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Abstrakt

Cysticka fibréza se fadi mezi nejCastéj$i fatdlni genetickd onemocnéni u bélosské
populace. Lécba projevil tohoto onemocnéni je komplexni a jeji nedilnou soucasti jsou i
metody respiracni fyzioterapie. Lécebny pfistup k tomuto onemocnéni umoznil, aby se
pacienti mohli dozit v soucCasnosti 1 vice nez 40 let. V minulosti byli pacienti
s chronickymi chorobami odrazovéni od fyzické zatéze, ale nyni je jiz zndmo, Ze
pravidelnd fyzicka aktivita pfindsi témto pacientim mnohé benefity a zlepsuje kvalitu
jejich Zivota.

Tato bakalarska prace je rozdélena na 2 Casti- teoretickou a praktickou. Teoreticka
reSerSe shrnuje moZznosti testovani détskych pacientli s cystickou fibrézou ve vztahu

v

k fyzické zdatnosti a dale piindsi nejnovéjsi informace o jiz studovanych tréninkovych
programech u této specifické skupiny. Prakticka Cast prace sestava z kazuistiky mladého
pacienta s cystickou fibrozou, ktery se podrobil zatéZovému vySetieni a nasledné

absolvoval navrzeny desetitydenni tréninkovy program.
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Abstract

Cystic fibrosis belongs to the most common fatal genetic diseases of Caucasians. The
treatment of cystic fibrosis symptoms is a complex system and its integral parts are
methods of respiratory physiotherapy. Therapeutic approach helps clients to live even
more than 40 years at the present time. Clients living with chronic diseases were
discouraged from physical load in the past. But now, we know these patients benefit

from regular physical activity.

This thesis is divided into 2 parts - theoretic and practical. Theoretic research
summarizes possibilities of testing the children patients with cystic fibrosis in relation to
physical condition and also contains the latest information about already studied
training programmes of this specific group. Practical part of this thesis is consist
of a young client case study, suffering from the cystic fibrosis. This client underwent
a physical examination and implemented designed 10- weeks training program

thereafter.
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IRM one- repetition maximum test, test jednoho opakovaciho maxima
SRM five- repetition maximum, test 5 opakovacich maxim

6MWD 6- minute walking distance

6MWORK horizontal work of walking

6MWT 6- minute walk test

ATB antibiotika

BMD bone mineral density

BMI body mass index

CF cystické fibroza

CFLD cystic fibrosis liver disease

CFQ-R Cystic Fibrosis- Questionnaire Revised

CFRD cystic fibrosis related diabetes

CFTR cystic fibrosis transmembrane conductance regulator

CO oxid uhelnaty

CO, oxid uhli¢ity

CPET cardiopulmonary exercise testing

DIOS distalniho intestinalniho obstrukéniho syndromu

DK dolni koncetina

DKK dolni koncetiny

EELV end-expiratory lung volume, objem plic na konci vydechu

EKG elektrokardiografie

EMGpara parasternalni elektromyografie interkostalnich svalt

FEV1 forced expiratory volume in 1 second, jednovtefinova vitalni kapacita
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FVC forced vital capacity, usilovna vitalni kapacita

HKK horni koncetiny

HRCT high resolution computed tomography, vypocetni tomografie
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1. V. intravenozni

ISWT incremental shuttle walk test, stupiiovany kyvadlovy test chiizi
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UvVOD

Cysticka fibroza (CF) je autozomalné recesivni dédicné onemocnéni typické
pro bélosské populace. Jednd se o multisystémové onemocnéni charakteristické
progresivnim postizenim respiraéniho a traviciho systému (Thompson et al., 2004).
Jesté v roce 2015 bylo ve Spojenych statech predpoklddané pieziti pro déti narozené
v daném roce 41,2 let a vroce 2016 se diky malé mortalité pacientii s CF toto Cislo
zvysilo na 47,7 let (Cystic Fibrosis Foundation, 2017). V poslednich letech se
do popiedi zdjmu dostava téma fyzické aktivity. Jiz pies 20 let je znamo, ze hodnota
vrcholové spotieby kysliku je u pacientti s CF silnym prediktorem mortality (Nixon et
al., 1992). Protoze je tato hodnota ukazatelem fyzické zdatnosti, nabizi se moznost
prodlouZeni Zzivota a zlepSeni jeho kvality pomoci fyzické zatéze. V zahranicni
literatuteje dopruceno kazdorocné provadét u déti s CF od 10 let véku zatézové
vysetieni (Hebestreit et al., 2015). V Ceské republice neni zatézové testovani u téchto
pacientil rutinné zatazeno. Tato bakalaiska prace je psana s cilem na tuto problematiku

poukazat.

Tato reSerSni bakalarskd prace se sklada ze 4 casti. V prvni Casti je strucné
popsana etiopatogeneze a projevy CF, ve druhé ¢asti jsou shrnuty mozné pficiny
sniZené tolerance fyzické zatéze u pacientl s CF. Ve tieti ¢asti jsou podrobné rozebrany
mozné sledované parametry a moznosti testovani déti s CF ve vztahu k fyzické zatézi a
v posledni ¢asti jsou pak popsany tréninkové programy, které byly u détskych pacientti
s CF jiz vyzkouSeny. V praktické casti bakalafské prace je zpracovana kazuistika
mladého pacienta s CF, ktery podstoupil vySetfeni a absolvoval navrZeny tréninkovy
program. Na zaklad¢ studii je vypracovan informacni a edukacéni letdk pro détske
pacienty s CF a jejich rodiCe o moznostech pohybovych aktivit pro tuto skupinu
pacientd.

Cilem této bakalafské prace je shrnout nejnovéejsi poznatky ze zahranicni
literatury tykajici se vlivu rlznych typt fyzické zatéZe na stav pacientd s CF.
V praktické casti prace jsou teoretické poznatky aplikovany do vytvofeni tréninkového
planu pro pacienta s CF. VSe je shrnuto v kazuistice pacienta s CF, ktery podstoupil
navrzeny tréninkovy program. Pro prakticky piinos bakalarské prace byl vypracovan

edukacni letdk s navrhy pohybovych aktivit pro déti s CF.
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1 ETIOPATOGENEZE A PROJEVY CYSTICKE
FIBROZY

Cysticka fibréza je jednou z nejcastéjSich dédicnych chorob v bélosské populaci.
Onemocnéni bylo pojmenovano podle typického jizveni, které se u pacientd jim
postizenych objevuje ve slinivce bfisni (Homola, 2014). Pomoci pozi¢niho klonovani
byl v roce 1989 lokalizovan kauzalni gen zptisobujici CF. Produktem tohoto genu je
protein na apikdlni membrané¢ bunc¢k zodpovédny za transport iontd. Hlavnimi

postizenymi organy jsou plice a exokrinni pankreas (Thompson et al., 2004).

