeneberg, 2017).

Diagnostika probiha na zakladé¢ piimych a neptfimych testl, jez zvladnou

wewr

MV

jejiho vzniku. Steatoreu je také mozno testovat v ramci vysokolipidové diety. Tu pacient
plni po dobu 5 dni a analyza probihd ze smési stolice poslednich 3 dnl. Test ale neni
schopen odhalit mirné ¢i sttedné zadvazné formy insuficience a pro nepiijemnost svoji
povahy se tedy pouzivd hlavné pro ucely vyzkumné. Piimd diagnostika vyZzaduje
zavedeni drénu ¢i endoskopu do dvanactniku, kde se odebira pankreaticka tekutina.
Takovy odbér obsahuje pankreatické enzymy — cholecystokinin a/nebo sekretin a také
bikarbonat. Pouziva se také radiologické a endoskopické zobrazovani pankreatického
priutoku. To je ale validni spiSe v pfipad¢ pankreatitidy (Singh et Schwarzeneberg,
2017).
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1.3.1.3 CFRD

Ackoliv byly poruchy gluk6zové tolerance popsany pii objeveni cystické fibrozy
jiz zminovanou Dorothy H. Anderson, CF-related diabetes (CFRD) byla diagnosticky a
1éCebn¢ fesena az od 90. let (Ode et al., 2019).

Diagnostikuje se oralnim gluk6zovym toleran¢nim testem. Glykémie na la¢no u
téchto pacientt piesahuje 7 mmol/l. Déle je mozno ji definovat jako 2 hodiny trvajici
zvySenou glykémii, kterd je vySsi nebo rovna 11,1 mmol/l. Takto je definovéna prave
CFRD. Muze nastat situace, kdy je glykémie na lacno nizsi nez 7 mmol/l a glykémie je
ve dvou hodinovém intervalu niz$i nez 11,1 mmol/l ale zaroven vétsi nebo rovna 7,8
mmol/l. Hovoiime tak o zhorSené glukézové toleranci (Ode at al., 2019).

Je znamo, ze az 2 % déti, 19 % adolescentid a 50 % dospélych pacientd trpi
CFRD, kterd je nejcastéjsi komorbiditou. Prispiva k mortalité pacientii, je spojena
s CastéjSimi exacerbacemi, zhorSenymi plicnimi funkcemi a nutriéni nedostatecnosti.
Casto se rozviji b&hem puberty, poruchy glukézové tolerance jsou ale viditelné jiz
v utlém veéku. Mezi prognostické faktory se mimo dalSich tadi naptiklad zvySujici se
(Granados et al., 2019).

Ackoliv jsou endokrinni funkce slinivky u pacienti s CF pfevazné zachovalé a
v mladi vétSinou neposkozené, pacienty muze postihnout ponékud specidlni forma
cukrovky. Ma spolecné ale 1 odliSné znaky s diabetem I. a II. typu. Posuzuji se naptiklad
z hlediska véku ¢i rychlosti propuknuti, pfitomnosti protilatek, moznosti vzniku
ketoacidozy a dalSich. Dle nékterych zminénych faktorii se nastavuji dietni doporuceni a
forma lécby. VSechny formy jsou ale v zédsad¢ léceny pravé inzulinem (Singh et
Schwarzenberg, 2017; Granados et al., 2019).

Vznik CFRD je cast€j$i u pacienti, ktefi jiz jako novorozenata trpéli
postiZeni (Singh et Schwarzenberg, 2017).

U pacientl s diabetem ptichazi rozvoj i dalSich pfidruzenych komplikaci, a to
naptiklad mikrovaskularnich komplikaci. Ty se mohou projevit v reting jako retinopatie,
dale v nervovém systému — periferni neuropatie nebo jako chronické onemocnéni ledvin

(Allen et al., 2023).
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1.3.1.4 CFLD

Treti nejcastéj$i pfiCinou umrti hned po respiracnich a transplantacnich
komplikacich u pacienti s CF je cirhdza jater. Ta az trojndsobn¢ zvysSuje riziko umrti,
mortalita je celkem asi 2,5 %. Trpi ji az 40 % pacientl, pokrocilou formou, jez zahrnuje
i portalni hypertenzi, az 7 % pacientd. Portalni hypertenze se mize vyskytovat i
samostatné a jeji pfi¢inou je pravdépodobné obliterujici venopatie s fibrézou vétvi v.
portae. CFLD muze byt také piekazkou pii transplantaci plic (Sinani et al., 2019; Ticona
et al., 2023).

V disledku dysfunkce chloridovych a bikarbonatovych kanald, jez se nachazi na
apikalnich membranach epitelovych bun€k zluéniku a cholangiocytl, dochazi k sekreci
vazkych a kyselych tekutin. To vede k ¢astecné ¢i uplné obstrukci epitelem vystlanych
duktult. Takto zadrZzované latky jsou pro jatra toxické a ta pak fibrotizuji. V nejhor§im
pripadé muze tento stav vést az k rozvoji jaterni cirhdzy. Az 10 % pacientl postihne
cirh6za v détském nebo pubertdlnim véku. Malé procento pacientii postihne jaterni
cithoza jiz vprvni dekadé Zivota a béhem nasledujiciho desetileti mize vyrazné
progredovat (Sinani et al., 2019; Ticona et al., 2023).

Nejcastéjsimi priznaky jsou hepatomegalie, ktera mize nebo nemusi byt
doprovazena splenomegalii, Zloutenka, zlu¢nikova kolika a dalsi. U pokrocilé formy se
navic rozviji jeSté koagulopatie, ascites a portalni hypertenze (Sinani et al., 2019).

Rozvoj je multifaktoridlni, ovliviiuji ho faktory jako genotyp mutaci L.-III. tfidy,
muzské pohlavi, stav vyzivy a dal$i imunitni d¢je (Sinani et al., 2019).

Diagnéza probihd na zaklad€ biopsie, ta nejvice umoziuje urcit zdvaznost a
staging. Ddle se vyuziva serologickych testli, sonografického vySetfeni, vypocetni
tomografie (CT) a magnetické rezonance (MRI), transietni elastografie nebo FibroScan

méfici tuhost jater (Sinani et al., 2019).

1.3.1.5 Muskuloskeletalni systém

S prodluzujici se délkou zZivota jedinct s CF se obtize pohybového aparatu
stavaji stale vyrazng&jsimi. Ackoli tato symptomatologie je povazovana za sekundarni
vzhledem ke klasickym ptiznaklim CF, €asné a vhodné feSeni t€chto probléml mize
predchazet komplikacim spojenym s muskuloskeletdlnimi zménami nebo je pfi

nejmensim oddali. Ulohou fyzioterapie pfi feseni muskuloskeletalnich nasledki CF je

24



Bakalarska prace Ucinnost fyzioterapeutickych technik pfi indukci
sputa u détskych pacientli s CF

v nejlepsim pripad¢ preventivni pfedchdzeni a véasné feseni, jakmile se problémy
objevi (Mcllwaine et al., 2014).

Tento stav postihujici predev§im kosti nese oznaceni CF-bone disease (CFBD)
vznikajici z velké ¢asti prave kvili osteopordze (Ticona et al., 2023).

Osteopordza je az dvakrat Castéjsi u pacient s CF nez u jedinci normalni
populace. Tomu odpovidd i dvakrat vétsi riziko vzniku fraktury nez u normalni
populace. Kostni denzita je u déti s CF poloviéni oproti détem zdravym. Postihuje 5 %
déti, 20 % adolescentti a 65 % dospélych starSich 45 let. Osteopordza u CF pacientl
pravdépodobné tkvi i v dalSich pfiinach a je multifaktoridlni, nebot’ i pfesto, ze se
pacienti suplementuji vitaminem D, prevalence osteopordzy se nesnizuje. Je to
pravdépodobné spojeno s nedostate¢nosti slinivky, depleci vitaminu K, uzivanim
kortikosteroidi, CFRD, hypogonadismem, malnutrici a inaktivitou (Ticona et al., 2023).

U pacientll mizeme pozorovat zmény v drzeni téla. Prevalence zvysené hrudni
kyfézy v populaci s CF je vyssi ve srovnani s populaci bez CF. K posturalnim zménam
dochazi kombinaci mnoha faktorii. Jednou z primarnich pficin je plicni obstrukce, ktera
vede k zadrzovani vzduchu a hyperinflaci. V pfipad€ naruSeni ventilace mize dojit ke
zménam v drZeni téla a svaly hrudniku a trupu ovlivituji mechaniku dychani. Pti
hyperinflaci dochazi ke zplosténi branice a mechanicky tak dochézi k neoptimalnimu
zapojeni. Dechovy stereotyp je zménén a vice se na ném podili pomocné dechové svaly.
Hyperinflace miZe byt nasledovana zménou postaveni Zeber ¢i jinymi strukturdlnimi

zménami. Ty mohou vést k ovlivnéni hybnosti, hrubé motoriky a celkové aktivity

(Mcllwaine et al., 2014).

Kyphotic posture Mormal posture

Obrazek 3. Kyfotické drzeni vs normalni drzeni (Mcllwaine et al., 2014)
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Dale je tfeba hovofit také o plicni ventilaci, jez je determinovana objemovymi a
tlakovymi zménami v hrudniku. Dychaci systém, ktery se sklada z komplexni souhry
mezi visceralnim a muskuloskeletalnim systémem tyto alterace umoziuje. Spole¢né
poskozeni plic ¢i zmény plicnich funkci s viscerdlnimi zménami zvySuji zatéz na
respiracni muskuloskeletalni systém, coz mtze ovliviiovat mobilitu v oblasti hrudniku,
zvySeni svalové tinavy ¢i manifestaci bolesti. Pro plné porozuméni muskuloskeletalnich
aspektl respiracnich funkci je nezbytné vzit v ivahu také mechaniku plicniho
parenchymu a pleuralni vztahy, které se podili na viscerosomatické strukturalni souhie
zajiStyjici funkéni integritu béhem dychéni. Pii zméné plicniho parenchymu, jako u CF,
je schopnost plic udrzovat optimalni funkci ve smyslu poddajnosti ohrozena, coz ma za
nasledek dychaci obtize (Sposato et al., 2024).

Oblast panevniho dna by rovnéz neméla byt opomenuta. Inkontinence mo¢i ma
vy$si prevalenci ve srovnani s populaci bez CF. Podil na zménéch v oblasti panevniho
dna ma kombinace zvySené frekvence kasle a zmény v hlubokém stabiliza¢nim systému
pateie (Mcllwaine et al., 2014).

Kromé¢ toho je v disledku plicniho onemocnéni pro CF typicka také sekundarni
hypertrofickd osteoartropatie charakteristicka svymi pali¢kovitymi prsty, bolesti
dlouhych kosti, synovitidou a zménami na rentgenu (RTG) (Savant et al, 2023; Clarke
etal., 2019).

Dalsi komorbiditou je CF-asociovana artritida, kterd ¢asto zacind jako relaps-
remitentni forma, ale mize postupné piejit do chronického stadia. Moznymi pfi¢inami
jejiho rozvoje jsou napiiklad dysfunkce CFTR genu, mimokloubni zanéty Sifici se na
klouby a dalsi faktory. CF-asociovana artritida se projevuje rozmanité, obvykle jako
oligoartritida nebo polyartritida zplsobujici otoky a bolesti kloubli, coZ vyznamné
omezuje mobilitu pacienta a ztéZuje jeho kazdodenni aktivity. Nemoc muze byt
doprovdzena vyrazkou, nejCastéji vaskulitickou, nebo erythema nodosum. Pii
diagnostice je dulezit¢ vzit v tvahu 1 dal$i onemocnéni, jako je osteoartritida,

revmatoidni artritida nebo hypertrofické osteoatropatie (Clarke et al., 2019).
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1.4 Diagnostika cystické fibrozy

K diagnostice cystické fibrozy se ptistupuje ze tii divodi. V piipad€ pozitivniho
novorozeneckého screeningu na CF s dysfunkci CFTR, jez je ovéfena uzitim potniho
testu nebo identifikaci alel rodiCovskych gend, dale v pfipadé piitomnosti
charakteristickych symptomti ¢i v situaci, kdy se v historii rodiny objevuje CF
(nejcastéji postizeni sourozence). Ke splnéni diagndzy CF je zapotiebi jednoho z vyse
zminénych faktori a pozitivity jednoho zdale provadénych testii: potni test,
molekularni genetické testovani s 2 patogennimi alelami CFTR nebo transepitelialni
rozdil potencialii mezi povrchem nosni sliznice a podkozim ¢i ze vzorku sliznice
odebrané z konecniku. Ten se provadi ale pouze v ptipadé nejasného vysledku z potniho
testu ¢i molekularné genetického vySetfeni (Savant et al, 2023; Bienvenu et al., 2020;
Klub cystické fibrozy, b.r.).

V ptipadé, ze pacient jevi zndmky charakteristické pro onemocnéni, nejcastéji
monosymptomatického rdzu, ale nesplituje biologickéd kritéria pro CF, je zafazen do

CFTR-related diseases (CFTR-RD) (Bienvenu et al., 2020).

1.4.1 Novorozenecky screening

Novorozenecky screening umoziuje vyhleddvat mnoZstvi onemocnéni, mezi
néz, krom¢ CF, fadime dalSich 17 chorob. Témi jsou naptiklad hormonalni onemocnéni
jako kongenitalni hypotyredza ¢i kongenitalni adrenalni hyperplazie, ¢i poruchy latkové
vymény aminokyselin — fenylketonurie. Provadi se laboratorni analyzou na tzv.
novorozenecké screeningové karticce stanovenim koncentrace latky specifické pro dané
onemocnéni ¢i prukazem genové mutace v suché kapce krve na filtracnim papirku. Krev
se odebira z patiCky v prvnich 72-96 hodinach zivota novorozence (Novorozenecky
screening, c2024; Klub cystické fibrozy, b.r.).

Nutnosti je ale podotknout, Ze diagndéza neni stanovena na zaklad€ pozitivniho
novorozeneckého screeningu, ten ma pouze vyhledavaci charakter, ale prostfednictvim
dalSiho neinvazivniho vySetfeni, tedy potniho testu. K tomu se ptistupuje za situace, kdy
ma dit€¢ v krvi pfitomné zvySené hladiny imunoreaktivniho trypsinogenu (IRT) a
molekularni analyzou potvrzenou piitomnost jedné ¢i dvou mutaci v CFTR genu a testy
jsou tedy pozitivnimi. Muze se provést také sekvenéni analyza, kterd urcuje
nukleotidovou sekvenci vsegmentu DNA (Savant et al. 2023, Novorozenecky

screening, c2024).
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V piipadé, ze ma dit¢ vyrazn¢ zvySenou koncentraci IRT v krvi a neni u n¢j
nalezena zadna genova mutace, provadi se odbér krve znovu. Je-li tento test pozitivni, je
dit¢ odeslano na potni test. IRT nicméné nemusi byt pozitivni pouze u CF
(Novorozenecky screening, c2024, Klub cystické fibrozy, b.r.).

Muze také nastat situace, kdy byl novorozenecky screening falesné negativni a
nebyl tedy diagnostikovan v novorozeneckém obdobi. To se vétSinou projevi az
s pfichodem symptomii pro CF specifickych. Pfi laboratorni analyze se projevi
hyponatremii, hypochloremii, hypokalemii, hypoproteinemii, chronickou metabolickou

alkalézou a depleci vitamind rozpustnych v tucich (Savant et al, 2023).

1.4.2 Potni chloridovy test

Milnikem ve vyvoji péce o pacienty s CF byl objev elektrolytového defektu
v potu v roce 1953. Tomu néasledovala standardizace potniho testu v roce 1959. Tyto
kroky v prvni fadé zménily ndhled na onemocnéni, které jiz nadale nebylo povazovano
pouze za poruchu v tvorbé hlenu, jak je uvedeno vyse, nybrz umoznily také
identifikovat nékteré ptipady CF (Davis, 2005).