Terapie CF se opira o 3 zadkladni postupy: prvnim jsou metody respiracni
fyzioterapie, druhym je vysokokalorickd strava doplnéna o pravidelné uzivani
pankreatickych enzymil a tfetim je pak kontrola infekci. Kontrola infekei zahrnuje jak
antibiotickou 1é¢bu, tak i hygienicko- epidemiologicky rezim. Rada pacientd se
v pribehu zivota dostane do stavu, kdy je nutné provést transplantaci plic (Fila, 2014).
V soucasnosti je uz pro urcitou skupinu nemocnych dostupna i kauzalni 1é¢ba. Lécba
pacienti s CF spadd pod specidlni Centra péfe o nemocné s cystickou fibrézou

(Homola, 2014).

1.1 Geneticka a molekularni podstata cystickeé fibrozy

Cysticka fibréza je monogenni, autozomalné recesivni dédicné onemocnéni.
Dochéazi pti ném k mutaci genu, ktery koduje protein tvofici kandl a transportujici
chloridové ionty pfes membrany (cystic fibrosis transmembrane conductance regulator,
CFTR). Tento gen se nachazi na dlouhém raménku sedmého chromosomu (Thompson
et al., 2004). Jednd se o gen ,evoluéné¢ vysoce konzervovany*“ (Homola, 2014)
a pfedpoklada se, ze mutace tohoto genu piinaSeji heterozygotim dosud nezndmou
selekéni vyhodu (Thompson et al., 2004). Nejcastéjsi mutaci je AF508,coz je delece tii
bazi, které koduji fenylalanin na pozici 508 (Murray et al., 2012). Momentaln¢ je zndmo

2026 mutaci genu pro CFTR (Dorfman et al., 2017).
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CFTR je protein skladajici se z 2 identickych casti, z nichz kazda sestava z 6
transmembranovych oblasti a domény vazajici nukleotid. Tyto 2 ¢asti jsou pak spojeny
regulacni doménou. Za normalnich okolnosti u zdravého jedince dochazi pii otevieni
kanalu k regulovanému pienosu chloridovych iontl pies membranu bunék exokrinnich
zlaz epitelovych tkani, ale u pacienti s CF dochazi k naruseni syntézy proteinu (snizeni
¢i kompletni chybéni proteinu), jeho funkce nebo stability a tim padem k defektnimu
epitelidlnimu transportu chloridii (Murray et al., 2012; Homola, 2014).

Normalni CFTR zdravych jedinct svoji funkci ovliviiuje i jiné iontové kanaly,
napfiklad inhibuje kanal pro transport sodiku. Mutaci v genu CFTR tedy dochazi
k neidealni regulaci iontového sloZeni a sekunddrné¢ i mnozstvi vody v télesnych
sekretech. Exprese CFTR je tkanové specifickd (Thompson et al., 2004). Nejvice se
Spatné funkce celého komplexu projevuje v potnich zldzach, pankreatu a plicich a mimo
epitelové tkan€ je pak transkripce genu jen nepatrnd (Homola, 2014). Genotyp CFTR
dobfe koreluje s insuficienci exokrinniho pankreatu, ale korelace genotypu a plicniho
postizeni je spise slaba (Thompson et al., 2004). Od roku 2009 se v Ceské republice
provadi celoplosné novorozenecky screening CF ze suché kapky krve odebrané z paty

novorozence (Fila, 2014).
1.1.1 Vyskyt cystické fibrozy

Onemocnéni cystickou fibrézou se vyskytuje u vSech ras, avSak je pfitomno
v rozdilné mitfe. Malo pfitomné je v asijskych a afro- americkych populacich a naopak
typické je pro populace kavkazské. Nejdominantnéji se vyskytuje u severoevropanil
(Thompson et al., 2004). Vyskyt v Ceské republice je udavan mezi 1 na 2736- 4023 zivé
narozenych déti (Fila, 2014). Dle evropské databaze bylo v roce 2015 v Ceské republice
registrovano 590 pacientl s CF, z ¢ehoz 56% pacientd byly déti. Piedpokladané pokryti
pacientt bylo 95% (ECFS, 2017).

1.2 Fenotypy cystické fibrozy

1.2.1 Postizeni respiracniho systému

Cysticka fibroza je onemocnéni primarné postihujici dychaci cesty (Vavrova a
Bartosova., 2006). Postizeni respiratniho systému zapfic¢inuje az 90% umrti u CF

(Jakubec, 2006). Mutace se nevyraznéji projevuje v submukoznich zldzach dychacich

13
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cest, coz vede k vyssi viskozit¢ hlenu (Vavrova a BartoSova, 2006). Dochazi tak
k mukostdze a ke snizeni mukociliarni clearance (Fila, 2014). Tento stav je pak
charakterizovan chronickym zanétem s velkym naborem neutrofili do infikovanych plic
(van de Weert-van Leeuwen et al., 2012). Latky uvolnované pii zanétu pak zpusobuji
postupné poskozovani dychacich cest i plicniho parenchymu. Typickymi bakteriemi,
které se vyskytuji u pacientd s CF, jsou Heamophilus influenzae, Pseudomonas
aeruginosa, Staphylococcus aureus a Burkholderia cepacia komplex (Homola, 2014).
I pti stabilnich fazich onemocnéni se vyskytuje kasel s hlenohnisavou produkei. Stabilni
obdobi jsou pak stiidana obdobimi se zhorSenim stavu- plicnimi exacerbacemi, které
jsou nejcastéji infekéniho pivodu. Mimoradné zévaznd je plicnich exacerbace
u nemocnych s Burkholderia cepacia, kde se rozviji cepacia syndrom, coz je ,,zivot
ohrozujici stav pii nekrotizujici pneumonii* (Fila, 2014).

Typickym rysem plicniho postiZzeni u pacientll s CF je progredujici expira¢ni
obstrukce dychacich cest a tim padem limitace vydechového proudu (Almajed a Lands,
2012). Dochazi i ke vzniku bronchiektazii, atelektdz s hlenovymi zatkami,
pneumotoraxu a hemoptyzy (Jakubec, 2006). Pfidruzenymi problémy je pak i alergicka

bronchopulmonalni aspergil6za, rinosinusitida a nosni polypy (Homola, 2014).
1.2.2 PostiZeni gastrointestindlniho ustroji

Postizeni gastrointestinalniho tUstroji u pacientii s CF zahrnuje postizeni
pankreatu, stfeva 1 chronické hepatobiliarni onemocnéni. V pankreatu opét dochazi
k tvorbé pfili§ viskdznich pankreatickych §tav a tim k obstrukci pankreatickych dukti
(Jakubec, 2006). Postupné¢ pak dochazi k destrukei, atrofii a cystické piestavbe
pankreatu (Fila, 2014). Toto ma nasledn¢ za dusledek insuficienci zevni sekrece
pankreatu a v duasledku zéniku Langerhansovych ostrivkl pankreatu 1 k insuficienci
vnitini sekrece. Snizeni exokrinni sekrece vede dale k maldigesci zivin, ktera zplisobuje
steatorrhoeu, meteorizmus, malnutrici, malabsorpci tukli a vitaminl rozpustnych
mellitus (cystic fibrosis related diabetes, CFRD), u néhoz lze sledovat jak parcialni
deficit inzulinu, tak i inzulinovou rezistenci (Homola, 2014). U novorozencii s CF se
objevuje mekoniovy ileus, coz je intestinalni obstrukce zapfi¢inéna pftiliS vazkou
smolkou (Vanicek, Pozler a Skalickd, 2006). U starSich pacienti s CF se pak objevuje

obdoba tohoto problému v podobé distalniho intestindlniho obstrukéniho syndromu
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(DIOS), kdy dojde ke stize zahusténého stfevniho obsahu a vazkého hlenu
v ileocekalnim piechodu (Fila, 2004). U pacientli s CF se vyskytuji i hepatopatie (cystic
fibrosis liver disease, CFLD). Ve zlucovodech dochazi k tvorbé pftilis viskozni Zluce,
ktera obturuje zlucovody a dochazi k poruse odtoku zluc¢i (Jakubec, 2006). V jatrech
nasledné¢ dochazi k patologickym zménam — nejprve k fokdlni a postupné
k multilobularni bilidrni cirhdze. V ndvaznosti na tento problém pak miize vznikat

portalni hypertenze a nasledné jicnové varixy (Fila, 2014).
1.2.3 Poruchy kosti

U pacienttl s CF je zachovani dostate¢né¢ pevnych kosti pro dalsi zivot zcela
zasadni. Pfipadné kostni onemocnéni zvySuje thrnnou morbiditu pacienti s CF a
zvySuje tak naroky na lécbu, vySetfeni 1 preventivni opatfeni. Zlomeniny pak zapfticinuji
imobilizaci pacienta a tim se zvysuje riziko plicnich infekci, fraktury Zeber a patefe zase
omezuji moznosti fyzioterapie. Mirou mineralizace kosti je hodnota kostni denzity
(bone mineral density, BMD). U pacientl s CF se s frakturami zplisobenymi kiehkosti
kosti setkdvdme mnohem diive neZ u zdravé populace. PfiCiny abnormdlni kostni

denzity u déti s CF je pravdépodobné multifaktoridlni (Bianchi et al., 2006).

U skupiny déti s CF byla 1 u déti mladSich 6 let pozorovana kostni denzita
v bederni patefi niz8i neZ predpokladand hodnota. Navic byla sledovana nedostatecna
mineralizace kosti 1 u déti s dobrym nutri¢énim statusem a celkové menSim postizenim,
coz by poukazovalo spiSe na primarni onemocnéni kosti u téchto pacientti (Sermet-
Gaudelus et al., 2007). Toto zjiSténi je v rozporu se sledovanim populace australskych
déti, kde byla sledovana korelace mezi plicnimi funkcemi a nutricnim statusem
sledovanych déti. Celkové byla u déti s CF ve vysokém procentu sledovana snizend
kostni hustota (Smith, N. et al., 2017). Nedavno bylo u déti s CF pomoci periferni
kvantitativni vypocetni tomografie pozorovdno, Ze je ovlivnéna geometrie a pevnost
kortikalni 1 spongiézni kostni (Kelly et al., 2016). Stejné¢ jako u zdravych déti byl
nejvetsi nartst kostni denzity v pribéhu puberty (Bianchi et al., 2006). Jako nezavisly
urcujici faktor pro snizenou kostni denzitu u pacient s CF byla sledovana pfitomnost
mutace AF508 v homozygotni i heterozygotni varianté (King et al., 2005). V patogenezi
snizené kostni denzity u pacientli s CF hraje svoji roli zanétlivd reakce organismu

pii infekéni exacerbaci. Pti infekci totiz byla pozorovana zvysSenéd produkce a aktivita
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osteoklasti a to spoletné¢ se zvySenymi cirkulujicimi hladinami proresoptivnich
cytokinti (Shead et al., 2010).

Vysetieni BMD by mélo byt provadéno u déti s CF dle doporuceni poprvé mezi
8 a 10 lety veéku ditéte a dale v intervalech odvozenych od zévaznosti snizeni BMD.
Jako preventivni strategie je pro déti doporuceno cviceni typu weight bearing

(ptedevsim skokové cviceni) a to po dobu aspon 20 minut 3x tydné (Sermet- Gaudelus

etal., 2011).
1.2.4 Dalsi anomalie

JiZ v davné minulosti byl u nemocnych CF sledovan abnormalné slany pot.
V disledku dysfunkce CFTR nedochézi spravné k zpétné resorpci chloridii a sodnych
iontll z potu. Pacienti pak maji az 5x vétsi ztraty soli potem nez zdravé osoby (Vavrova,
2006). Toto mlze byt problém pifi vyrazném poceni v horku ¢i pfi sportu, kdy miize
dojit az k hyponatremii a hypochloremii.

Postizeni plicniho parenchymu vede plicni vazokonstrikci a to zplsobuje
sekundérni plicni hypertenzi a rozvoj cor pulmonale (Jakubec, 2006).