Test se pouziva dodnes a je povazovan za standard pii diagndéze CF. Po
pozitivhim novorozeneckém screeningu by mél byt proveden, a to nejdéle do 28. dne
véku novorozence. Pot se odebird z predlokti. Test je povazovan za pozitivni, je-li
koncentrace chloridu v potu rovna ¢i vy$§i 60 mmol/l. Nasleduje ovéteni molekularné
genetickym vySetfenim. V ptipadé€, ze je koncentrace chloridu mezi hodnotami 30-59
mmol/l, diagnoéza je nejasna. Pietrvavaji-li stale stejné vysledky i u druhého testu,
provadi se rovné€Z molekuldrné genetické vySeteni (Savant et al., 2023; Klub cystické
fibrozy, b.r.).

Test se provadi za pomoci iontoforézy, kdy je ditéti do kiize vpravovan roztok
pilokarpinu podnécujici aktivitu potnich Zlaz. Po uplynuti 10 minut se iontoforéza
ukoncuje a pot se nasava do pfiloZzeného filtracniho papirku. Vysledek je stanoven
ptiblizn€ 2,5 hodiny po odebrani vzorku potu (Klub cystické fibrozy, b.r.).

Je-li test pozitivni, je pacient hospitalizovan ve FN Motol, které je Narodnim CF
Centrem, k edukaci zahrnujici multidisciplinarni tym k poskytnuti komplexni péce a

seznameni pecujicich se v§emi podstatnymi fakty (Klub cystické fibrozy, b.r.).
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1.4.3 Molekularné genetické vySetieni

Jak jiz bylo zminéno, gen CFTR byl objeven roku 1989. Jest¢ diive bylo
odhaleno, Zze se jednd o dédicné onemocnéni s autozomalné recesivnim typem
dédicnosti. Tato skutecnost oteviela dvefe novym moznostem v péci o pacienty s CF.
Jedna se predevsim o genetické testovani, které umoziuje stanovit 1épe diagnézu a
nastavit tak odpovidajici 1é¢bu (Davis, 2005; Bienvenu et al., 2020).

Provadi se odbérem vendzni krve pacienta i rodicl, Casti placenty ¢i dalSich
bunék lidského téla. Takto odebrany vzorek je pak testovan na CFTR gen. Toho se
docili v jednom, piipadné ve dvou ¢i tfech krocich. Poslednich dvou se uziva v ptipade¢,
Zze u pacienta v prvnim kroku nelze urcit genotyp. Zakladem je Next generation
sequencing analyza, jez slouzi k detekci jednotlivych nukleotidovych variant a
rozséhlych deleci €1 duplikaci zahrnujici jeden nebo nékolik exonti. Umoziiuje odhalit
az 99 % ptipadu CF (Bienvenu et al., 2020; Klub cystické fibrozy, b.r.).

Dale je mozno testovat nékolik gend nardz, v tzv. multigennim testovani, které
se provadi v ramci diferencidlni diagnostiky (Savant et al, 2023).

V dnes$ni dobé je moznost také prenatalniho vysSetfeni, jez testuje na varianty
genll nalezenych u rodici ¢i preimplanta¢niho vySetfeni (Bienvenu et al., 2020).

Molekularni diagnostika nicméné mulze byt ponékud obtiznd, nebot’ existuje
velké mnozstvi genotypll a nékteré varianty genti mizou byt specifické pro konkrétni

etnikum ¢1 rodinu (Bienvenu et al., 2020).
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1.5 Lécba cystické fibrozy

Jiz ¢astecnd znalost onemocnéni umoznila od roku 1955 rozvoj komplexni péce
o pacienty s CF. Ta byla uskutecnéna prosttednictvim 3 pilifi pée — prichodnost DC,
1écCba plicni infekce a pozornost vénovana vyzivé. Diky tomu se pacienti dozivali
vyssiho véku nez drive. V soucasné dob¢ k zachovani zdravych DC a nutrici pfibyva
jesté PA (Davis, 2005; Southern et al., 2024).

V poslednich desetiletich za zlepSenim kvality Zivota, progndzy a zvyseni véku
pacientll stoji mnoho faktor. Jimi jsou vcasna diagndza, multidisciplinarni péce a
rozvoj ndrodni i1 mezindrodni infrastruktury zahrnujici registry pacientl s CF,
organizace CF komunity a klinické vyzkumy. V ramci multidisciplinarni péce je
usilovano o spolupraci plicniho 1ékate se specializaci na CF nebo respira¢niho pediatra,
ktefi jsou naprostym zakladem, déle specializovanou sestru, respira¢niho fyzioterapeuta,
trenéry ¢i pohybové psychology, nutriéni specialisty, klinické psychology, socialni
pracovniky, mikrobiology a farmaceutiky a dalsi specialisty v oboru, nebot’ jak jiz bylo
zminovano v predeslych kapitoldch, CF zahrnuje mnoZstvi komorbidit. VSichni tito
zminéni by méli byt vzdélani v problematice CF. Pacienti by méli podstupovat
pravidelné prohlidky v ramci tohoto tymu k hodnoceni vyvoje stavu a ptipadné 1é¢bé

(Allen et al., 2023; Southern et al., 2024).

1.5.1 CFTR modulatory

Soucasné a budouci terapeutické cile jsou zaméfeny piedev§im na ndpravu
strukturalnich a funkénich abnormalit CFTR proteinu. RovnéZ je farmaceuticky vyvoj
sméfovan do oblasti zlepSeni symptomatologie. Tato forma 1écby bohuZel neni
poskytovana vSem, protoze nékteré varianty mutace na moduldtory nereaguji a zaroven
je lécba nakladna. U nékterych pacienti také navzdory fungujici 1écbé pretrvavaji
nékteré pfiznaky a komplikace (Allen et al., 2023; Rafeeq et Murad, 2017).

Ivacaftor je prvnim Uspé€Snym lékem na ndpravu defektniho proteinu s velmi
G&innym pasobenim ovéfenym dvéma velkymi multicentrickymi studiemi. U&innost
spo¢iva v napraveé a zvysené aktivité defektniho proteinu a zvySuje tak transport iontd.
Ke schvaleni doslo v roce 2012 pivodné pro déti starsi Sesti let, v souasné dobé ma
vyuziti také u déti starSich dvou let. Objektivné bylo pozorovano vyrazné zlepSeni
FEV1, télesné hmotnosti, snizeni koncentrace chloridii potu a samotné kvality Zivota u

pacientll nesoucich aspon jednu alelu G5551D (Rafeeq et Murad, 2017).
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Lumacaftor je CFTR modulétor, ktery pomaha pii piesunu defektniho proteinu
na jeho spravné misto a vykazuje priznivé vysledky u nejbeznéjsi mutace F508del
postihujici pfiblizn¢ 1/3 populace CF ve Spojenych statech americkych a téméf 70 %
v Evropské unii (Rafeeq et Murad, 2017).

Na zéklad¢ jednotlivych mechanisml byla navrzena kombinace lumakaftoru a
ivacaftoru, nazyvany orkambi, pro napravu obou patofyziologickych mechanismii.
Rovnéz dochdzi k signifikantnimu zlepSeni parametri funkcniho vySetfeni plic, snizeni
exacerbaci a hospitalizaci ¢i zvySeni BMI (Rafeeq et Murad, 2017).

Dale kombinace elexacaftoru, tezacaftoru a ivacaftoru (ETI), znadmy také pod
nazvem Kaftrio ¢i Trikafta, nabizi Uu¢innou mozZnost modulace u viceméné¢ 90 %
pacientt s CF (Allen et al., 2023).

Ucinnost 1ékil, a tedy korekce CFTR proteinu, miize byt méfena koncentraci
chloridu v potu, ta se u pouziti ivacaftoru a ETI snizuje (Allen et al., 2023).

Roli v budoucich vyzkumech budou hrat jisté techniky genového inzenyrstvi a
nové molekularni cile. Spojeni progresivnich pfistupli mize pomoci odhalit nové drahy
a sité¢ spojené s cystickou fibrozou, avSak pozornost by méla byt rovnéz vénovéana
aktualitam ve fyzioterapeutické, faramakologické a preventivni péci. Zietel by meél
rovnéz byt bran na potencialni nezddouci ucinky ¢i lékové interakce. Mezi nezadouci
ucinky fadime naptiklad zvySenou sekreci v DC nebo abdominalni ¢i testikularni bolest.
Ma dopady 1 na psychiku — ovliviiuje naladu, spanek a neurokognici (Rafeeq et Murad,

2017; Southern et al., 2024).

1.5.2 Dychaci systém

S diagnozou je tieba stanovit plan k fyzioterapeutické intervenci a k respiracni
fyzioterapii slouzici k o€ist¢ DC. K tomu by mély byt vyuzité fyziologické, véku
pfimétené postupy. Techniky ocisty DC maji kratkodoby ti€inek na zménu reologickych
vlastnosti sputa a umoziiuji transport hlenu. Mezi u¢inné techniky snizujici frekvenci
akutnich exacerbaci, fadime positive expiratory pressure (PEP). S tréninkem k oCisté
DC by se mélo zacinat jiz v brzkém véku, kdy fyzioterapeut zajist'uje asistenci a dohled
a zvySuje tak sobéstacnost a sebevédomi pfi provadénych technikach. Dité by si mélo
osvojit znalosti ohledn¢ jeho respiracni kondice a symptoml a uzplisobit tomu
provadéni respiracnich technik. Cilem je také upevnit dobré navyky v rodin€, motivovat
dité¢ a zvySovat jeho adherenci k 1€¢b¢, ktera je nezbytna 1 ve vy$Sim veéku. Zaroven je

nezbytné ocistu DC provadét béhem exacerbaci (Southern et al., 2024).
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Provadéni vyplachu nosu pomoci fyziologického roztoku a uziti lokalnich
steroidli mohou ulevit od symptomt chronické rhonosinusitidy. Ta je sice prokdzana u
vSech pacientll, pouze tfetina ale trpi pfiznaky. Infekce Pseudomonadou muze byt také
redukovéana podavanim tobramycinu ¢i colistinu za pomoci nebulizatoru do vedlejSich
nosnich dutin. V ptipadé tvorby nosnich polypt se provadi chirurgicka 1é¢ba, nicméné
az u 80 % pacienttl jsou polypy rekurentni (Southern et al., 2024).

Pacienti by se samoziejmé méli vyvarovat vSech forem koufeni, a to i téch
nov¢jsich, mezi néz fadime elektronické cigarety, vodnice ¢i pasivni koufeni (Southern
et al., 2024).
je ibuprofen, ktery umoznuje dlouhodobou lé¢bu DC. Jedna klinickd a jedna
multicentrickd studie prokazaly, ze pfi dlouhodobém uZzivéani ibuprofenu doslo k redukei
poklesu plicnich funkci. I stémito znalostmi je 1ék predepsan pouze asi desetiné
vhodnych pacientli, pravdépodobné z divodi neznalosti bezpecného davkovani a
vedlejSich efektti. V nekolika studiich byly také testovany systémové kortikosteroidy
(prednison), jejich ucinek bohuZzel trvd jen s uzivanim, a proto se u CF dlouhodobé

nedoporucuji. Je proto nezbytné vyvijet nové 1éky (Cantin et al., 2015).

1.5.2.1 Transplantace plic

v

Nejcastejsi indikaci k transplantaci plic u jedinct pod 50 let je praveé CF a pocet
indikaci rok od roku stoupa. Transplantace je minéna pro pacienty v kone¢ném stadiu
plicniho onemocnéni. Az 45 % téchto pacientii mize oCekavat az desetileté preziti
(Snell et al., 2017).

Indikace a zafazeni pacienta na Cekaci listinu se posuzuje z velkého mnoZstvi
hledisek. Cekaci doba miize byt dlouha a odlisuje se v zavislosti na velikosti, krevni
skuping, protilatkach a podobnosti organovych systému pacienta. Proto je doporu¢ovana
paliativni péce a psychologicka pomoc (Snell et al., 2017).

Absolutnich kontraindikaci je mnoho, fadi se mezi né napiiklad malignita ¢i
dysfunkce jiného organu, ktera mlize byt spojend i s aterosklerotickym onemocnénim.
Mezi relativni kontraindikace patii, stejné tak jako u absolutnich, mnozstvi faktort,
napt.: vék, obezita, malnutrice nebo infekce nékterych bakterii z rodu Burkholderia a
Mycobacterium Abscessus (Snell et al., 2017).

Pfi transplantaci je tfeba ddvat diraz na pretransplantacni, peritransplantacni 1

posttransplantacni péc¢i. V ramci pretransplantacni péc¢i je nutné pacienta edukovat a
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zvysit tak adherenci pacienta, nebot Zzivot po transplantaci muize piinést mnoho
komplikaci a vyzaduje jistou disciplinu. Po operaci také uzivani nékterych 1ékti maze
narus$it fertilitu pacienta/pacientky, je tedy doporucovan odbér spermatu ¢i vajicek.
Perioperacni péce poté zahrnuje nalezeni vhodnych plic, které jsou nejcastéji od darct
po prodélani mozkové smrti, v né€kterych zemich se ale vyuzivaji i plice darci po smrti
obchové. Pfi péci posttransplantacni se mohou vyskytnou akutni ¢i opozdéné
komplikace. Mezi akutni se fadi obtize v GIT a imunosuprese, mezi opozdéné poté

akutni a chronicka rejekce Stépu a karcinom ktize ¢i stiev (Snell et al., 2017).

1.5.3 Role fyzioterapie u pacientii s CF

Fyzioterapie hraje velmi dilezitou roli v Ié€bé cystické fibrozy. Tato péce je
nedilnou soucasti multidisciplindrniho tymu. Kromé pravidelnych lékatskych kontrol a
dalsich nezbytnych vySetfeni jsou pacienti od kojeneckého veéku sledovani a edukovani
pti fyzioterapeutickych konzultacich, jejichz napli reaguje na potfeby a zmény pacienta
v Case a zarovenl ma i podstatnou preventivni ulohu. Spektrum fyzioterapeutickych
moznosti se vyviji velmi dynamicky a progresivn¢, paralelné s vyvojem a zménami
v terapeutickych piistupech a éfe modulatort.

V ramci rehabilitacni fyzioterapeutické péce do managementu CF spadaji airway
clearence techniky (ACT), PA a lécba ptipadnych muskuloskeletalnich problémi, jez
dlouhodobé¢ ovlivituji pacienty s CF (Mcllwaine et al., 2014).

1.5.3.1 Moinosti fyzioterapie u pacientti s CF

Pro pacienty je jist¢ pfinosny kontinudlni vyvoj airway clearence technik, které
jsou soucasti kazdodenni péce. Cilem je usnadnéni eliminace sekretu z dychacich cest a
nasledné zlepSeni ventilace a mechaniky prace plic a hrudniku se zamérem sniZeni
rizika infekce dychacich cest. Pro takto provadénou o€istu DC se v dneSni dobé vyuZziva
mnozstvi technik, mezi né¢z fadime autogenni drenaz, PEP, oscilujici PEP, aktivni
cyklus dechovych technik ¢i vysokofrekvenéni oscilace hrudni stény. Kromé toho se jiz

Za nezbytnou soucast celkového fyzioterapeutického managementu je
povazovana i PA (Mcllwaine et al., 2014). Jak uvadi Urquhart et Saynor (2018), pokud
je cilem nastavit optimdlné¢ pohybovou aktivitu, nepostradatelnym je pravidelné
testovani déti, hodnoceni pohybové aktivity a poradenstvi. V praxi se bézné vyuziva

testovani sily a aerobni vykonnosti pro vSechny pacienty s CF ve véku vys§im 10 let, a
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to idedln¢ jednou rocné. Testy dokédzou identifikovat hypoxemické stavy ¢i arytmie.
Kromé toho ma i motivacni u¢inek a zbavuje jedince, pfipadné i jeho rodice, strachu
z provadénych fyzickych aktivit. Na zaklad¢ vysledkii z aerobnich testa 1 testi svalové
sily jsme schopni naplanovat individualni cvi¢ebni program, jez zahrnuje pravé aerobni
PA a odporové cviceni. Kromé zlepSeni kondice a kvality zivota se pohybova aktivita
odrazi pozitivné v hodnotach forced vital capacity (FVC) a FEVI1. Cvieni je tedy
dulezitou terapeutickou modalitou, piicemz vyssi uroven pohybové aktivity je spojena
s vysSi aerobni zdatnosti, zlepSenim plicnich funkci, kontrolou glykemie a kostni
minerdlni hustotou. Je také prokazano, ze cviCeni zvySuje mukociliarni clearence.
Zatezoveé testovani je doporu¢eno pro mapovani klinického stavu a pravidelné
opakovani odrazi pfipadné zmény. Dostupné testy aerobni kondice sahaji od spektra
bézné provadénych terénnich testlh az po komplexni analyzy aerobni zatéZové funkce
(Urquhart et Saynor, 2018; Saynor et al., 2023).

Plan cviceni se poté rtizni v zavislosti na véku, pohlavi, zdvaznosti onemocnéni,
mimoplicnich komplikacich, moznostech PA a psychologickych faktorech. Kazdy plan
je tedy individudlni. Pfesto ale typ, trvani a intenzita co nejefektivnéj§i PA u pacientil
s CF zustavaji nejasné. Pro déti Skolniho véku je doporucovano 60 minut stiedné
intenzivni az intenzivni aktivity denné. Pro dospélé se doporucuje PA o 150 minutach
tydné, kterd by méla zahrnovat odporové cviceni, a to alespont 2x-3x tydné. U pacientii
s pokroc€ilou formou plicniho onemocnéni je doporucovéano stacionarni kolo ¢i silovy
trénink. K zachovani adherence a motivace je také tfeba brat v potaz preference pacienta
a PA by se méla upravovat s vékem. V ramci adherence je dulezita také psychologicka
pomoc zajistujici behavioralni strategie (Southern et al., 2024).

Pohybovou aktivitu, naptiklad chtzi ¢i béh je mozno vyuZivat i jako formu
ocisty DC. Pfestoze pro toto tvrzeni neexistuji Zddné stiedné dlouhé ¢i dlouhodobé
studie, kratkodobé zkiizené studie naznacuji moZznost usnadnéni vyluCovani sekretu,
nebot’ miize zvysit vydechovy pritok a mit tak vliv na mechaniku sputa (Ward et al,
2019).

U muskuloskeletalnich komplikaci se jednd pfedev§im o management
posturalnich abnormalit, inkontinence moci a bolesti. V prvni fadé€ je dilezitd edukace a
preventivni opatfeni k zamezeni vzniku téchto obtizi. VyuZziva se posilujicich cviki ¢i
cviCeni s vlastni vahou. Samoziejmosti ale ziistdva péce o jiz nastalé obtize, mezi néz

patii techniky mékkych tkani (TMT) na oblast hrudniho koSe (Mcllwaine et al., 2014).
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Pro adekvatni nastaveni péce jsou mimo béZzna fyzioterapeuticka vySetfeni a
nasledné pfistupy dilezité hodnoty, které se mohu signifikantné ménit vzhledem
k diagnoze a fyzioterapeutovi mohou poskytnout vhled do aktudlniho stavu pacienta.

K monitorovani stavu slouzi spirometrie, zejména meétfeni parametru FEV1,
jehoz snizeni je typické pro akutni exacerbace. Mélo by byt provadéno rutinni
spirometrické vysetfeni, nebot’ umoziuje zah4jit v€éasnou diagnozu a 1é¢bu exacerbaci,
hodnoti respiracni funkce z dlouhodobého hlediska a zaroven je na jeho zakladé mozno
zhodnotit, zda je terapie u¢inna. Pro kontrolu vlastniho stavu jsou k dispozici domaci

spirometry (de Aquino, Rodrigues et da Silva Filho, 2022; Southern et al., 2024).

v 75 Jednotka Nal. LLN| Pre %N&l Z-Skére
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= 50 vl e . P 348 118%
= FEV075 | 321
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MEF75 Vs € 568 594 104%
MEF50 us © 403" 463 115%
MEF25 Us ©  208% 293 141%
MEF2575 Us 3627 434 120%
AEx  ris  ® m3® 15,1 134%
FEVIFVC % *  895™ 783l 939 105% 082

Obrazek 4. Spirometrie (UNIS, se souhlasem zdkonného zdstupce)

Je-li mozno, doporucuje se spiroergometrické testovani (CPET), diky kterému
lze stanovit maximalni spotfebu kysliku (VO2 max) a tim zhodnotit aerobni zdatnost.
Provadi se na cykloergometru, kde se stupniovité zvySuje zatéZ (step nebo rampovy
protokol) po dobu 8-12 min. Komplexné hodnoti ventila¢ni, ob&hové a metabolické
parametry pfi stfidani intenzit, hodnoti namahu a dusnost a dobu, za kterou se pacient
vycerpa (Saynor et al., 2023).

Terapeutickou péci ovlivituji také kolonizace. Mikrobiologické vysledky je
mozno ziskat né€kolika zplsoby. O tom je dale pojednavano v kapitole ,,Sputum a
mozZnosti odbéru®. (Dfevinek et al., 2024)

Zobrazovaci metody, konkrétné CT, mohou mit také zasadni vypovédni
hodnotu. Je diky nim mozno odhalit drobné zmény v DC, jimiz jsou air-trapping ¢i
obstrukce hlenem (Allen et al., 2023).

K subjektivnimu meéteni zdatnosti se daji vyuzivat také dotazniky ¢i cvi¢ebni
deniky, objektivni méfeni zahrnuje vyuziti krokomeérid, akcelerometri a dalSich

monitort aktivity (Curran et al., 2021).
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1.5.4 Strava

Stejné jako u zdravych déti je i u pacienti s CF klicové sledovat stravovani jiz od
kojeneckého véku. Piestoze je kojeni dilezité, mira kojeni u déti s CF je paradoxné
niz8i, coz zvysSuje potiebu nutricniho poradenstvi. U 20 % pacientii se po narozeni
rozvine mekonicky ileus, coz dale zdiraznuje nezbytnost odborného vedeni v oblasti
vyzivy. V ptipadé zpomaleni rastu je tfeba matetské mléko obohacovat nebo vyuzivat
specialné upravené formule (Southern et al., 2024).

Navyky vypéstované v détstvi si s sebou ¢lovek nese 1 do dospélosti. Pacienti ¢asto
pozitivné nahlizi na své t€lo a maji zdravy vztah k jidlu. Dieta pacienti by méla
zahrnovat bilkoviny, zdravé tuky, vitaminy, mineraly, vldkninu a komplexni
uhlohydraty. Pti kazdé prohlidce by mél byt kontrolovan stav nutrice, soucasti je také
kontrola vysky a vahy. Na zéklad¢€ toho se vypocitavd BMI. Monitorovana by méla byt
hladina vitaminii A, D a E a v pfipad¢ nutnosti by méla byt nasazena suplementacni
terapie. Dulezity je také piijem vitaminu D a vapniku k podpofte riistu a zesilovani kosti.
V horku, pfi teploté ¢i u nékterych aktivnich jedinct se také doporucuje pfijimat vyssi
davky soli (Southern et al., 2024).

Samoziejmosti  zdstdva vcasné vySetfeni stolice k pfipadnému nasazeni
pankreatickych enzyml nezbytnych k adekvéatnimu riistu a zachovani véhy pacientd
s insuficientni slinivkou. Radi se mezi né lipdza, amylaza a protedza. Formule a
podavana déavka téchto enzymi je individudlni a odliSuje se v zavislosti na nékolika

faktorech (Singh et Schwarzenberg, 2017; Southern et al., 2024).
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1.6 Sputum a jeho vyznam

Sekrece hlenu a mukociliarni transport patii mezi zakladni obranné mechanismy
DC. Odchylky ve slozeni a sekreci mohou branit mukocilidarnimu transportu a vyvolat
obstrukci DC, coz mize byt piiznacna abnormalita hlenu u mnoha respiracnich
onemocnéni, jako je naptiklad AB, CHOPN ¢i pravé CF. Slozeni hlenu a jeho vlastnosti
mohou slouzit informativné pro diagnostiku a progresi onemocnéni dychacich cest. Je
vSak nezbytné brat v potaz rozmanité pristupy k odbéru a analyze (Antanasova et
Reznikov, 2019).

Produkce viskoznich mukoidnich sekretii v mnoha orgénech je ptiznacna pro
CF. Zejména se jedna o DC, kdy patologicky nértst proteinti, mucinu a biologickych
polymerti podminuje jejich uspotfaddani do trojrozmérné polymerni sité, kterd ovliviiuje
cely hlen a zhorSuje mukociliarni clearance. Zvysena viskozita hlenu a negativni
ovlivnéni pohybu fasinek vede ke stagnaci hlenu, coz nasledné podnécuje zanét a
bakterialni infekci. Opakované infekce a exacerbace znacn€ ovliviuji kvalitu zivota a
soucasn¢ objektivné plicni funkce. V souvislosti s tim se poji také kolonizace pacienta,
kterda mize byt v pribéhu Zivota proméenliva (Abrami et al., 2022).

V odkazu na defekt genu CFTR je homeostaticka rovnovaha sodikovych,
chloridovych a hydrogenuhli¢itanovych iontti na povrchu epitelu dychacich cest u
cystické fibrozy nespravné regulovana. Nastava tak dehydratace povrchové tekutiny
dychacich cest a zvysené koncentrace hlenu. DNA a dal$i biomakromolekuly uvolnéné
z nekrotickych neutrofili dale koncentruji sekrety z DC za vzniku viskoelastického

sputa (Duncan et al., 2016).

1.6.1 Sputum a moZnosti odbéru

Déti s CF jsou obecné prezentovany dobrym klinickym obrazem, nekaSlou a
Casto nejsou schopny spontanné vykasSlavat sputum, i kdyz aktivné kaSlou b&hem
exacerbace. Ziskani validniho vzorku z DC pro mikrobiologickou analyzu neni tak zcela
jednoduché, ackoli je nezbytné, pokud mé byt ptipadnd infekce DC detekovana a
adekvatné 1éCena. V soucasné dob¢ vzriista zajem o vyuziti metody indukovaného sputa
jakozto jednoduchého, nékladové nenarocného, dobfe tolerovaného a casto
opakovatelného ptistupu k odbéru z DDC (Forton, 2019).

Kromé¢ pifimych metod odbéru sputa se bézné k detekci zanétu vyuzivaji i1

nepiimé metody, jako je analyza krve, funkéni wvySetfeni plic, ¢i pfiznacna
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symptomatologie. Kombinace vySe uvedeného poskytuje spolehlivé vysledky
(Goncalves et Eze, 2023).

Soucasné standardy péce o pacienty s cystickou fibrozou zahrnuji pravidelné
pouziti orofaryngealnich tampont. Ty jsou umistény vzad do hltanu, aniz by se dotykali
sliznice se snahou zabranit mikrobidlni kontaminaci z HDC. Pacient je nasledné¢ vyzvan
k opakovanému zakaslani a vzorek je zaslan nejlépe bez prodleni do laboratoie (Forton,
2015).

Bronchoskopie (BRSK) a BAL jsou povazovany za zlaty standard pro odbér
vzorkid mikrobiologie dolnich dychacich cest, avSak doporuceni pro rutinni provadéni se
majoritné neobjevuji. Eskalace k BRSK a BAL je obecné vyhrazena détem s CF, které
nereagovali na vhodnou ¢i empirickou antibiotickou 1é¢bu a kde orofaryngeélni
kultivace neposkytuji vysvétleni pro pretrvavani symptomi. Existuji jisté smérnice, dle
nichz se doporucuje provadét BAL a pro kvalitni determinaci vzorku idedlné provést
odbér kombinované z vice laloki (Forton, 2015).

Star§i pacienti s CF jsou casto schopni efektivné vykaSlavat a obvykle tak
snadno poskytuji spontanni vzorek sputa pro mikrobiologii. Vzorek vykaslany
zvelkych nitrohrudnich  dychacich cest mize zachytit bakterie zmnoha
kompartmenti plic. Naopak velmi spolehlivym a bezpecnym pfistupem k odbéru
vzorku zdolnich dychacich cest u pacientii, ktefi spontdnné nevykaslavaji, je

indukované sputum (Forton, 2015).
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Obrazek 5. Volba typu odebiraného materialu pri bézné kontrole (Drevinek et al., 2024)
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1.6.1.1 Bronchoalveolarni lavaz

Pro odbér vzorkti z DDC je rutinné vyuzivana BAL, jeZ je umoznéna
prostiednictvim bronchoskopu. Tento vykon je provadén na bronchoskopickém nebo
opera¢nim sale. Standardné¢ je aplikovana intravenozni anestezie, alternativng je nékdy
vyuzivana inhala¢ni forma anestezie a samotny zakrok je bézné planovan v ramci
jednodenni hospitalizace. V porovndni s trachealni kanylou poskytuje pouziti
laryngealni masky bronchoskopu znacné vétsi pruchod. Po umisténi této masky je
anesteziologem nasttikano na hlasivky lokalni anestetikum, aby se minimalizovalo
riziko akutniho laryngospasmu. Flexibilni bronchoskop s optickym vlaknem se dostava
do trachey a nasleduje aplikace fyziologického roztoku v mnozstvi 100-300 ml ohiatého
na 37 ° C. Tato aplikace se provadi frakciované, cca vzdy 20-50 ml, nésledné je
provedena aspirace zp¢t a vysledny aspirat je odeslan k mikrobiologickému vySetteni.
Dle guidelines Ceské pneumologické a ftizeologické spolenosti (Skiickova et
Kolatikova, 2019) by se BAL méla provadét minimalné ve dvou lalocich, pokud je
zasazeno vice lalokil nebo segmentli. Mezi malé procento komplikaci se po BAL mohou
pfechodné vyskytnout teploty, krvaceni, poniceni sliznice dychacich cest, zména
poslechového nalezu ve smyslu vyskytu piskotii, vrzotd ¢i chripki nebo odlisné

hodnoty funk¢niho vySetfeni plic (Brennan et al., 2008).

1.6.1.2 Indukované sputum

Indukce sputa je technika, ktera zahrnuje indukci po peclivém dodrZeni
jednotlivych kroka piedchazejiciho procesu a nasledné zpracovani expektoratu pro
analyzu bunék ¢i riznych zanétlivych biomarkerii pfitomnych v DC. O indukovaném
sputu se nepojednava pouze v souvislosti s cystickou fibrézou, ale ma rovnéz souvislost
s porozuménim a patofyziologii riznych zanétlivych respiraénich onemocnéni ¢i
s diagnostikou plicnich onemocnéni, jako je napiiklad tuberkul6za, pneumonie C¢i
rakovina plic. V zakladu se jedna o neinvazivni, bezpe¢nou, nendkladnou a spolehlivou
techniku poskytujici hodnotné vysledky. V roce 1958 pouzil indukci sputa Bickerman et
al. pro diagnostiku rakoviny plic s tim, ze pfimél pacienty inhalovat hypertonicky solny
roztok k podpofe produkce sputa. Pozdéji v roce 1986 byla stejna technika vyuzita
k diagnostice pneumonie u pacientt s HIV. Pokracovanim bylo pouziti indukce sputa ke
studiu zanétu 1 u dalSich respiracnich onemocnéni. Evropskou respiracni spole¢nosti byl

tento postup schvalen v roce 1999 paralelné s vytvofenim standardizace pro umoznéni
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srovnavani dat, progrese kvality a reprodukovatelnosti vzorkl sputa. To se tak mutze stat
dilezitym neinvazivnim vyzkumnym a klinickym nastrojem pro hodnoceni stavu DC.
Inhalaci hypertonického solného roztoku by mélo predchazet podani kratkodobé
pusobicich beta-2-agonisti pro eliminaci rizika bronchonstrikce. Kromé rizika
bronchokonstrikce, které vSak lze predchazet, se mezi relativni kontraindikace fadi
napiiklad hemoptyza, kardiopulmonélni dekompenzace, cévni malformace, hypoxie,
pneumotorax, plicni embolie, akutni dechova tiseni, poranéni hrudniku, deformace
obliceje a operace oka Ci pacienti s kognitivni poruchou limitujici v plnéni pokynt
(Goncalves et Eze, 2023).