U muzi i zen s CF se objevuji i problémy s plodnosti (Fila, 2014). Muzi maji
sice normalni spermatogenezi, ale mivaji neprichodné chdmovody a vznikd tak
obstrukéni azoospermie (Homola, 2014). U Zen se tvoii vazky cervikdlni hlen, ktery

muze byt prekazkou dal§imu pohybu spermii (Jakubec, 2006).
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2 MOZNE PRICINY SNIiZENE TOLERANCE
FYZICKE ZATEZE U PACIENTU S CYSTICKOU
FIBROZOU

Limitace télesné zatéze u pacient s CF je multifaktorialni a z toho divodu ne
kazdy pacient s CF bude mit respiracni limitaci pfi provadéni télesné zatéze (Smith, L.
et al., 2017). U téchto osob je sniZzena aerobni i anaerobni zdatnost (Radtke et al., 2009).
Tradi¢nim paradigmatem u CF je, Ze za sniZzenou zdatnosti stoji predevSim postupné se
zhorSujici plicni funkce, avSak postupné se ukazuje, Ze se musi brat zietel i na dalsi

faktory neplicniho pivodu (van Iterson et al., 2016).
2.1 Respiracni limitace

Pacienti s CF prodélavaji béhem zivota postupné narusovani anatomickych
plicnich struktur. Tyto zmény pak nasledné vedou k dal§im zménam: ke snizeni saturace
hemoglobinu kyslikem v arteridlni krvi (SpO,), jednovtefinové vitalni kapacity (FEV1)
¢i tolerance zatéze a dalSich (Parazzi et al., 2015). S progresi plicniho postizeni dochazi
ke sniZeni alveolarnich objem u divodu nehomogenity ventilace. Dopadem této
abnormality je niz$i difuze plynt kvtli porusené rovnovaze ventilace/perfuze. Z dat ze
studie z roku 2017 vyplyva, Ze respira¢ni limitace zatéze je vice nezZ s mirou obstrukce

dychacich cest spojena spise se sniZzenim plicnich objemil a naruSenou difuzi plynt.

Pii plicni obstrukei a hyperinflaci plic, ktera se mtize u CF také vyskytovat, se
zvySuje zatiZzeni respiracniho svalstva. Hyperinflace plic zvySuje elastickou praci
pfi dychani a navic pfimym efektem protazeni svalstva i sniZzuje samotnou U¢innost
téchto svalll pfi dychani (Smith, L. et al., 2017). Toto zpusobuje i rychlejsi vyCerpani
respiracnich svali pfi fyzické zatézi. U adolescentnich pacienti s CF se statickou
hyperinflaci plic byly pfi zatézi sledovany nizsi vrcholové tepové frekvence (TF), nizsi
vrcholové spotieby kysliku (VOapear) 1 1nizSi vrcholové minutové ventilace. Vrcholovy
vykon byl u téchto pacientli také niZsi, neZ u pacientll s CF bez statické hyperinflace.
Dale se predpoklada, ze 1 ptfitomnost dynamické hyperinflace dale zvySuje naroky
na praci svali, ¢imz u téchto pacientli snadnéji vznikd respiracni limitace pii zatézi

(Werkman et al., 2011). Pfi sledovani dynamické hyperinflace u mladych pacientii s CF
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pfi modifikovaném clunkovém testu nebyla prokazana souvislost mezi dynamickou
hyperinflaci a vétsi respiracni limitaci a horsi toleranci zatéze (Pouliou et al., 2001).

U pacienttl s CF (dospélych i détskych) byla pfi zatézovém submaximalnim
testovani na béZeckém pasu (bchatku) sledovana vétsi retence oxidu uhlicity (CO;) nez
u zdravé populace. Tento ndlez znamena nevyvazeny pomer ventilace/perfuze. To mlze
byt vysvétleno narusenim plicnich struktur a poSkozenim plicnich kapilarniho plicniho
reCisté a stagnaci hlenu. Retence CO; je jednim z dalSich moznych faktorti snizujici

toleranci télesné zatéze u pacientti s CF (Parazzi et al., 2015).

Po absolvovani Sestitydenniho individualniho dozorovaného tréninku pacientt
s CF starSich 10 let bylo zjisténo, ze pocatecni hodnota FEV1 neni urcujici faktor

pro vyslednou zménu spotieby kysliku (Gruber et al., 2011).

2.2 Kardiovaskularni limitace

Pacienti s CF mohou mit pfi zatéZi relativn€ niz8i systolicky objem neZ
u zdravych osob, coz je kompenzovano vyssi tepovou frekvenci. Vysvétlenim pro tuto
reakci na zatéz muze byt jednak nizka zdatnost u pacientli s CF a jednak malé kapilarni
reCisté v pracujicich svalech, které zplsobuje vétsi  vaskularni  rezistenci.
U pokrocilejsiho plicniho postizeni dochazi i k dysfunkci pravé komory srdecni a
vz4ajemnou souvislosti dojde 1 k dysfunkci komory levé. U pokrocilého plicniho
postizeni dochazi béhem fyzické zatéze 1 k vét§im rozdiliim v pleuralnim tlaku, coz
negativné ovliviiuje vydej levé srde¢ni komory. Plicni hypertenze mlize zase sniZit Zilni
navrat, tim ovlivnit vydej pravé srdecni komory a tim opét i levé komory srdecni.
Piedpoklada se, Ze dalSimi faktory jsou diabetes, systémovy zanét ¢i samotna geneticka
mutace, které mohou rezultovat v myokardidlni fibrézu (Owens et al., 2011). Plicni
hypertenze se muze u pacient s CF vyskytovat jiz v détském véku (Giacchi et al.,
2015). Existuje hypotéza, Ze u pacienti s CF je pfitomna i1 periferni vaskularni
dysfunkce spojend s narusenou reakci sympatiku, jejiz patofyziologicky mechanismus

dosud neni zndm (van Iterson et al., 2016).

2.3 Svalova limitace

Jednim z faktord, ktery muze ovliviiovat toleranci fyzické zatéze u pacientl
s CF, je dysfunkce kosterniho svalstva. V porovnani se zdravou populaci byva svalova

sila pacientli s CF sniZena jiz v mladém véku (Arikan et al., 2015). Pacienti s CF mohou
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mit relativni nedostatek svalové hmoty, jenz mize vznikat jako nasledek malnutrice. Je
diskutovéana také piimé pticina zptisobena zakladnim onemocnénim (Almajed a Lands,
2012). Dle studie z roku 2010 (Lamhonwah et al.) je CFTR exprimovan 1 v buiikach
kosterniho svalstva a to predev§im na membrané sarkotubuldrniho systému, coz muze
ovliviiovat elektrochemicky gradient na membran¢ sarkoplazmatického retikula.
V kontrastu s timto zjisténim je studie, kde byla u dospélych pacientli s CF s mirnym
plicnim postizenim sledovana vycCerpatelnost a svalova sila musculus quadriceps
femoris pti prepoCtu na prufez svalu obdobnd jako u zdravé populace. Mensi prifez
tohoto svalu byl sledovan jen u malé ¢asti studované skupiny, coz by nasvédCovalo
spiSe tomu, Ze snizena svalova sila vznika v disledku mensiho zapojeni pacientii do
aktivit o vysoké intenzité ¢i posilovacich cviceni (Gruet et al., 2016). Podobného zavéru
bylo dosaZeno i v jiné studii ze stejného roku, kde u dospélych pacientli s CF s mirnym
plicnim postizenim a stabilnim klinickym stavem nebyly sledovany zadné wvnitini
metabolické abnormality ¢i odliSnosti v okyslicovani ¢i v oxidativnim svalovém
metabolismu, které by pfispivaly ke snizené toleranci fyzické zatéze (Werkman et al.,
2016). Ptispivajicimi faktory mlze byt chronicky zanét, cetné infekce a opozdény
nastup puberty (Almajed a Lands, 2012). I malé davky kortikosteroidd snizuji svalovou
silu, vliv imunosupresivni terapie je podstatny predevsim u pacientd po transplantacich
plic (Owens et al., 2011). U dospé€lych pacientii s CF byl pozorovan negativni efekt
lécby kortikoidy na svalovou silu pfedev§im proximalnich svalli koncetin a také svald
respiranich. Tento vliv byl naprosto nezavisly na ostatnich proménnych (Barry a