Za mén¢ vyhodny aspekt mlize byt povazovana nutnost provadéni vyskolenym a
erudovanym persondlem, tj. vétSinou fyzioterapeutem s respiracni zaméfenim. Tato

skutecnost ve spojeni s ndroky na €asovou vytiZzenost persondlu a prostory k indukci

muze byt pro néktera centra cystické fibrozy odrazujici ¢i omezujici (Lee et al., 2015).

Bronchoalveolarni lavaz Indukované sputum

Vyhody Nevyhody Vyhody Nevyhody
) . Informace o hlenu v MozZna kontaminace
Ptimy odbér z DDC Vyuziti anestezie
DDC slinami
. Neoptimalni provedeni
o Mozné komplikace po o
Postup dle guidelines Postup dle guidelines | vedouci k ziskani vzorku

vykonu

z HDC

Jistota validniho vzorku

Nemoznost rutinniho

provadeéni

Jednoducha a

nenakladna varianta

Nutna pritomnost
erudovaného a
vyskoleného

fyzioterapeuta

Nutna hospitalizace

ditéte

Nevyzaduje invazivni

intervenci

Tabulka 1. Porovnani metod (Atanasova et Reznikov, 2019)

V ramci porovnani vychazi do poptfedi vyhoda snadného opakovéni indukce

sputa pii navstévach CF center ¢1 pii fyzioterapeutickych kontrolach a lze urcit
pfipadnou eradikaci patogenu po pocate¢ni pozitivni kultivaci. Omezujici pii BAL
muze byt rovnéz odbér vzorku pouze z jednoho nebo dvou segmentt plic, coz redukuje
detekci infekce. Strukturdlni zmény plic mohou nastat velmi ¢asné, za plisobeni infekce
Pseudomonas aeruginosa, rovnéz jako Staphylococcus aureus, Burkholderia cepacia ¢i

Heamophilus influenzae. Mohou se ptidruzit poklesy plicnich funkci, bronchiektazie ¢i
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dal$i zmény v klinickém obrazu. Odbér vzorkit DDC hraje tedy velmi podstatnou roli

k rozliSeni od kolonizace HDC a umozni tak adekvatné¢ zacilit 1é¢bu (Blau et al., 2014).
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PRAKTICKA CAST

Praktickd Cast prace zahrnuje vyzkum a kazuistiku. Ve vyzkumné ¢asti jsme se
snazili zjistit, zda je SOP validni a zda Ize prostfednictvim splnéni jednotlivych krokt
dosahnout vysledkii srovnatelnych s invazivnimi metodami k odbéru sputa a ¢astecné
tak nahradit jejich vyuziti. V ramci odbért byl méfen také 1 minute sit-to-stand (1-min
STS) test k ureni zdatnosti pacientd a bylo zjiStovano, zda déti sportuji a jak Casto.

V kazuistice jsme sledovali détského pacienta s CF po transplantaci plic.

2.1 Vyzkum

Pro statistické zpracovani bylo vyuzito Excelu. K vyhodnoceni hypotéz bylo uzito
jednovybérového t-testu a binomického testu. Hladina vyznamnosti byla stanovena na o

=0,05.

2.1.1 Cile

Praktickd ¢ast pomoci navrzené metodiky hodnoti G¢innost neinvazivni metody
zastoupené standardizovanym operacnim postupem k indukci sputa na zakladé
laboratornich vysledki u 10 détskych pacientl. Soucasti je také zmapovani klinického a
fyzického stavu déti jeho objektivizace prostiednictvim posouzeni zdatnosti, jez byla
meéfena pomoci 1-min STS testu.

Cilem statického hodnoceni je zhodnotit a obh4jit standardni operacni postup
k indukei sputa jakoZto spolehlivy a G€inny a prokazat, ze vysledky indukovaného sputa
mohou byt stejné tak signifikantni jako hodnoty, které poskytuji invazivni metody a

také objektivné zmapovat, zda jsou pacienti s CF zdatni.

2.1.2 Hypotézy

H1: Standardni operacni postup je validni a srovnatelny s invazivaimi metodami

k ziskani sputa.
H2: Priimeérna frekvence cviceni détskych pacientii s CF je <2x tydne.

H3: Hodnoty [-min STS testu jsou u deétskych pacientii s CF nizsi nez u normalni

detske populace.
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2.1.3 Metodika

Vyzkumny soubor byl slozen zpacientli, ktefi jsou v péci Centra cystické
fibrozy ve Fakultni nemocnici v Motole. Aby byl vzorek stejnorody, bylo nutné
definovat charakter jeho slozeni. Zamémny vybér probéhl v navaznosti na aspekt, jimz
byla indikace lékafe k odbéru indukovaného sputa u ditéte, které jesté odbér
indukovaného sputa nepodstoupilo. Dle internich kritérii by tento odbér mél byt
proveden minimalné 1x ro¢né preventivng ¢i v pripad¢ podezieni na akutni exacerbaci a
kolonizaci. Vzorky sputa, které byly sesbirany od ¢ervna do srpna v ramci jednotlivych
kroktit SOP dle Dievinek et al. (2023), budou porovnavany s metodou BAL umoznujici
ptfimy odbér z DDC (Atanasova et Reznikov, 2019). ,,BAL je pokladana za referencni
klinicky material. (Dfevinek et al., 2024). Faktor, jenz rozhoduje o uspésnosti odbéru z
DDC, je pocet leukocytl a epitelidlnich bunék. Hodnota leukocytt by méla byt rovna ¢i
vyssi 10 per LPF (low power-field) a mensi nez 25 per LPF epitelialnich bunék. (Lee et
al., 2015).

Mezi aspekty k posouzeni klinického stavu déti byly zarfazeny udaje jak
objektivni, tak subjektivni. K subjektivnim faktorim se fadila klinickd symptomatologie
zahrnujici pfitomnost ¢i nepiitomnost kasle, zahlenéni, duSnosti, stridorii a chrapoti,
bolesti a Uinavy, dale jsme zjiStovaly, zda déti provadi PA a jak casto. K objektivnim
parametrim se fadilo méfeni dechové frekvence (DF), tepové frekvence (TF) a saturace
krve (SpO2) za vyuziti oxymetru a zméfeni respiranich amplitud za vyuziti
krej¢ovského metru.

Jak uvadi naptiklad Urquhart et Saynor (2018), je dileZité zvySovat povédomi o
moznostech pohybové aktivity a motivovat déti k pohybu. K adekvéatnimu doporuceni je
tteba mit asponl zdkladni ptehled o kondici déti. Proto byl zatazen do tohoto Setfeni 1 1-
min STS test, ktery se slucuje s konceptem kazdorocnich odbért indukovaného sputa a
zaroven tak kazdoro¢niho opakovéni testovani, které nam umoZni détské pacienty
sledovat v Case.

Méfeni zdatnosti
pomoci 1-min STS testu

Osloveni rodige a détskych Podis inf i Indukce sputa dle
pacientll s vysvetlenim 0dpis IOrMOvancho Standardniho opera¢niho Kontrola stavu
souhlasu
procesu postupu

Indikace k odbéru
indukovaného sputa

Odebrani pohybove
anamnézy

Obrazek 5. Metodika
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2.1.4 Charakteristika sledovaného souboru

Megéteny soubor cital 10 détskych pacientii s CF. 50 % pacientt tvotily Zeny, 50
% muzi. Primérny vek pacientd ¢inil 11,8 let (SD+4,02). VSichni pacienti byli
homozygotni, tedy nesouci dvé abnormalni kopie genu. NejcastéjSi mutaci byla
F508del, vSichni méli alespon jednu tuto mutaci, 6 pacientti mélo obé¢ alely tohoto typu.
Jeden pacient byl nositelem alel F508del/2143delT, jeden F508del/1341+1G>A, jeden
F508del/I507del a jeden F508del/574delA. 2 pacienti pifi potnim testu pfesahli hodnotu
60 mmol/l, 6 mélo hodnoty mezi 30-59 mmol/l vCetné a pouze dva pacienti méli
hodnotu pod 30 mmol/l (SD+25,86). 90 % pacientl uziva CFTR modulatory, konkrétné
Kaftrio a Kalydeco, udaje v zavorkach v tabulce popisuji rok pocatku uzivani. Z tohoto
poctu pouze jeden pacient neexacerboval pii uzivani CFTR modulatorti, 2 pacienti méli
od zacatku uzivani exacerbaci 1x, 3 pacienti 2x, jeden pacient 3x a jeden dokonce 4x
(SD+£1,13). Jeden pacient predisponoval k CFRD, jeden se 1é¢il s CFRD a jeden
s CFLD, dva pacienti byli bez jakychkoliv pfidruzenych onemocnéni a 5 pacientli bylo

pankreaticky insuficientnich.

. Chloridy v potu Exacerbace pfi
Pacient Mutace (el CFTRm RD CFTR
Kaftrio a Kalydeco | predispozice
1 F508del/F508del 41 (2021) CFRD 2
2 | F508del/2143delT 65 Kaftrio a Kalydeco | gy 3
(2021)
Kaftrio a Kalydeco | pankreaticky
3 F508del/F508del 30 (2021) insuf 2
Kaftrio a Kalydeco | pankreaticky
4 F508del/F508del 23 (2023) insuf 1
Kaftrio a Kalydeco | pankreaticky
5 F508del/F508del 41 (2023) insuf 2
Kaftrio a Kalydeco
6 F508del/F508del 41 (2023) X 1
7 |F508del/1341+1G>A 117 X pankreaticky X
insuf
Kaftrio a Kalydeco | pankreaticky
8 F508del/1507del 35 (2022) insuf 4
Kaftrio a Kalydeco
9 F508del/574del A 42 (2023) X 0
Kaftrio a Kalydeco
10 F508del/F508del 29 (2023) CFRD 1

Tabulka 2. Charakteristika sledovaného souboru

Pro mapovani zdatnosti za pomoci 1-min STS bylo z celkového souboru 10 déti

vyuzito pouze 8 pacientll, u jednoho se pro ¢asové moznosti a navaznost dalSich

vySetieni nestihl, u dal§iho nebyl proveden pro vertigo.
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2.1.4.1 Inkluzivni kritéria

e Bez exkluzivnich kritérii
e Doposud neprovedeny odbér indukovaného sputa
e Indikace Iékafem

e Podepsany informovany souhlas (ptiloha??)

2.1.4.2 Exkluzivni kritéria

e Hemoptyza

e Akutni respiracni infekt

e Nestabilni kardiovaskuldrni onemocnéni
¢ Hrudni ¢i mozkové aneurysma

e Hypoxie (SpO2 nizsi nez 90 %)

e Pneumothorax

e Plicni embolie

e Fraktura Zeber nebo jiné trauma hrudniho kose
e Nedavna oc¢ni operace

e Nestabilni astma bronchiale

e Té&zky bronchospasmus

e Velky pleuralni vypotek (Dfevinek et al., 2023)
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2.1.5 Indukované sputum dle SOP
Dle SOP (Dfevinek et al., 2023) byl vytvofen doporuceny postup pro

surveillance infekei u cystické fibrozy, tj. sled kroki s cilem odbéru vzorku sputa z DC
u pacientl, kteti bézn€ sputum nevykaslavaji. Pro nastaveni terapeutické péce ve vice
rovinach je dulezité provadét aktivni surveillance velmi peclivé a ve vysoké kvalité.
Zasadni je stanoveni pravidel, kterd odrazi frekvenci odbéru, typ odebiraného materialu
a rovnéz laboratorni metody, které jsou uplatnény.

Samotny proces odbéru je po indikaci lékafe veden Skolenym fyzioterapeutem.
Je nezbytné dodrzovat kroky v névaznosti dle doporuc¢eného postupu pro dosazeni
hodnotného vysledku:

1) Bronchodilatace

2) Pohybova aktivita

3) Inhalace hypertonického roztoku

4) Respiracni fyzioterapie

5) Expektorace

Mezi potiebné pomtcky a vybaveni, které maji pti indukci vyuziti, patii Spacer
(Aerochmaber), inhalétor s ptisluSenstvim, nalezity solny roztok, pomicky k dechové
rehabilitaci a pfipadné pacientem vyuZivand pomicka na hygienu nosnich dutin
(Drevinek et al., 2023). 40 % z méten¢ho souboru vyuziva pomicky Rhinohorn, 30 %

pomticky Sterimar a 30 % nevyuziva pomticky zadné.

D HaLvarD

Obrazek 6. Pomucky pro indukci dle Standardniho operacniho postupu

I pfes bezpecnost procesu je nutno neustdle sledovat stav pacienta a v ptipadé

nahle vzniklé dusnosti, bolesti na hrudi, piskotii ¢i jinych patologickych fenomént
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adekvatné reagovat a vyhledat 1¢kaiskou pomoc. Naopak bézné¢ mize byt pozorovan
pfechodné drazdivéjsi kasel, bolest v krku, lehké moténi ¢i bolest hlavy nebo nevolnost,
pricemz by po odbéru mélo dojit k promptni uprave stavu (Dievinek et al., 2023).

Odbér sputa by mél trvat zhruba 30-45 minut a mél by se provadét v uzaviené a
dobte vétratelné mistnosti, kterou je idedlné mozno uréitym zpisobem dezinfikovat ¢i
vni filtrovat vzduch. Pacient je také instruovan k tomu byt alespont hodinu pied

odbérem na la¢no (Dfevinek et al., 2023).

2.1.5.1 Vysetreni

Pied odbérem je vhodné znat aktudlni hodnoty spirometrie, nebot” hypertonicky
roztok na prudusky ptisobi konstrikéné. Sledovanym parametrem je FEV1 (Goncalves
et Eze, 2023).

Pted zacatkem indukce byly vétSinou rodice dotdzani, zda dit€ trpi kaslem, popf.
jaky ma kasSel charakter, zda trpi dusnosti, popt. jaky je charakter dusnosti, dale zda ma
né&jaké bolesti a jejich charakter, zda trpi stridorem ¢i chrapotem a zda je unavny. Dale
byla odebréna sportovni anamnéza. Détem byla zméfena DF, TF a SpO2 za pomoci
oxymetru. VSechny subjektivni i objektivni parametry byly méfeny pied, béhem i po

indukeci ke kontrole stavu a ptipadnému ukonceni intervence.

2.1.5.2 Bronchodilatace

Nejprve byl détem s vyuzitim spaceru aplikovan Ventolin k zajisténi
bronchodilatace. Mimo Ventolinu je moZzno vyuZit také dalSich bronchodilata¢nich
latek, napt. Salbutamolu. Davka by méla byt 200-400 g, coz dle SOP (Dievinek et al.,
2023) ¢ini 4 vstiiky. Bronchodilata¢ni latky kromé jiz zminéné bronchodiltace plsobi

jako ochrana proti roztoku, jeZ se uZiva v rdmci inhalace (Goncalves et Eze, 2023).

2.1.5.3 Pohybova aktivita

V dal§im bodu byly déti podrobeny PA nejriznéjsich forem a pievazné formou
hry. Pro nizky vék pacienti bylo sloZité¢ udrZzeni pozornosti pouze u jedné PA, proto
jsme pro PA vyuzivaly trampoliny, rotopedu, ptekazkovych beht ¢i vélct. Cviceni bylo
provadéno v té€locvicné détské ¢asti FN Motol. V délce PA jsme se fidily standardnim

operacnim postupem, aktivita tedy byla provadéna 5-10 minut (Dfevinek et al., 2023).
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Obrazek 7. Télocvicna détské casti FN Motol a vyuéz’ané pomiicky

V ramci PA jsme také pro zmapovani zdatnosti pacientl vyuzily 1-min STS
testu, jez je kombinaci testl aerobni zdatnosti a integrovanych testd fyzické zdatnosti.
Kromé& aerobnich funkci dokaze meéfit také svalovou silu, vytrvalost, koordinaci a
posturalni kontrolu. Pacient byl instruovan k plnému propnuti kolen a nesmél pro
pomoc vyuzivat opory o hornich koncetin (HKK). V ptipad¢€, ze pacient kolena plné
neextendoval, nebyl mu cyklus sed-stoj po€itdn. Test byl zahdjen ze sedu a urcoval,
kolikrat je pacient schopen vstat ze Zidle a znovu se posadit v jedné minuté. Test by se
meél zopakovat dvakrat, bohuzel ale neni znama doba potiebna k zotaveni mezi
jednotlivymi pokusy. Je doporuc¢ovano pacienta nechat odpocinout alespon pual hodiny
(Saynor et al., 2023). V naSem statistickém hodnoceni jsme pro cCasové mozZnosti
pacientl a sled dalSich vySetfeni testovaly pouze jedenkrat. Pro statistické porovnani

bylo uzito nasledujici tabulky.
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Zeny

Muzi

Vék

2,50 %

25%

50% | 75%

97,50% | 2,50%

25% | 50 %

75%

97,50 %

5-7 let

39

52

56 63

72 42

52 60

68

79

8-10 let

41

58

64 68

77 41

55 61

66

77

11-13 let

44

53

61 67

80 43

57 61

66

75

14-16 let

35

42

53 60

76 38

49 55

60

72

VSechny
veky

38

52

60 66

77 41

53 60

66

77

Tabulka 3. Referencni hodnoty 1-min STS testu u zdravych deti a adolescentu (Haile et

al,, 2021)

Mezi dalsi bézn¢ vyuzivané testy patii naptiklad 6 minute walk test (6MWT),

kterého se doporucuje vyuzivat zejména u jedincu s pokrocilym plicnim onemocnénim

¢i u pacientd po transplantaci plic. Pro pacienty s mirnym az stiedné¢ tézkym

onemocnénim je mozno vyuzit shuttle testu, jez ma u takovych pacientli potencial

testovat maximalni zatéz. K detailngj§imu posouzeni svalové sily se vyuziva testi

lokalizované periferni svalové funkce, nebot’ pacienti mohou mit Casto oslabené svaly

koncetin (Saynor et al., 2023).

Assessment of integrated
functional performance

L 3

Why?

Physiological/
perceptual
measurements

Provides different, complementary
information to be used in combination
with tests d

peripher

Measure of integrated
strength and aerobic exercise
capacity that can be
undertaken before or after an
intervention (e.g. change in
medication, training
programme, etc.)

L ]

Advanced lung disease
Mild-to-moderate disease®

v

Assessment of aerobic

fitness

s

f! CPET with gas analysis s gold standard

should be used

test of aerabic fitness

Cycle ergometer peak pawer test can be
used otherwise where possible

[able, the following tests

Measure of aerobic
capacity that may be
measure the effect of g
programme with pre- and
post-measurements

Advanced lung disease
(MST-15 or MST-25)

Mild-to-moderate disease
(mMsT-25)¥

]

those with advanced lung
disease which is currently
recommended as part of lung
Tx assessment

L 4

Advanced lung disease
Lung Tx assessment

v

Pre- and past-exercise 5,0
Pre- and post-exercise HR
Pre-and post-exercise
breathlessness and effort

Pre- and post-exercise S,q,
Pre- and post-exercise R
Pre- and post-exercise
breathlessness and effort

Continuous Sy,
Pre- and post-exercise HR
Pre- and post-exercise
breathlessness and effort

Obrazek 8. Funkcni testy vykonnosti (Saynor et al., 2023)
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Azzesement of limb muscle function

] t I ‘ [Lowar limb] [Uppar limb]
& . & . . » .
Chair with Fixed Handgrip u ::P"
- sirain BAUgE dynamomatry ;
=1
¢ —

T : L
Measure of lower body peripheral
musche '_.trl'_‘l'.lﬂ!l that can be
undertaken before or after an
Why? ntervention [e.g. change in
medication, training programme}
and also to help guide an
individualised exercise programme

Measure of borearm strength that
can be undertaken befane or after
an intervention (&.q. change in
medication, training programme]
and a5 a screening tool (o assess
forearm strength

¥ . L
+ A W L 1} S a5e
Inwha? Advanced lung disease Advanced lung disease

+ Mild-to-moderate lung disease = Mild-to-moderate lung disease

Obrazek 9. Testovani sily (Saynor et al., 2023)

2.1.5.4 Inhalace

Dle Dtevinek et al. (2023) by tento krok mél nasledovat pfiblizn€ 5-10 minut po
kroku prvnim, tedy po bronchodilataci. Pacient si zdomu donesl vlastni nebuliza¢ni
inhalator, jehoz prostfednictvim mu byl podan hypertonicky roztok o jednu koncentraci
vy$§i, neZ bézné vyuziva. Pro tento krok bylo v 80 % ptipadi vyuzito inhaldtoru typu E-
flow, u jednoho ditéte Pari SX a u posledniho Pari Boy SX. B&zné& déti inhaluji roztok o
koncentraci 3,85 % chloridu sodného (NaCl) nebo 5,85 % NaCl. Dle toho byla volena
koncentrace roztoku k indukci sputa. Ta by dle Dfevinek et al. (2023) méla byt o uroven
vyssi, nez bézné dité vyuziva, pouzivaly jsme tedy koncentrace 8 %, a to u 7 déti, a 5,85
%, u déti tfi. Pfed zahajenim inhalace by se pacient m¢l také napit neslazené balené
vody (Dfevinek et al., 2023). Délka inhalace je v riznych zdrojich pon¢kud ménliva, dle
Goncalves et Eze (2023) by méla trvat piiblizné 15-20 minut a kazdych 5 minut béhem
inhalace by mélo byt dité vyzvano k expektoraci, dle Dievinek et al. (2023) by nem¢la
pfesahovat 10 minut. V naSem vyzkumu jsme s détmi inhalovaly 10-15 minut a
pravidelné¢ déti vyzyvaly k expektoraci. V ptipadé, ze dit¢ vykaslalo, byl vzorek
odebran do zkumavky jiz v této fazi indukce. Inhalace byla provadéna v rtiznych
polohach — vsedé¢, vleze na bfiSe, vleze na zadech, na boku. Obecné zavisi na zvazeni
fyzioterapeuta, jakou polohu pro inhalaci zvoli, déti jsou vSak v moZnostech poloh pfti
inhalovani edukovani z ambulantnich kontrol a je doporucovano tyto polohy ménit

(Dtfevinek et al., 2023).
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2.1.5.5 Respiracni fyzioterapie

V neposledni fad¢ byla provadéna respiracni fyzioterapie (RFT) za vyuziti
nejruznéjSich pomicek a postupt. Bézné jsme vyuzivaly zejména pomicek donesenych
pacientem z domu, témi byly nejcastéji oscilacni PEP pomucky. Cely vyzkumny soubor
pouzival pomicku Pari-o-pep, dale 30 % pacientii vyuzilo pomicek RC Cornet a jeden
pacient vyuzil také Shakeru. Dalsi volbou byla autogenni drendz a huffing. Béhem toho

bylo dité také kontaktné vedeno do vydechu.

2.1.5.6 Odbér sputa

Odbér sputa byl provadén bud za vyuziti huffingu ¢i  efektivniho,
kontrolované¢ho odkaslani a nasledn¢ vyplivnut do zkumavky. Jak jiz bylo zminéno,
k odbérim dochézelo jiz béhem inhalace a také béhem respiracni fyzioterapie a po ni.
Za nejvice relevantni vzorek se vSak pocitd vzorek posledni, tedy spisSe ten odebrany po
RFT (Dtevinek et al., 2023).

Po odbéru byl uréen také charakter vzhledu sputa, ktery jsme dé¢lily do 3
kategorii: pruhledné, vodnaté; vodnaté s bélavou piimési a zelend ¢i Zlutd pfimés.
Charakter sputa by mél byt husty, prihledné a vodnaté vzorky jsou v nékterych
institucich povazovany za neplatné. Sputum bilé barvy by mohlo znacit pro virovou
infekci a sputum Zzlutavé ¢i zelené barvy pro bakterialni infekci (Shen et Sergi, 2009;

Altiner et al, 2009).

2.1.5.7 Mikrobiologicka analyza
Takto ziskany vzorek byl odevzdan k mikrobiologické analyze. Mikrobiologické

vySetfeni poskytuje rtizné markery, které jsou pfiznacné pro samotnou UspéSnost
odbéru. Na spolehlivost poukazuji zejména hodnoty >10 leukocytlh a <25 epitelialnich
bunék per LPF, vtomto piipadé se pravdépodobné nebude jednat o vzorek
kontaminovany orofaryngealni flérou a lze je tak povaZovat za validni vzorek z DDC
pro mikrobiologické vySetfeni, které je vyznamnym diagnostickym prostfedkem pro

infekce DC (Lee et al., 2015, Shan et Sergi, 2009).
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2.1.6 Vysledky

2.1.6.1 Vysetreni

FEV1 vSech pacienti ptesahovalo 100 %, primérnéd hodnota ¢inila 116,4 %
(SD+12,94).

Zadné dité v ramci subjektivni respiraéni symptomatologie netrpé&lo témito
priznaky: kasel pfed zahajenim indukce, dyspnoi pied, béhem a po indukci, stridorem
pied, béhem a po indukci, bolestmi pied, béhem a po indukci, a inavou pred ¢i béhem
indukce. V rdmci SOP béhem indukce cely sledovany soubor kaslal a expektoroval.
Jeden pacient kaslal i po indukeci, a dva pacienti byli po indukci tinavni, jeden z nich
konkrétné pro vertigo. Dale bylo u pacientl palpaéné sledovano zahlenéni, ani jeden
z pacientll nebyl zahlenény pfed indukci, u 40 % bylo palpovatelné zahlenéni béhem
indukce a nikdo nebyl zahlenény po indukei.

Ani u jednoho ditéte neklesla hodnota SpO2 pod normu, tedy pod 95 %. DF i TF
se u déti béhem PA zvysila, coz se dalo o¢ekavat i kviili pisobeni beta-2-agonisti, tedy

Ventolinu. Po ukon¢eni indukce se ov§em oba parametry navratily témét k normalnim

hodnotam.
SpO2 n SD median
pied odbérem 98,9 0 99
béhem odbéru 98,3 0,64 98
po odbéru 98,6 0,49 99

Tabulka 4. Saturace krve

DF n SD median
pred odbérem 15,7 5,52 15
béhem odbéru 31,4 5,52 30
po odbéru 18,4 2,69 18,5

Tabulka 5. Dechova frekvence

TF n SD median
pted odbérem 71,5 6,79 70,5
béhem odbéru 144,5 6,93 145
po odbéru 79,9 6,67 81,5

Tabulka 6. Tepova frekvence
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Pro potvrzeni ¢i vyvraceni druhé hypotézy jsme vyuzily jednovybérového t-
testu, jez urCil p-hodnotu na 0,144. Ve srovnani s hladinou vyznamnosti 0=0,05 tedy
hypotéza ¢. 2 nemtlize byt vyvracena, ackoliv v priméru pacienti sportuji 2,9x tydné

(SD2,21).

Pacient PA

3x tydné badminton

2x tydné kolo, chlize

X

1x tydné tanec

2x tydné atletika

3x tydné vSestranna PA

denné vSestranna PA

denné (judo, béh, ...)

©| 0 N| O o] | W] N| =

2x tydné fotbal

=
o

2x tydné atletika

Tabulka 7. Pohybova aktivita

2.1.6.2 1-min STS test

V rdmci méteni 1-min STS testu se z jiZ vySe zminiovanych diivodi zucastnilo
pouze 8 pacientll. Primé&rnd hodnota 1-min STS testu byla urcena na 34 opakovani

(SD=+4,06).

vék pohlavi | 1-min STS
17 Zena 36
18 muz 28
15 muz 31
13 Zena 33
9 Zena 38
8 Zena 29
6 muz 39
7 muz 38

Tabulka 8. Prehled poctu opakovani 1-min STS testu a pohlavi pacienti
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Pro statistické zhodnoceni bylo vyuZito referen¢nich hodnot z tabulky 3.
Tabulka ze studie zahrnuje déti ve v€ku 5-16 let, pfesto jsme ale zahrnuly i1 déti starsi,
nebot’ v 50. percentilu se hodnoty dle vékovych kategorii ptilis neodliSuji. 7 déti z 8
meéfenych se nachazi pod percentilem 2,5 %, jen jedno dité 1ze do tohoto percentilu
zahrnout.

Jako priimérnou hodnotu poc¢tu opakovani pro zdravou populaci jsme stanovily
¢islo 60, tedy hodnotu na 50. percentilu, jez je shodna pro obé pohlavi. Byl proveden
jednovybérovy t-test. Vysledna p-hodnota ¢inila 3,87x107 a je tedy vyrazné niz$i nez

zvolena hladina vyznamnosti 0=0,05. Hypotéza ¢. 3 tedy byla potvrzena.

2.1.6.3 Odbér sputa

Nejlepsim zptisobem k dosazeni kyzeného vysledku, tedy k vykaslani sputa, se
jevi huffing a to v zavéru SOP, tedy po RFT. Dal§im nejlepSim zpisobem byla RFT
s vyuzitim pomtcek, jimiz byly RC Cornet a Pari-o-pep. Jen jedno dité vykaslalo jiz
béhem inhalace spole¢né s vyuzitim huffingu.

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%

Finalni huffing Pari-o-pep RC Cornet Inhalace + huffing

Graf 1. Procentualni vyjadreni zpusobu ziskani vzorku sputa (osa x = zpiisob ziskani,
osay = %)

54



Bakalarska prace Ucinnost fyzioterapeutickych technik pfi indukci
sputa u détskych pacientli s CF

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%

0%
Inhalace RFT Zavér indukece

Graf 2. Procentualni vyjadrieni faze, behem které bylo sputum odebrano (osa x = faze
ziskani, osa y = %)

Dle vyse zminénych charakteristik pro vzhled sputa by 6 déti mohlo mit virovou

infekcei a jedno dit€ infekci bakterialni.