Gallagher, 2003).

Zcela zésadnim faktorem vzniku abnormalit svalovych funkci u pacient s CF
s mirnym aZ stfednim fenotypem onemocnéni je pravdépodobné celkova inaktivita. Je
vSak na misté pfedpokladat zékladni periferni svalovou dysfunkci, ackoliv neni zatim

znam zékladni pti¢inny faktor (Gruet, Troosters a Verges, 2017).
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3 MOZNOSTITESTOVANI DETSKYCH
PACIENTU S CYSTICKOU FIBROZOU
VE VZTAHU K FYZICKE ZATEZI

Pfed nastupem pacienta do tréninkového programu je tfeba provést néktera
specidlni vySetfeni, kterd vedoucim dané¢ho kondi¢niho programu uréi specifické
parametry daného pacienta, dle kterych by mél byt tréninkovy kondi¢ni program
uzptisoben, pii opakovaném vySetfeni pak umozni sledovat ucinnost vytvoreného

programu (Radvansky, 2009).

Zatézové testovani pacient s CF je vhodné z né¢kolika diivodd. Zakladnim
divodem je stanoveni Urovné zdatnosti. Dalsi indikaci je urceni limith télesné zatéze
pro nasledny pohybovy program. Zde se jednd o zjisténi maximalni nerizikové intenzity
zatéze specifické pro daného pacienta. Sledovat lze i to, jak dané chronické onemocnéni
ovlivituje zdatnost pacienta a tim Ize monitorovat progresi daného onemocnéni v Case
(Radvansky, 2011b). U pacienti s CF poskytuje zatéZzové testovani prognostické
informace. Zaméteni se pouze na plicni funkce, jako hlavnich markerd progrese
onemocnéni, neidentifikuje jiné faktory, které ovliviiuji morbiditu, mortalitu a zaroven
ovliviuji 1 test zdatnosti. Zdravotni stav pacientli s CF mnohem Iépe koreluje s toleranci
fyzické zatéze nez s klidovymi méfenimi (Hebestreit et al., 2015).

V testovani fyzické zdatnosti mame v zasad¢€ 2 mozZnosti: testy laboratorni, ¢i
testy mimolaboratorni. Pro urCeni limitd télesné zatéze jsou nevhodnéjsi testy
laboratorni do maximadlni tolerované zatéze. Tyto testy se provadeji na bicyklovém
ergometru ¢1 na béhatku. V zahranicéni literatufe se pro zatézova vysSetfeni s analyzou
vymény dychacich plynl pouzivd pojem ,kardiopulmondlni zitézové vySetieni‘
(cardiopulmonary exercise testing, CPET). Princip CPET je ,zaloZzen na detekci
patofyziologické limitace respiracniho a/nebo kardiovaskularniho systému, piipadné
abnormalni metabolické odpovédi na externé¢ aplikovanou zatéz*“ (Chlumsky, 2016).
Mezi testy mimolaboratorni se fadi piredev§im terénni chodecké testy, které ovSem
pfinaseji jen omezené informace a nedokdzou odhalit ptesné faktory limitujici vykon
u testovanych osob (Radtke et al., 2009).

Lépe vypovidajici o celkovém stavu transportniho (kardiopulmonarniho)

systému pacienta jsou testy vrcholové, jejichZz hlavnim vystupem je hodnota VOjpeax
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(vrcholova spotieba kysliku) (Hebestreit et al., 2015). Zatézové vySetfeni nemulze byt
nahrazeno jinou stacionarni testovaci metodou (Daniels et al., 2017). Testy prvni volby
jsou testy na bicyklovém ergometru ¢i béhatku (Hebestreit et al., 2015). Problémem
vyvstavajicim pii CPET je ptedCasné ukonceni testu z rozlicnych diivodi: absence
motivace (u déti podstatny faktor), bolest, Spatné nastaveni testovaciho stroje (napiiklad
vyska sedla bicyklového ergometru) ¢i duSnost. Pred¢asné ukonceni testu znacné
limituje vyuzitelnost vysledka téchto testii. DalSim problémem, ktery zatézuje tuto
moznost testovani je prostd absence kompletniho potiebného vybaveni pro toto

testovani (Bongers et al., 2015).

V soucasnosti neexistuje konsensus, jaké konkrétni testovani a ptipadné i jaka
jeho ptesné definovana forma je pro testovani pacientti s CF nejvhodnégjsi. Testovaci
protokoly s analyzou vymény dychacich plyni jsou doporuceny pro déti od véku 10 let
a to jednou za rok (Hebestreit et al., 2015). S testovanim se vSak d4 zacit uz u mladsich
déti (od 5 let véku vyse), aby si déti na toto testovani postupné zvykly (Hebestreit et al.,
2015; Daniels et al., 2017).

Pro vétSinu testl fyzické zdatnosti se doporucuje uziti pulzniho oxymetru.
Problémem méieni SpO; jsou mozné artefakty méfeni vzniklé pii pouziti prstového
mefice. Tyto artefakty vznikaji pohybem pacienta, ¢imz dojde ke zhorSeni méfeni.
U pacientli s CF mlze ptesnost méfeni zkreslit 1 pfitomnost palickovity prsti (latinsky
digiti Hippocratici), které pii uziti prstového méfi¢e mizou zkreslovat presnost méfeni.

Z téchto diivodi je vyhodnéjsi uziti métice na usni lalticek (Radtke et al., 2017).

3.1 Mozné sledované parametry souvisejici se zdatnosti u déti

s cystickou fibrozou

3.1.1 Vrcholova a maximalni spotieba kysliku

Vrcholova spotieba kysliku VOypeax @ maximalni spotieba kysliku VOomax jsou
povazovany za zlaty standard pro hodnoceni vytrvalostni zdatnosti (Hebestreit et al.,
2015; Takken at al., 2017). Nejvyhodnéjsi je vyjadfeni téchto hodnot ve vztahu
ke kilogramu véhy testované osoby a minuté (ml*kg'*min"). Tyto hodnoty jsou
vysledkem CPET a jsou jeho hlavnim hodnocenym parametrem (Chlumsky, 2016).
VOypeax j€ nejvyssi dosaZzend hodnota spotieby kysliku v pribéhu CPET a je vysledkem

vySetieni ve chvili, kdy nelze pfi vySetieni dosdhnout hodnot maximalni spotieby
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kysliku  (VO2max). VOomax @ VOozpeak  Vvyjadiuji  propojeni mezi plicnim,
kardiovaskularnim a svalovym systémem a jejich souhrnnou schopnost vyuziti kysliku
(Saynor et al., 2013). U zdravého jedince vyjadiuji jeho schopnosti aerobné utilizovat
ziviny (Radvansky, 2009). U pacientii s CF se Casto pfi zatézovém vysetieni hodnoty
VO;max nedosahne (Saynor et al., 2013). Predcasné ukonceni lze u pacienti s CF
posuzovat pfedevSim ze dvou pfi¢in a to z pfi¢in symptomatickych (pak se jedna o zatéz
symptomaticky limitovanou, napiiklad z bolesti ¢i dusSnosti) a z pfi¢in volnich (toto
nastavd, kdyz je pacient nedostatecné¢ motivovan) (Radvansky, 2011b). U déti je
limitujici 1 pfitomnost rodicl, ktefi mizou byt Casto Gzkostni. Akceptovani nizSich nez
maximalnich hodnot limituje klinickou vyuzitelnost vysledk téchto testovani (Bongers
et al., 2015). Existuje vice kritérii, které lze pouzit pro potvrzeni dosazeni hodnoty
VOomax: v prvé fadé je to dosaZzeni ustdlené urovné VO, (plateau) i pfes navySovani
vykonu. Jako sekundarni kritéria mohou byt povazovany tyto hodnoty: respiracni
vyménny koeficient (respiratory exchange ratio, RER, vyjadiuje pomér vydaného oxidu
uhli¢itého a pfijatého kysliku) vétsi nez 1,0, ¢i nez 1,10 a dale TF nad 180 tept
za minutu ¢i nad 95% vékem ureného maxima. Z jedné studie publikované v roce 2013
(Saynor et al., 2013) vyplynulo, ze tato sekundarni kritéria zna¢né podhodnocuji
skute¢nou hodnotu VO, dané testované osoby.

Pro CPET je tfeba bicyklovy ergometr nebo be&hatko a analyzator vymény
dychacich plynt. Pokud neni k dispozici analyzator vymény dychacich plynt, pak je
doporu¢eno provést testovani dle stejného protokolu, dle kterého by se provadéla
analyza dychacich plynt, a nasledné vypocitat predpokladanou vrcholovou spotiebu
kysliku pomoci prediktivnich rovnic, které jsou k protokolim dostupné (Daniels et al.,
2017).

Jako alternativou ke spiroergometrickym vysetfenim a urcovani hodnot VOmax
a VOopeak byla zkoumana 1 hodnota oxygen uptake efficiency slope (OUES). Tato
hodnota je, na rozdil od VOsmax @ VOopeax nezavisla na vykonaném usili (Tomlinson et
al., 2017). V détském véku u zdravé populace koreluje hodnota submaximalni OUES
siln¢ s antropometrickymi parametry (Akkerman et al., 2010). U détskych pacientt s CF
ale tak silna korelace nebyla sledovana. Ve vysledku se OUES jevi jako nevhodny
a nevypovidajici parametr, kterym nelze nahradit sledovani hodnoty VOjm.x u déti
a adolescentt s CF (Williams et al., 2018; Tomlinson et al., 2017).

Bylo zjiSténo, ze vySsi hodnoty VOopeax jsou u déti s CF s mirnym az stfedné

tézkym plicnim postizenim spojeny s delsi dobou bez akutni exacerbace plicniho
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onemocnéni, kterd by vyzadovala hospitalizaci: maji tedy snizené riziko hospitalizace
(Pérez et al., 2014). Hodnoty VOjpex souviseji piimo akutni plicni exacerbaci.
Po zaléCeni této exacerbace intraven6znimi antibiotiky se hodnota VOjpeax zvySuje
(Robinson et al., 2009).

Retrospektivni studie zroku 2017 (Weir et al.), kterd shrnuje poznatky
z testovani détskych pacienti v CF centru détské nemocnice v Glasgow (Royal Hospital
for Sick Children), uvadi, Ze pacienti, kteti méli z pocatku hodnoty VOjpex mezi
hranicemi normy, tak pii opétovném testovani po 12- 18 mésicich u nich bylo sledovan
pokles v této hodnoté. V pribéhu adolescence (u déti mezi 12-18 lety véku) byl
pramérny sledovany pokles hodnoty VOonmax 3,23% za rok a to nezavisle na pfitomnosti
chronické kolonizace Pseudomonas aeruginosa. Pti chronické kolonizaci Pseudomonas
aeruginosa byl sledovan jest¢ dalsi pfidavny pokles a to o 4,60% za rok. V prub¢hu
adolescence byl tak pokles VO« 0 alespon 20% (van de Weert-van Leeuwen et al.,
2012).

Pozorovana byla 1 souvislost mezi hodnotou VOypeak @ poruSenou glukézovou
toleranci a diabetem na podkladé CF u déti a adolescentii s CF. Pouze 20% pacienti
s normalni glukdzovou toleranci mélo snizenou i toleranci zatéze, zatimco pacientli
s porusenou glukézovou toleranci mélo 32% snizenou toleranci zatéze a pacientl
s diabetem na podkladé CF dokonce 48% (Foster et al., 2018).

Jako nejvhodnéjsi se dle dostupnych studii jevi sledovani, pokud mozZno,

hodnoty VOypax (Tomlinson et al., 2017; Saynor et al., 2013).