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%
10%
0%
Vodnaté s bélavou piimési Prithledné, vodnaté Vodnaté s bélavou piimési;
pfimés zelena, Zluta

Graf 3. Procentualni vyjadieni charakteru vzhledu sputa (osa x = charakter vzhledu

sputa, osay = %)

2.1.6.4 Mikrobiologicka analyza

Uspésna indukce dle SOP se podatila pouze ve 40 % ptipadi. U jednoho
pacienta dokonce nebylo mozné sputum odeslat k mikroskopii, nebot’ nevykaslal
dostate¢né mnozstvi. Tohoto pacienta jsme do statistiky zahrnuly jako nepovedeny
odbér. Pro prehled mikrobiologickych nalezli u povedenych odbérii prikladame graf 4.
Ke statistickému zhodnoceni uc¢innosti SOP jsme vyuzily binomického testu. U pacientli

ve FN Motol se BAL provadi za tcelem odbéru vzorku z DCD jakoZzto nejspolehlivéjsi

a vzdy validni, ptedpokladali jsme tedy 100 % ucinnost této metody. Vysledkem byla
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prakticky nulova p-hodnota. Pfi porovnani této hodnoty s hladinou vyznamnosti o =
0,05, byla tedy hypotéza ¢.1 zamitnuta.

100%
90%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%
0%

Candida a Staphylococus Staphylococcus aurcus Bez nalezu
aureus

Graf 4. Mikrobiologicke nalezy u uspésnych indukci (osa x = nalezy, osay = %)

Dale se kultivaci z flory zjistilo, Ze néktefi dalsi pacienti byli pozitivni na dalsi
patogeny, nicméné tyto indukce nebyly tspé$né. Pro ptehled nalezi pfidavame graf 5.

100,00%
90,00%
80,00%
70,00%
60,00%
50,00%
40,00%
30,00%
20,00%
10,00%

0,00%
Acinetobacter  Moraxella osloensis Candida Bez nalezu
lactacue

Graf 5. Kultivacni ndlezy u neuspésnych indukci (osa x = ndlezy, osay = %)
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U déti byl také proveden odbér z kaslovky. Ukdzalo se, Ze z 8§ provedenych
odbért kaslovek pouze 4 korelovaly s vysledky mikrobiologické analyzy. Uspésnost
kaSlovky je tedy 50 %. Kaslovka nebyla schopna zachytit infekci Candidou ve 12,5 %,

Staphylococcus aureus ve 25 % a Acinetobacter lactacue ve 12,5 %.

Mikrobiologicka
Pacient KaSlovka
analyza
Staphylococcus
1 negativni
aureus
2 negativni Candida
3 Candida Candida
Staphylococcus
4 negativni
aureus
5 negativni negativni
6 negativni negativni
Acinetobacter
7 Acinetobacter lactacue
lactacue
8 negativni Moraxella osloensis

Tabulka 9. Nalezy z kaslovky a mikrobiologické analyzy
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2.1.7 Vysledky hypotéz

H1: Standardni operacni postup je validni a srovnatelny s invazivnimi metodami

k ziskani sputa.

Z vysledkti binomického testu lze usuzovat, Ze mira GspésSnosti indukce sputa
(40 %) byla statisticky vyznamné niz§i nez predpokladand mira uspé$nosti u
invazivnich metod (100 %). P-hodnota byla stanovena prakticky na 0, coz je vyrazné
pod hranici hladiny vyznamnosti a = 0,05. Z toho vyplyva, ze SOP neni z hlediska
uspésnosti srovnatelny s invazivnimi metodami, a hypotéza o jeho validité byla timto

testem vyvracena.
H2: Primeérna frekvence cviceni détskych pacientii s CF je <2x tydne.

Vysledky jednovybérového t-testu ukazuji, ze t-statistika (t = 1,28) poskytuje p-
hodnotu 0,144, jez je vyssi nez obvykla hladina vyznamnosti o = 0,05. Primérna
frekvence cviceni ve zkoumaném vzorku je sice 2,9x tydné (SD+2,21), coz naznacuje,
Ze tyto déti sportuji vice nez je stanoveno v hypotéze. Na zaklad¢ naSich dat bohuzel

nelze prokazat, ze by déti s cystickou fibrozou (CF) cvicily méné nez dvakrat tydné.

H3: Hodnoty 1-min STS testu jsou u détskych pacientii s CF nizsi nez u normalni
détské populace.

Ve zkoumaném vzorku 8 déti s CF byl primérmny pocet opakovani béhem 1-min
STS testu 34 opakovani (SD+4,06). Tento primér byl porovnan s referencni hodnotou
60 opakovani pro zdravou détskou populaci. Pro statistické zhodnoceni bylo vyuzito
jednovybérového t-testu. Vysledna t-statistika (-18,11) odpovida p-hodnoté 3,87xx107".
ProtoZe je tato p-hodnota vyrazné¢ menSi neZ zvolend hladina vyznamnosti 0=0,05,
vysledky jednoznac¢né ukazuji, Ze hodnoty 1-min STS testu jsou u déti s CF vyznamné

niz$i nez u zdraveé détské populace.
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2.2 Kazuistika

Pfi vstupnim vySetfeni provedeném na konci Cervna byly odebrany pacientovi
anamnestické tdaje, dale byl proveden kineziologicky rozbor zahrnujici aspek¢ni a
palpacni vySetfeni, neurologické vySetfeni, funkcéni testy, vySetieni chize a takeé
vySetieni zdatnosti s pomoci 1-min STS testu. VySetfeni probihalo na Klinice
rehabilitace a télovychovného I¢katstvi v détské ¢asti FN Motol. Kazuistika zahrnuje
také vysledky BAL, spirometrie, RTG a CT. Na zaklad¢ vysledkii byla navrzena terapie
a pohybovy program pacienta. Intervence trvala 5 tydnt. Vystupni vySetieni poté bylo

provedeno koncem Cervence.

2.2.1 Zikladni informace

Pacient: V.
Pohlavi: muz

Narozen: 1.1. 2014

Diagnéza: E840 Cysticka fibroza s plicnimi projevy
Genetické vySetfeni mutace: F508del/2721del11

2.2.2 Anamnéza

NO: V. je desetilety pacient se zékladni diagnézou CF diagnostikovanou ve 3 letech
Zivota, v péci sledovani Pediatrické kliniky 2. LF UK a FN Motol a zaroven
v rehabilitacni péci od 10/22. Od jara 2021 je na domdci oxygenoterapii. 4.5.2023 byla
provedena bilaterdlni lobarni transplantace plic na extrakorporadlni membranové
oxygenaci (ECMO), bezprostfedné¢ bylo pooperacni obdobi bez komplikaci. V post-
transplantacnim obdobi (05/23-12/23) byl opakované hospitalizovan pro nutnd
vySetfeni (koloskopie, gastroskopie, bronchoskopie), klinicky mél proménlivy stav,
prechodné iontovy rozvrat, rozvoj prijmi a zvraceni, dale anemizace, néalez 1éze na
Bauhinské chlopni, pozitivita cytomegaloviru, viru Epstein-Barrové. V obdobi 01/24—
05/24 byl pozitivni na Covid, Rhinovirus, byla zahajena 1écba invazivni aspergilozy.
Nasledné od 06/24 je v domaci péci, rezim ambulantnich kontrol.
SA: Zije v byté s matkou, $kolni dochazka od 09/24.
SpA: Neprovadi pravidelné sportovni aktivity, spiSe sedavy zplsob zivota — hraje
pocitacové hry.
AA: sine
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Inhalace: Inhaluje Fungizone 10mg 3x dennég, 3 % NaCl 2x denné, Colomycin 1mIU
2x denné. Od 26.6. 2024 byla nastavena zména rezimu — vysazena inhalace s NaCl a
Colomycin, zlistava pouze Fungizone.

Strava: Stravuje se per os i parenteralné¢ — Fresbin renal, Peptamen junior dle rozpisu
Operace: 4.5. byla provedena bilateralni lobarni transplantace plic na ECMO, 6.5.
revize a odlozeny uzavér hrudniku.

Invaze: perkutanni endoskopickd gastrostomie, periferni implantovana centralni kanyla
Abtizus: sine

Piedchozi rehabilitace: pfedtransplantacni obdobi

Vyuzivané pomiicky: Pari-o-pep, Cliniflo

2.2.3 Vstupni vySetieni

vvvvvv

spolupréce chlapce v provadéni ACT a posturalniho cviceni.

Aspekce: Byla posuzovéana zepiedu, zboku a zezadu. Pfi prichodu pacient zaujima
polohu vsedu. Sed volny, kyfoticky, pfedsun hlavy. Polohu ve stoji zaujima
nekorigovan¢ o $irSi bazi, Spicky sméruji ven, zevné rotacni postaveni v kycelnich
kloubech (KyKl). Pacient ma ptedsun v kréni pateti (Cp), protrakci v ramennich
kloubech (RaKl), kyfotickou hrudni patet (Thp), bulging bfiska, panev v retroverznim
postaveni, rekurvaci kolennich kloubli (KoKl) a valgézni kotniky, vyrazngjsi vlevo
s propadem talu. Zvyraznéna kontura mm. sternocleidomastoidei, mm. trapezii. Zezadu
patrna prominence dolniho uhlu lopatky vpravo. Pfi dalSich aktivitach byla pozorovana
také hypermobilita loketnich kloubti (LoKl).

Vysetieni chiize: Chlize je samostatnd, bez potifeby opory. Baze je Sirokd, trup
naklonén ventralné, zvyraznéna hyperlordéoza L patefe. Kolena se pii fazi terminal
stance dostavaji do hyperextenze. Zat€Z plosky na medidlni hran€ chodidla. Pfi bé¢hu
chybi letova faze kroku. Modifikované na Spickach, patach, tandemovou chlizi zvladne
bez obtizi.

1-min STS test: 27/min

Vysetrieni svalové sily a kloubnich rozsahii: Orientacné s prvky svalového testu dle
Jandy hodnocena skupina svali dolnich koncetin (DKK), HKK a oblast lopatek/krku,
kdy je svalova sila zachovéana uspokojivé, pohyby jsou zvladany proti gravitaci i proti
odporu. Orientatné¢ hybnost HKK 1 DKK bez omezeni a bolesti. Abdukce 4/5, zevni

rotace 4/5, vnitini rotace 4/5.
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Dychani: Pacient dychd eupnoicky, dychdni je poslechové Ccisté, sklipkové, bez
vedlejsich dechovych fenoména (vdf). Saturace byla 99%, TF — 92 t/min, DF — 19/min.
Ptechodné pii zvySené aktivit¢ zadychani, kaSel spiSe suchy, neproduktivni, ptsobi
piechodné dyspnoe s promptni tpravou.

Palpace: Jizva po clamshell thorakotomii je v pribéhu mekka, poddajnd a posunliva
vSemi sméry, pii sternu je palpacné citliva a bolestiva, tuhd a mirné vtazend. Pacient ma
hypertonické mm. scaleni, mm. sternocleidomastoidei, mm. pectorales. U fascia
cervicalis et pectoralis superficialis, fascia clavipectoralis — omezend protazitelnost a
posunlivost kraniokaudalng, snizena posunlivost fascia thoracodorsalis vSemi sméry
s akcentaci v oblasti bederni pateie (Lp).

Hrudnik: Je symetricky, rozvijeni je vyraznéjsi v hornich porcich, jinak velmi mélce,
hrudnik rigidni, mirny propad v kaudélni ¢asti sterna, je patrny kraniokaudélni pohyb
ramen, flaring zeber. Nedochdzi k optimalnimu propojeni s ventralni muskulaturou.
Zahlenén palpacné apikalné vlevo. Testovani intraabdominalniho tlaku (IAT) — pfi
brani¢nim testu dochazi k téméf neznatelné aktivaci svalil proti odporu, lehka asymetrie
s pievahou pro pravou stranu.

Maximal inspiratory pressure (MIP): 37

Maximal expiratory pressure (MEP): 60,5

Neurologické vySetieni: Pro patologicky stereotyp chiize vySetien ortopedem, zavérem
doporucena korekce individudlnimi vlozkami a doplnéni vySetfeni neurologem, které
dosud neprobéhlo. Probéhlo tedy i1 zdkladni neurologické vysSetfeni. Pfi vySetfeni
povrchové ¢iti pacient udava horsi citlivost v oblasti pravé dolni koncetiny (PDK)
akralng, obé komponenty hlubokého ¢iti v normé, stejné tak taxe na DKK. Pyramidové
a zénikové jevy jsou negativni. V klidu se objevuje mirny tfes akra HKK. Romberg je
negativni.

Funk¢ni testy: Pii Trendelenburgové zkousce se pacient prvné stavi na PDK. Na obou
DKK se projevuje Duchenniiv pfiznak, pacient je labilni a vyhledava oporu. Na obou
DKK zvladne stat nejdéle 3 vtefiny. Thomayertiv test je pozitivni, vzdalenost mezi
podlozkou a daktyliony je 15 cm. Patet se pii pfedklonu rozviji en block — oblast Thp-
Lp. Lateroflexe vpravo 50 cm, vlevo 53 cm. Pti dfepu dochazi ke zvyraznéni pfedsunu
Cp a elevaci RaKl. Péanev je v symetrii, kolena se vtaci dovnitt, chodidla vytocena
zevné, akcentuje se propad klenby medialné.

Respirac¢ni amplitudy: Amplitudy byly méfeny klidov€ i v maximalnim nadechu a
vydechu. Prvni hodnota v tabulce popisuje méfeni do vydechu, druhd do nadechu.
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69-69 68,5-69,5
69-69,5 68-69
68,5-68,5 68-70

Tabulka 10. Respiracni amplitudy — vstupni vySetieni

Zavér vstupniho vySetieni

Pacient byl v pribéhu vySetfeni pii védomi, orientovany a spolupracujici. Pozorovano
je napadné neoptimdalni posturdlni nastaveni, kdy je patrny vyrazny ptedsun Cp,
protrakce RaKl, hyperkyfotizace Thp. Ve stoji je pfirozené zaujata Sirokd baze se zevné
rota¢nim postavenim v KyKl, coZ se odrdzi i na patologickém stereotypu chtize.
Chlapec je bez subjektivnich respiracnich obtizi, pfechodné pocity kratké dyspnoe
s obtiznym nadechnutim. Zhodnocen neoptimalni dechovy stereotyp, snizend mobilita
hrudniku a jeho sniZend exkurzibilita. Objektivné pozorujeme sniZzené parametry FEV1,
sniZzenou silu vydechovych a nadechovych svall. Palpaéné byla ovéfena bolestivost

nékterych struktur, zejména oblast fascia thoracodorsalis, pektoralnich svali a hornich

fixatora lopatek.

Obrazek 10. Stoj zboku, zepredu a zezadu
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2.2.4 CilRHB

1) posturalni korekce

2) uprava rezimu RFT, zlepSeni technik airway clearence

3) aktivace branice v posturalni a respiracni funkci, propojeni ventralni
muskulatury

4) podpora mobility hrudniku, sile dechovych svali

2.2.4.1 Navrh terapie:
1) TMT oblast hrudniku, protazeni fascii zad

2) jogova pozice Stastného ditéte vleze na zaddech na uvolnéni beder a protazeni

DKK

Obrazek 11. Jogova pozice Stastného ditéte
3) Sestimési¢ni poloha na zaddech pied inhalaci, do posturalni terapie tfimésicni

poloha na zadech, modifikace do ptevalujiciho se ¢i protahujiciho se brouka

Obrazek 12. Trimeésicni poloha na zadech
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4) pozice medvéda s prechodem z nizkého do vysokého

el T e o8

Obrazek 13. Pozice nizkeho a vysokého medvéda

5) rezim RFT po konzultaci s oSettujici 1€katkou s ptihlédnutim k nalezu pii BRSK

— vzhledem k neefektivnimu odhlenéni zména oscilaéni PEP pomiicky na Pari

PEP-S a PowerBreathe, do rezimu péci i na doma Simeox.

6) Respiracni fyzioterapie min. 2x denn¢ + 1x denné Simeox

Pred inhalaci

Cviceni na podporu mobility hrudniku

leh na boku/sed na patach

Podpora aktivace branice

6M na zadech, opora pies akra

Kontrolované dychani, dechova vina

5

Cliniflo

300ml, poloha na bocich

Po inhalaci

Pari PEP-S System

4-4-4-4 na st. 3,5, 3-4 cykly

PowerBreathe

3-3-3-3 na st., 2 cykly

4-4-4-4 nast., 2 cykly

Autogenni drenaz (finaln¢ huffing)

min. 5 opakovani

Simeox

10 vydechd, 4-5 cykla
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Obrazek 14. Pari PEP-S

7) Piedpis individualné zhotovenych vlozek, prvky senzomotoriky, aktivace plosky

2.2.5 Dalsi vySetieni pacienta

BRSK + BAL: Trachea manormalnim lumen a klidné sliznice, v obou hlavnich
bronsich je v misté anastomozy jizevnaté z(zeni, zcela bez povlaku, bez méstnajiciho
hlenu. Sténa je v této oblasti malaticka, pfi kasli se zcela uzavie vyklenutim zadni stény.
RTG 25. 6. 2024: Splyvavé zastinéni vlevo v dolnim plicnim poli v mirné progresi,
jsou patrné¢ drobné ploténkové atelektdzy. Naznafené rozSifeni pleurdlniho stinu
v levém kostofrenickém uhlu.

RTG 16. 7. 2024: Ve srovnani se snimkem z 25.6, je RTG obraz na plicich zlepSen,
regrese perihilarni plicni kresby, provzdus$néni obou plicnich kiidel. Pretrvavaji
nevyrazné dystelektatické zmény vlevo bazalné retrokardialné.

HRCT 26.6. 2024: Celkové niz8i rozepnuti plic a niz8§i vzduSnost parenchymu
v nadechu, bez znamek air trappingu ve vydechu. Bez charakteru rejekce, spiSe podoba
protrahovaného infektu s doznivajicim infiltratem vlevo pii bazi.

Spirometrie:

6/24...FEV1 52%

7/24...FEV1 54%

2.2.6 Vystupni vySetieni

Subjektivni stav: Pacient ani jeho maminka neudavaji Zadné obtiZe. Pretrvava horsi
spoluprace v ramci provadéni autoterapie.
Aspekce: Byla posuzovana zepiedu, zboku a zezadu. Pacient zaujal volné postaveni bez

jakychkoliv pobidek k ndpravé stoje. Pacient md piedsun v Cp, protrakci v RaKl,

65



Bakalarska prace Ucinnost fyzioterapeutickych technik pfi indukci
sputa u détskych pacientli s CF

kyfotickou Thp, bulging bfiska s flaringem Zzeber, panev v retroverznim postavent,
zevn¢ rotacni postaveni v KyKl akcentujici se predevsim pfti chiizi, rekurvaci KoKl a
valgézni kotniky, vyraznéjsi vlevo s propadem talu. PfidalSich aktivitich byla
pozorovana také hypermobilita LoKI.

Vysetreni chiize: beze zmény

1-min STS test: 28/min

Vysetieni svalové sily a kloubnich rozsahii: beze zmény

Dychani: Pacient dycha eupnoicky, pfi PA na ptechodnou dobu kratce dyspnoicky.
Dychéni je ¢isté, sklipkové, bez vdf a oslabeni. Saturace byla 99 %, TF — 89 t/min, DF —
18/min.

Palpace: Posunlivost a protazlivost mékkych tkani (MT) je v oblasti hrudniku
symetricka, jiz zlepSeni kraniokaudalné, subjektivné vnimano mén¢ bolestive.

Snizena posunlivost fascia thoracodorsalis v oblasti Lp se zlepSenim v kraniokaudalnim
sméru, subjektivné také vnimano méné bolestivé. Pretrvavd zhorSena posunlivost
krénich fascii a hypertonus krénich svalt. Dale ma pacient hypertonické mm. pectorales
a mm. trapezii.

Hrudnik: Hrudnik je symetricky s kyfotizaci Thp a flaringem dolnich Zzeber.
Exkurzibilita je symetrickd, avSak minimalni a akcentuje se v kraniokaudalnim smeéru.
Hrudnik je rigidni, rozviji se povrchové a je patrny mirny propad v kaudalni ¢4sti sterna.
Pii ztizeném dychani je patrnd aktivita auxiliarnich svalt. Zahlenéni nepalpuji. Pfi testu
IAT — pii palpaci jiz znatelnéjsi zapojeni svall proti odporu s pievahou pravé strany.
MIP: 44

MEP: 63

Neurologické vySetieni: beze zmény

Funkéni testy: Trendelenburgova zkouSka beze zmény. Thomayeriv test je pozitivni,
vzdalenost mezi podlozkou a daktyliony je 10 cm. Patef se pti predklonu rozviji en
block — oblast Thp jiZ s lepSimi zndmkami segmentalniho rozvijeni. Lateroflexe vpravo
50 cm, vlevo 52 cm. Pii dfepu dochdzi ke zvyraznéni pfedsunu Cp, elevace RaKl
v men$i mife, dovede se napiimit v oblasti Thp. Panev je v symetrii, kolena se vtaci

dovnitf, chodidla vyto€end zevné, akcentuje se propad klenby medialné.
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Amplitudy:
klidové maximalni
axillarni 70-70,5 68,5-70,5
mezosternalni 69-70 68,5-70,5
xiphosternalni 69-70 68-70,5

Tabulka 11. Respiracni amplitudy — vystupni vysetieni

Zavér vystupniho vySetieni

Pacient byl pii vySetfeni pfi védomi, orientovany a spolupracujici. Pfi vétSim zatizeni
ptechodné jevi zndmky dusSnosti. Chabé posturalni drzeni a vadny stereotyp chiize
pretrvava, stejné tak neurologické obtize. Pacient ma hypertonické pomocné nadechové
svaly. Zlepsila se protazitelnost a posunlivost MT v oblasti hrudniku a beder. Pacient se
zlepsil v hodnoté¢ Thomayerovy zkousky o 5 cm, dale v lateroflexi na levou stranu o 1
cm. Pfi dfepu jiz nedochazi k vyrazné elevaci v RaKl a dokédze se napiimit v oblasti
Thp. Objevuje se lepsi segmentalni rozvijeni Thp pfii pfedklonu. Dale doslo k vzestupu
hodnot MIP (7) a MEP (2,5), dochazi k lepsi aktivaci branice, avsak stale s prevahou
pravé strany. Doslo také ke zlepSeni rozvijeni hrudniho kose do naddechu ve vSech jeho

porcich, a to alesponi o0 0,5 cm.
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DISKUZE

Prestoze je CF nyni jiz 1éCitelnym onemocnénim, stale ovliviiuje statisice zivot

po celém svété. Pro kontext naseho vyzkumu bylo kli¢ové provést diikladnou literarni
reSersi, ktera nam objasnila zakladni patofyziologické poznatky tohoto onemocnéni. Na
zaklad¢ téchto poznatkli jsme pro vyzkumnou ¢ast stanovili tii hypotézy: ,HI:
Standardni operacni postup je validni a srovnatelny s invazivnimi metodami k ziskani
sputa.”, ,,H2: Primérna frekvence cviceni détskych pacientli s CF je <2x tydné.“, ,,H3:
Hodnoty 1-min STS testu jsou u détskych pacienti s CF nizs§i nez u normalni détské
populace.
v kontextu CF. Ve velkém mnozstvi ptipadii jsou tyto funkce intenzivni a abnormalni,
coz je charakterizovano tvorbou abnormalniho sputa, jez poskytuje ideédlni prostor pro
kolonizaci bakterii. Jak jiz bylo vySe né&kolikrdt zmifovano, management nad témito
infekcemi je pro CF stézejni.

Diagnostika ndm poskytuje né€kolik moznosti pro odbér hlenu z DDC. V ramci
nasi literarni reSerSe jsme se zamétily na BAL, ktera je spolehlivou metodou ziskani
sputa z DDC, ale nese s sebou vyznamnd rizika, zejména pro détské pacienty, véetné
nutnosti hospitalizace a invazivniho charakteru zakroku. Metodou volby muze byt
indukce sputa, pro Ceskou republiku konkrétné Standardni opera¢ni postup (Dievinek et
al., 2023) vytvotfeny pro monitorovani plicnich infekci.

Protoze CF postihuje mnoho orgédnovych systémd, je pro 1é€bu nutnd spoluprace
nékolika odbornosti. Z toho diivodu jsme do studie zahrnuli i roli fyzioterapie u
pacientd s CF. Fyzickéa aktivita je jednim z dualezitych terapeutickych prostiedki, a
pravidelné testovani fyzické zdatnosti pacientd poskytuje cenné informace o jejich
klinickém stavu.

Jelikoz CF postihuje mnozstvi organovych soustav, je pro terapii nutna
spoluprace nékolika oborti. Proto byla za dal$i neméné podstatnou komponentu zvolena
role fyzioterapeuta u pacienti s CF. PA je totiz jednou z dulezitych 1écebnych
prostiedkil a diky testovani zdatnosti pacientll poskytuje ptehled o klinickém stavu.

Jak zminuje Dievinek et al. (2023), metoda indukovaného sputa ma dle studii az
80 % tspesnost ve srovnani s BAL. Toto tvrzeni nés piivedlo k myslence, zda je metoda

indukce sputa opravdu srovnatelnd s metodou BAL a zda ji do jist¢ miry dokdze
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nahradit. Vytvofily jsme proto vyzkum zahrnujici 10 détskych pacientl s CF, ktefi se
podrobili indukci sputa dle SOP (Dtevinek et al., 2023). Vysledky vSak prokéazaly, ze
indukce sputa dle SOP neni validni a srovnatelnd s BAL. Tato zjiSténi jsou v rozporu se
zavery nékterych jinych studii, zejména prace Ronchetti et al. (2018), ktera se zabyvala
riznymi metodami odbéru sputa u détskych pacienti s CF. Ronchettiho studie
srovnavala nékolik metod, vcetné indukovaného sputa a riznych typi BAL
(jednolalokova, dvoulalokova a Sestilalokova). Vyznamnym zjisténim této studie bylo,
ze Sestilalokovd BAL dokézala identifikovat pouze 85 % patogenii v porovndni s
ostatnimi metodami. Navic zjistili, ze nékteré patogeny byly detekovany vyhradné
pomoci indukce sputa, coz predstavovalo pfiblizn¢ 13 % z celkového poctu patogend,
které Sestilalokovd BAL nezachytila. Celkova specificita indukce Cinila 69 %, Gspésné
bylo provedeno 167 indukci z 200 provedenych. Vysledky ukézaly, Ze mnoZzstvi
patogent izolovanych metodou BAL odpovidalo vysledkiim ziskanym z indukovaného
sputa. Na zaklad¢ téchto zjisténi studie doporucuje kombinovat Sestilalokovou BAL a
indukeci sputa jako alternativu k soucasné praxi, kterd nejcastéji pouziva dvoulalokovou
BAL.

Vysledky nasi studie od vySe zminéné studie se mohou lisit z nékolika divod.
Prakticky v kazdém bodé SOP mohou nastat chyby ¢i diskrepance, které je nutno brat
vpotaz a snazit se je peClivym a dikladnym piistupem eliminovat. Ug&inek
bronchodilatancia mohl byt ovlivnén zpiisobem aplikace, stejné tak aspekt PA, ktera
neni specificky definovana a mize mit tak na kazdé dité¢ proménlivy efekt a plisobit
rozdilnou mirou zatizeni. OdliSn€ byla vnimana 1 inhalace hypertonického roztoku,
kterd u n€kterych déti nebyla subjektivné pocitovana rozdilné oproti bézné¢ inhalované
koncentraci. Roli mize také hrat volba inhalatoru, jeZ se odliSuje vykonem a také
nasledné délkou inhalace. Samotny proces efektivity inhalace je ovliviiovan spravnou
technikou ditéte dle edukace a rovnéZ modifikacemi zvolenych poloh. U déti, jejichz
adherence k provadeéni respiracni fyzioterapie neni optimalni a dostateCna v béZzném
rezimu, maze byt toto faktor neuspokojivého procesu a vysledku. V dalsi studii by tedy
bylo tfeba se zaméfit na spravnost provadeéni jednotlivych fadzi SOP, coz by mohlo
poskytnout relevantnéj§i  vysledky. Ackoliv jsou fyzioterapeutické techniky
nepostradatelné a ucinné v kazdodennim stereotypu détskych pacientd, jejich provedeni
pfi odbéru dle SOP muzZe byt ovlivnéno schopnostmi a adherenci déti, mirou edukace,
vedenim terapeuta a dalSimi hledisky. Tyto jednotlivé aspekty mohou do zna¢né miry
ovlivnit vysledek nasi hypotézy.
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Dale je tfeba zminit diivod pouziti hypertonického roztoku. Komparativni studie
provedena Loh et al. (2004) porovnavala uc¢innost ultrasonického nebulizatoru s
nebulizatorem stlateného vzduchu a zaroven srovnavala ucinnost hypertonického
roztoku oproti roztoku izotonickému. I kdyz vysledky ukézaly, ze nebulizator
stlaceného vzduchu ve spojeni s izotonickym roztokem byl lépe sndSen pacienty,
ultrasonicky nebulizator v kombinaci s hypertonickym roztokem zajistil ve sputu vyssi
roztoku miize byt vyhodnéjsi pro ziskani kvalitnéjSich vzorkt sputa.

To nés pfivadi k limitacim nasi prace. Ackoli je BAL povazovéna za standard pfi
diagnostice infekei u pacientil s cystickou fibrozou a na pracovisti ve FN Motol je BAL
brana jako spolehlivé validni, ukazuje se vSak, ze tomu tak ne vzdy musi byt.
Predpokladali jsme, Ze Uspé&Snost ziskanych vzorkti z BAL bude vZzdy stoprocentni,
avSak vysledky jiz zminované studie od Ronchetti et al. (2018) naznacuji opak. V
budoucich studiich by proto mohlo byt pifinosné porovnat vysledky ziskané metodou
BAL a indukovanym sputem na stejném souboru pacientil, coz by umoznilo pfesnéjsi
vyhodnoceni u¢innosti téchto metod.

U pacientt je pfi pravidelnych I€katskych kontrolach rovnéz rutinné provadéna
tzv. kaslovka, ktera je také odesilana na mikrobiologické vySetfeni. Samotny postup je
popséan v teoretické Casti a mnohdy je provadéna paralelné s odbérem indukovaného
rutinu neumoziuje. Porovnani mezi metodami se vénovala jiZ zmiflovana studie od
Ronchetti et al. (2018), ktera byla provedena u déti s CF ve véku od 6 mésicti do 18 let.
Do srovnani byly stavény vzorky z kaSlovky, BAL a indukovaného sputa. Jejich zavér
interpretuje vysledek, ze odbér indukovaného sputa je pro detekci patogenu lepsi volbou
nez kaSlovka. Zminuji rovnéz, Ze v pfipadé¢ zdafilé indukce muze byt adekvatni
nahradou BAL u symptomatickych déti, a l1ze se tak po vhodné zvolené 1écbé vyhnout
pfipadné bronchoskopii.

Vysledky této studie se odrdzi i v nasem piipad¢. Lze poukédzat na fakt, Ze
kaslovka byla provedena u 8 déti. Z tohoto poctu 8 déti se u 4 znich neshoduje
s ndlezem indukovaného sputa, to znamend, Ze kaSlovka mikrobiologicky vychazi
negativng, avSak vysledek indukovaného sputa poukazuje na patogen, at uz v HDC
nebo DDC. To lze povazovat za ndlez se zajimavou bazi pfipadného smétrovani dalSiho

vyzkumu cetnéjsi kohorty.
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Rovnéz jsme poskytly obecny piehled o vysledcich SOP a podrobné jsme
rozebraly nékolik klicovych aspektl souvisejicich s indukei sputa. Zaméftily jsme se na
kontrolu stavu pacientli, véetn¢ sledovani subjektivni symptomatologie, TF, DF a SpO2,
a dale na jednotlivé faze odkaslani a RFT, ktera byly vyuzita pro ziskani sputa. Také
jsme se vénovaly charakteristice vzhledu sputa a analyzovaly jsme mikrobiologické
nalezy u uspésnych indukei i1 kultivace u téch netispésnych.