3.1.2 FEVI

FEV1 (forced expiratory volume in 1 second, jednovtefinova vitalni kapacita)
je usilovné vydechnuty objem vzduchu za 1. sekundu vydechu. Tato hodnota se zjistuje
spirometrii v rdmci funk¢niho vySetieni plic. Nejcastéji se v praxi FEV1 vyjadiuje jako
procento nalezité hodnoty pro dané¢ho pacienta. Tato hodnota ukazuje miru obstrukce
centralnich dychacich cest. Samotné spirometrické vySetieni plic nedokaze dobie urcit
pacientovu vykonnost (Radtke et al., 2009). Problémem tohoto vySetieni je, ze vyZaduje
vyraznou spolupraci pacienta (Homola, 2014). Je problematické ziskat validni hodnoty
z méteni usilovného vydechu pro déti mladsi 5 let (Robinson et al., 2009).

Dle starsi studie (Pianosi, LeBlanc a Almudevar, 2005) hodnota zmény FEV1

v prib&hu casu u détskych pacientil koreluje se zménou ve VOjpeak. AvSak, ze studie
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publikované roku 2017 (Smith, L. et al.) vyplyva, ze vice nez FEV1 koreluji se
zdatnosti vyjadienou pomoci VOypea hodnoty diftizni kapacity plic pro oxid uhelnaty
(CO) vyjadiené v procentech predikované hodnoty (lung gas transfer, T CO%).
Pfi vySetieni se méti mnozstvi CO prestupujici pres alveokapilarni membranu za
jednotku casu. T{CO% vyjadiuje plicni objemy dostupné pro vyménu dychacich plyni,
difuzi plyni a vyménu ptes alveokapilarni membranu. U pacientli, kteti hlife snasi
maximalni zatéz, by tak T CO% predstavoval jednoduchou moznost testovani
zévaznosti plicniho onemocnéni.

Dle jedné z dalSich starSich publikovanych studii hodnota FEV1 pod 30%
nalezité¢ hodnoty neni sama o sob¢ urcujici faktor posledniho stadia plicniho postizeni,
protoze se doba preziti pacientd s CF i s takto omezenymi plicnimi funkcemi v pribéhu
let zvysila (George et al., 2011). Dale byla jiz dfive sledovana spojitost mezi hodnotou
FEV1 arizikem zadvazné exacerbace plicniho onemocnéni spojené s hospitalizaci (Block
et al., 2006). V dalsi studii publikované v roce 2017 (Vandekerckhove et al., 2017) bylo
sledovéno, Ze hodnota FEV1 u déti s CF negativné korelovala s absolutnim poctem
antibiotické 1écby v predeslém roce (pfed méfenim) letech a s poctem dni hospitalizace.
U pacientli mezi 6 a 10 lety véku byla sledovana pomérné nizka korelace mezi hodnotou

FEV1 a nalezem na vypocetni tomografii a to pouze 32% (Owens et al., 2011).
3.1.3 EMGpara (parasterndlni elektromyografie interkostdalnich svalii)

Jedna se o hodnotu zjiSténou pfi parasternalni elektromyografii interkostalnich
svalll a u jedinct s CF vyjadiuje miru plicniho postizeni. Jako jedind hodnota vyjadiuje
kombinaci mechanickych a metabolickych naroki na respiracni systém. Pfi plicni
obstrukci a hyperinflaci plic, ktera se u CF vyskytuje, se zvySuje zatiZzeni respira¢niho
svalstva. Hyperinflace plic zvySuje elastickou préci pii dychani a navic pfimym efektem
protazeni svalstva i sniZuje samotnou ucinnost téchto svalt pfi dychéani. Pti hyperinflaci
plic se hodnota EMGpara zvySuje tak, aby ventilace udrzela homeostazu krve. Hodnota
EMGpara%max tak vyjadfuje naroky na respiracni systém a miize tak byt dobrym
indikatorem plicniho postiZzeni. Hodnoty parasterndlni elektromyografie interkostalnich
svalli vyjadiené v procentech maxima (EMGpara%max) koreluji se zdatnosti

vyjadienou pomoci VOypeax 1€pe nez FEV1 (Smith, L. et al., 2017).
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3.1.4 VCO,; (objem vydechovaného oxidu uhlicitého)

Volumetrickd  kapnometrie je metoda analyzujici eliminaci CO,;
ve vydechovaném vzduchu. Dokdze poukdzat i na mald strukturdlni poskozeni
u pacientd a z nich vyplyvajici poruchy poméru ventilace/perfuze. U pacientl s jen malo
vyznamnym snizenim FEV1 bylo pfi zatézovém testovani sledovana vétsi retence CO;
oproti zdravé populaci. Sledovani parametru VCO, by mohlo byt vyhodné pro sledovani

efektivity ventilace béhem cviceni u pacientt s CF (Parazzi et al., 2015).
3.1.5 Ocistovaci index plic (Lung clearance index, LCI)

Ocistovaci index plic je hodnota, kterd se urCuje pomoci metody
vicedechového vyplavovani interniho plynu z plic (Koucky a Pohunek, 2016). Jedna se
o dal$i hodnotu, kterd posuzuje ventilaéni nehomogenitu v perifernich dychacich
cestach. Tato hodnota je zvySena uz v dobé, kdy je plicni poskozeni jest¢ minimalni
a spirometrie pacienta je jeSt¢ v norm¢. Pfi testu pacient vdechuje plynny dusik c¢i
inertni plyn. Sledovanou hodnotou je pak kumulativni vydechovy objem aZz do doby,
neZ klesne koncentrace sledovaného plynu pod 1/40 ptivodni koncentrace. Zvyseny LCI
se objevuje, pokud periferni dychaci cesty vykazuji vyssi odpor. Oblasti ventilované
skrze tyto periferni dychaci cesty se pak zbavuji stopovaného plynu pomaleji.

Hodnoty LCI reaguji citlivé na akutni plicni exacerbaci: po intravendzni
antibiotické 1é€bé pro akutni plicni exacerbaci u déti s CF se hodnoty LCI zlepSuji
(Robinson et al., 2009).

U déti sCF snormdlni spirometrii a se zvySenym LCI byl pfi
kardiopulmonalnim z4t€Zovém vysSetfeni zaznamendn zvétSeny objem plic na konci
vydechu (end-expiratory lung volume, EELV) a niz§i SpO,. Tento index tak muze
predpovidat nékteré abnormality doprovazejici fyzickou zatéz, které se mohou objevit
u pacienti s CF a se stale zachovalymi normalnimi hodnotami pii spirometrickém
vySetfeni (Chelabi et al., 2018).