Ptestoze by tyto aspekty mohly poskytnout dal$i cenné informace a pfispét k
hlubsimu pochopeni této problematiky, je tfeba si uvédomit, Ze tato témata piesahuji
ramec nasi prace. Proto jsme se rozhodli omezit se na vyse uvedené body a detailni
rozbor téchto dodatecnych informaci ponechali stranou.

V ramci na$i studie jsme se soustfedily na klicové aspekty PA a kondice u
pacientl s CF. Pfedpokladaly jsme, Ze vzhledem k povaze onemocnéni, které je spojeno
s vyraznymi respiracnimi ptiznaky, jako jsou kasel, dusnost a inava, budou pacienti
inklinovat k sedavému zivotnimu stylu a déti se budou vyhybat PA. Jak navic naznacuji
Southern et al. (2024), rodice mohou mit také obavy z PA svych déti.

Nase vysledky vSak ukézaly, Ze pacienti se sportovnim aktivitdim vénuji v
uspokojivé mite, av§ak pouze dva z nich spliuji doporuc¢eni World Health Organisation,
které doporucuje détem s CF minimaln¢ hodinu PA denné (Southern et al., 2024). Také
dalsi studie (Giannakoulakos et al., 2022) naznacuji, Ze by se déti s CF mély denné
vénovat 60 minutam stfedné intenzivni PA. Ve stejné studii bylo pozorovéno, Ze déti,
které se vénuji PA 3x-5x tydné prokézaly klinické zlepSeni.

Pro kontext jsme srovnaly naSe vysledky s vicenasobnou srovnavaci studii
provedenou Kinaupenne et al. (2024), kterd zahrnovala vétsi vzorek zdravych jedinct a
PA a funkéni vykonnosti ve srovnani se zdravymi jedinci. Piestoze naSe vysledky
ukazuji, ze osm z deseti pacientli sportuje dvakrat tydn¢ nebo vice, nebylo mozné
statisticky potvrdit ani vyvratit naSi hypotézu o nizké urovni fyzické aktivity. Pro
budouci vyzkum doporucujeme zahrnout vétsi vzorek pacientl a doplnit ho o kontrolni
skupinu, coz by mohlo vést k lepSimu porozuméni této problematiky.

Rovnéz by bylo vhodné zaméfit se na intenzitu PA, kterou pacienti provozuji.
Jak uvadi Douglas et al. (2023), z jejich sledovaného vzorku pacientt s CF ve v€éku 6-16
let, pouze 9 % cvicilo pravidelné s vyssi intenzitou, 23 % vykazovalo velmi nizkou
uroven fyzické aktivity a 68 % sportovalo nepravidelné. Tato data by mohla nabidnout

hlubsi vhled do vzorcu PA u déti s CF.
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V neposledni fadé¢ jsme se vénovaly hodnoceni kondice u pacientti s CF.
Existuje mnoho testii, které poskytuji informace o kondici, at’ uz prosttednictvim
profesionalniho méteni CPET, nebo terénniho méteni, jako je 6MWT, shuttle test, nebo
méné pouzivany 3 minute walk test.

Rozhodly jsme se vSak vyuzit 1-min STS testu pro jeho schopnost poskytnout
informace o sile a vykonu a zaroven jednoduchou realizaci. Vysledky naseho testu
ukazaly, ze vyrazné nizS§i pocet opakovani cyklu sed-stoj u pacienti s CF poskytl
statisticky vyznamné tvrzeni — hodnoty I-min STS testu jsou u téchto pacienta
vyznamné niz$i nez u zdravé détské populace.

Pokud bychom chtély ziskat presnéjsi vysledky, bylo by vhodné provést test
dvakrat, jak uvadi Saynor et al. (2023). Tento ptistup by mohl 1épe odrazet skutecnou
zdatnost pacientd, protoze pii druhém pokusu by mohlo dojit ke zlepSeni vykonu.
Naptiklad Haile et al. (2021) zjistili, ze zdravé déti pfi opakovaném testovani projevily
,»ucici efekt™, coz by mohlo byt relevantni i pro pacienty s CF.

Podobné ve studii Combret et al. (2021), kde bylo testovano 36 pacientii s CF ve
veéku 12 let (SD+3.5), coz odpovidd primérnému véku naSich pacientli, déti dosahly
pramérné 39,6 opakovani (SD+10,5). Tato hodnota je o néco vyssi nez nase vysledky,
nicméng¢ stejné jako ve studii Haile et al. (2021) se zde projevuje vyrazny ,,ucici efekt™,
ktery by pro nasi studii mohl poskytnout realisti¢téjsi vysledky.

V ramci kazuistiky jsme se v praktické ¢asti zaméfily na posouzeni, zda I1ze u
pacienta s cystickou fibrézou po transplantaci plic pomoci rehabilitace dosahnout
korekce postury, upravy rezimu respiracni fyzioterapie a zlepSeni technik pro cisténi
dychacich cest. Dal§im cilem bylo aktivovat branici v jejich posturalnich a respiracnich
funkcich ve spojeni s ventralni muskulaturou, podpofit mobilitu hrudniku a posilit
dechové svaly.

Fyzioterapeuticka intervence trvala 5 tydni, po nichZz jsme pacienta opétovné
vySetiily. Pfesto vSak pfetrvavaji urCité problémy, zejména chabé posturalni drZeni
zahrnujici pfedsunuti kréni patete, protrakci ramen, hrudni kyfézu, flaring spodnich
zeber s bulgingem biiska, retroverzni postaveni panve, zevni rotaci v kyclich, rekurvaci
kolen a wvalgozitu kotnikli, s vyrazn&j§im propadem talu vlevo. ZlepSeni nebylo
zaznamenano ani pii chlizi. Svalova sila koncetin zlstala na uspokojivé urovni beze
zmén. Neurologické vySetieni bylo provedeno na zédkladé¢ doporuceni ortopeda, avSak v
nasi terapii jsme se zaméfily pfedev§im na vySe uvedené aspekty. Navzdory vadnému

dechovému stereotypu doslo ke zlepSeni hodnot MIP a MEP a k lepSimu rozvijeni
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hrudniho koSe. Optimalizovala se také protazitelnost a posunlivost fascii hrudniku a
beder, naopak zhorSend posunlivost MT na krku pfetrvava spolecné s hypertonem
krénich svall, nejspise z divodu sedavého zptisobu zivota (hrani na pocitaci). ZlepSeni
v posunlivosti a protazitelnosti 1ze pravdépodobné piicist TMT, které pacient dostal
jako soucast autoterapie. Rovnéz se zvysila sila dechovych svalli, coz vedlo k mensimu
zapojovani pomocnych nadechovych svali, i kdyz se pfi ndmaze stile prechodné
aktivuji. Doslo takeé k lepsi aktivaci branice, pravdépodobné diky provadéni vyvojovych
pozic, avsak asymetrie s pfevahou pravé strany v dechovém stereotypu pietrvava.

Vysledky 1-min STS testu zlstaly na pfiblizné stejné trovni. Pacient se znatelné
zlepsil v ramci Thomayerova testu, dochazi k lepsimu segmentalnimu rozvijeni hrudni
patete a také diep zvlada bez vyrazné elevace v ramennim pletenci s napfimenim hrudni
patete. V dalSich terapiich by bylo vhodné zame¢fit se na zlepSeni aerobni zdatnosti
pacienta a vytvorit specificky pohybovy plan. Dale bychom se méli vice zaméfit na
korekei postury, naptiklad vyuzitim vice pozic z vyvojové kineziologie, jez by bylo
mozné trénovat vice dynamicky, pfechodem z jedné pozice do druhé. Takto provadéna
terapie by mohla pacienta vice zatiZit v kardiorespiraénim systému a zvySovat tak jeho
aerobni zdatnost. Klicova je také motivace pacienta, jelikoz podle jeho matky nema
vysokou adherenci k terapii. Mohlo by pomoci sniZzeni poctu cvikli v ramci autoterapie
nebo zajisténi dikladného vzdelani pacienta a jeho rodiny o dilezitosti rehabilitace pro
zajiSténi co nejvyssi kvality zivota. V piipadé potieby by bylo vhodné zvazit i
psychologickou podporu.

Ackoli jsme si védomi zminénych limitaci studie, jist€ mize byt toto pilotni
zaclenéni odbéru indukovaného sputa jakoZto prvku rutinnich kontrol u fyzioterapeuta,
obdobné jako testovani PA, velmi pfinosné do praxe. Ta spole¢né s indukci umoziuje
sledovéni pacienta a jeho vysledkl v Case, na jejichZ zéklad¢ l1ze pozitivné ovliviiovat

klinicky stav pacienta adekvatné zvolenym managementem terapie ¢i 1éCby.
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ZAVER

Zaver této prace se zaméiuje na zhodnoceni vyzkumu, jeho pfinost a limitaci v
kontextu CF a jejiho vlivu na respira¢ni a fyzickou kondici détskych pacientd.

V teoretické Casti jsme se vénovaly dukladnému prostudovani patofyziologie CF
a jejim dopadiim na rizné organové systémy, s dirazem na dychaci soustavu. Dale jsme
objasnily vyznam jednotlivych metod odbéru sputa a posoudily jejich pozitiva a
negativa.

V teoretické Casti jsme zjistily, ze indukce sputa dle SOP neni srovnatelnd s
zpisobeny né¢kolika faktory, v€etné nespravného provadeéni jednotlivych krokti SOP.
Doporucujeme tedy zaméfit budouci vyzkum na ptesnéjsi provedeni téchto postuptli a na
porovnani metod BAL a indukce sputa na stejném vzorku pacientd.

Studie PA ukézala, ze pacienti s CF se sportovnim aktivitdm vénuji. Pfestoze
vysledky naznacuji uspokojivou uroven fyzické aktivity, je potieba provést dalsi
vyzkum na vétSim vzorku pacientli a zahrnout kontrolni skupinu pro lepsi pochopeni
této problematiky.

Vysledky 1-min STS testu potvrdily, ze fyzicka zdatnost pacienti s CF je nizsi
nez u zdravé populace, coz zdliraznuje dilezitost pravidelného monitorovani a podpory
PA v ramci 1écby.

V kazuistice jsme se zabyvaly moZnostmi rehabilitace u pacienta s CF po
transplantaci plic. Ackoli jsme dosdhly urcitych zlepSeni, pretrvava chabé posturalni
drzeni, vadny stereotyp chize a neurologické piiznaky, coz ukazuje na potiebu
dlouhodob¢ a cilené rehabilitacni péce.

Tato prace poskytla nové poznatky o validit¢ SOP a vyznamu PA u déti s CF.
Piesto je tfeba dal$iho vyzkumu pro optimalizaci diagnostickych a terapeutickych

ptistupt, které by mohly vést ke zlepSeni kvality zivota pacientt s timto onemocnénim.
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Priloha ¢.1: Informovany souhlas — kazuistika

Informovany souhlas

Bakalatska prace (BP) se v teoretické casti vénuje problematice CF a moznostem
odbéru sputa pro surveillance nemoci. V praktické ¢asti sleduje efekt standardniho
opera¢niho postupu (SOP) pro odbér sputa. Cilem prace je ovéieni validity SOP a
prokazani srovnatelnosti s invazivnimi metodami k ziskani sputa. Dal$im cilem je
prokdzani korelace mezi klinickou symptomatologii, zdatnosti a laboratornimi nalezy.
V ramci praktické ¢asti je soucasti také kazuistika.

Pacient se Gcastni vstupniho vySetieni, terapie a vySetfeni vystupniho. Vysetfeni
zahrnuje kineziologicky rozbor a zacvik do autoterapie. Pro vysetieni bude vyuzito
krej¢ovského metru pro méfeni respiranich amplitud a oxymetru pro méteni SpO2 a
TF. VySetteni probihd na Klinice détské rehabilitace FN Motol.

Nazev BP: U¢innost fyzioterapeutickych technik pii indukei sputa u détskych pacientt
s cystickou fibrozou

Resitel BP: Zuzana Brozkova

Vedouci prace: Mgr. Tereza Prikazka

Kontakt na feSitele prace: /

Ja , harozen(a) , dobrovolné& ud€lu;ji

informovany souhlas s publikovanim dat v BP s ndzvem Uginnost fyzioterapeutickych
technik pii indukci sputa u détskych pacientti s cystickou fibrézou, jez je vedena
studentkou 2.LF Zuzanou BroZkovou. Data ziskana pfi vySetfeni budou zvefejnéna a
publikovana anonymné. Souhlasim se zvetejnénim fotek a videi v ramci BP, tyto fotky
a videa budou ale zcela anonymni a nebude mozné identifikovat jedince. Jsem si
védoma, ze se na feSitele BP mohu obratit s otdzkami a prosbami a Ze ze studie mohu
kdykoli odstoupit, a to 1 bez podani ditvodu.

V Praze dne Podpis
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Priloha ¢.2: Informovany souhlas — indukce sputa

Informovany souhlas

Bakalatska prace (BP) se v teoretické casti vénuje problematice CF a moznostem
odbéru sputa pro surveillance nemoci. V praktické ¢asti sleduje efekt standardniho
opera¢niho postupu (SOP) pro odbér sputa. Cilem prace je ovéieni validity SOP a
prokazani srovnatelnosti s invazivnimi metodami k ziskani sputa. Dal$im cilem je
prokdzani korelace mezi klinickou symptomatologii, zdatnosti a laboratornimi nalezy.

Pacient se Gcastni vySetteni, jez zahrnuje bronchodilataci, aerobni pohybovou aktivitu,
inhalaci hypertonického roztoku, respiracni fyzioterapii a expektoraci k odbéru sputa.
K provedeni SOP je tfeba vyuzit pomiicky k oc¢isté HDC, hypertonického roztoku,
inhalatoru a nebulizéru s maskou ¢i ndustkem, spaceru, kratkodob¢ plisobicich beta-2-
gonistli (Ventolin). Takto ziskané sputum je dale odeslano k mikrobiologické analyze.
Sledovanymi parametry jsou pocet leukocytl a ptipadné kolonizace typické pro CF.
Déle je u pacienta zjisStovana subjektivni respiracni symptomatologie, métena dechova
frekvence, SpO2 za vyuziti oxymetru a respiracni amplitudy za vyuziti krejcovského
metru. Na zékladé¢ méfeni je u pacienta probran pohybovy rezim. Vysetieni probiha na
Klinice détské rehabilitace FN Motol.

Nazev BP: U¢innost fyzioterapeutickych technik pi#i indukei sputa u détskych pacienti
s cystickou fibrozou

Resitel BP: Zuzana Brozkova

Vedouci prace: Mgr. Tereza Prikazka

Kontakt na feSitele prace: /

Ja , harozen(a) , dobrovolné udéluji

informovany souhlas s publikovanim dat v BP s ndzvem Ug¢innost fyzioterapeutickych
technik pfi indukci sputa u détskych pacientl s cystickou fibrézou, jez je vedena
studentkou 2.LF Zuzanou Brozkovou. Data ziskana pfi vySetfeni budou zvefejnéna a
publikovana anonymné. Souhlasim se zvetejnénim fotek a videi v rdmci BP, tyto fotky
a videa budou ale zcela anonymni a nebude mozné identifikovat jedince. Jsem si
védoma, Ze se na feSitele BP mohu obratit s otdzkami a prosbami a Ze ze studie mohu
kdykoli odstoupit, a to i bez podani divodu.

V Praze dne Podpis
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