V kontrastu s FEV1 se LCI jevi jako citlivéj$i hodnota pro detekci zmén
na plicnich  strukturdch zjisténych pomoci vypocetni tomografie s vysokym
prostorovym rozliSenim (high resolution computed tomography, HRCT) u déti s CF

ve véku od 6 do 10 let (Owens et al., 2011).
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3.1.6 Kvalita Zivota zavisla na zdravi

Kvalita zivota pacientii s CF je vyrazn¢ ovlivnéna jednak lécbou, kterd je
Casoveé poméerné naro¢nd a komplexni, a jednak progresi samotné choroby. Ze starsi a
Casto citované studie vyplyva, ze obecné jsou skore pro kvalitu Zivota u pacienti s CF
sniZzena a to v roviné¢ bézného denniho fungovani (spanek, jidlo, odpocinek) a navic se
u pacientit s CF vyskytuji 1 psychosocialni dysfunkce (de Jong et al., 1997). Kvalita
Zivota pacientt s CF je sledovana v mnohych studiich. Casto uZivanym dotaznikem je
Cystic Fibrosis- Questionnaire Revised (CFQ-R) (Alpern et al., 2015). Pro détské
pacienty jsou piistupné 2 verze dotazniku: jedna pro déti od 6 do 13 let a jedna pro déti
od 14 let vys. Dotaznik pro star$i déti ma celkem 49 polozek z riznych odvétvi: fyzické
funkce, vitalita, emoce, problémy s pfijmem potravy, snaseni 1écby, celkovy pohled
na zdravotni stav socialni funkce, vnimani vlastniho téla, omezeni Zivotnich a socialnich
roli problémy s véhou, respiracni problematika a problematika traveni (Schmidt et al.,
2011). Dotaznik pro mladsi déti ma 2 ¢asti: bézny dotaznik pro rodice a dale série
otazek pro déti (Alpern et al., 2015). U déti s jen mirnym plicnim postizenim nebyla
sledovana korelace mezi kvalitou Zivota a hodnotou FEV1, ani spojitost mezi kvalitou

zivota a poc¢tem hospitalizaci (Vandekerckhove et al., 2017).
3.1.7 UZivani antibiotik

Cetnost uziti antibiotik neni u pacientd s CF ve vztahu ke zdatnosti piilis
sledovana. Ve studii z roku 2017 byla pozorovana spojitost mezi neddvnymi lé€enimi
antibiotiky a plicnimi funkcemi. Vyss$i pocet cyklii antibiotické 1é¢by byl spojen spiSe se

sniZzenou zdatnosti (Vandekerckhove et al.).
3.1.8 Mortalita

U pacientli s CF existuje mnozstvi proménnych, které obsahuji riziko ¢asnéjsi
smrti. Neni vSak snadné urcit jeden konkrétni parametr, ktery by s jistotou urcoval
riziko smrti v dohledné dobé u déti s CF. U adolescentil s CF se dle nedavné studie jako
nejvyznamnéjsi model jevila kombinace 3 rizikovych faktord: hodnota body mass index
(BMI), hodnota FEV1 vyjadfena v procentech nalezité hodnoty a hodnota vrcholového
ventilacniho ekvivalentu pro kyslik. Pacienti se vSemi 3 faktory v rizikovych hodnotach
méli vyssi riziko smrti nez pacienti, kteti méli Zadny ¢i jen jeden faktor v rizikovém

rozpéti. Konkrétni rizikové hodnoty vSak nebyly pro tyto proménné uvedeny (Hulzebos
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et al., 2014). Vyssi riziko smrti méli i adolescentni pacienti s niz§i hodnotou VOjpax
(van de Weert-van Leeuwen et al., 2012). Jiz pted lety byla sledovana korelace mezi

vyS§imi hodnotami VOjpeax a delSim piezitim (Nixon et al., 1992).
3.1.9 Kostni denzita a kostni zdravi

V poslednich letech nebyly publikovany zadné vyznamné studie zabyvajici se
kostnim zdravim ve spojitosti s fyzickou zatézi u pacientti s CF (Radtke at al., 2015).
Pfitom by méla byt kostni denzita zvlasté¢ ve vztahu ke sportovnim aktivitam kvali
vys$simu vyskytu fraktur u déti s CF pravidelné kontrolovana. Kostni hustota muze
souviset 1 s nékterymi dalSimi klinickymi faktory: s plicnimi funkcemi a s nutricnim
statusem dané osoby- s BMI a s procenty télesného tuku (Smith, N. et al., 2017; Bianchi

et al., 2006). Pfesnd korelace mezi riiznymi proménnymi je zatim vSak nejasna.
3.1.10 Dalsi hodnoty

Dal$imi sledovanymi hodnotami mohou byt u pacienti s CF svalova sila
a anaerobni kapacita, vrcholova tepova frekvence a vrcholovd minutova ventilace a
pfi zatézovém vysetieni, rizné vysledky funkénich testd (naptiklad testti chiizovych),
fyzicka aktivita, kompozice t€la, akutni exacerbace, adherence ke cvi¢ebnimu programu
¢1 nezadouci piihody spojené s fyzickou zatézi. Samoziejmé lze méfit 1 dalsi hodnoty
plicnich funkci, jako je naptiklad FVC (forced vital capacity, usilovna vitalni kapacita)
¢i funkéni residudlni kapcita (Radtke et al., 2015). K posledni polozce je tieba
poznamenat, Ze détsti pacienti s CF do 10 let jen ztidkakdy zazivaji nepfiznivé nasledky

fyzické zatéze (Hebestreit et al., 2015).

3.2 Moznosti zatéZového vySetieni u déti s cystickou fibrézou

3.2.1 Laboratorni testy

3.2.1.1 Godfreyho protokol na bicyklovém ergometru (Godfrey cycle ergometer
protocol)

Protokol podle Godfreyho pro zatéZzové vySetfeni je dobfe pouZitelny
pro pacienty s CF od 6 let véku. Testovani aerobni zdatnosti dle tohoto protokolu

sur¢enim vrcholové spotteby kysliku by mélo byt dle doporuceni u pacientti s CF
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zafazeno rutinné. Protokol je vyuzitelny pro pacienty s riiznym stupném plicniho
1 srde¢niho postiZeni.

Godfreyho protokol je protokol pro zat¢z do maxima spojeny s analyzou
vymény dychacich plyni. Je to test kontinudlni pfiristkovy, do volniho vycerpani a lze
jej provadet v piipadé potieby i1 pii soucasné oxygenoterapii.

Potfebnym vybavenim pro toto vySetfeni je spravné vybrany bicyklovy
ergometr, ktery by mél umoznovat udrzovat stabilni vykon nezavisle na zménach
v tempu Slapani. Pro monitorovani pacienta je dale tfeba pulzni oxymetr, monitor TF
nebo elektrokardiograf a maska ¢i naustek pro méfeni vymény dychacich plynt.

Po pfipojeni vSech méficich pfistrojii se provadi klidové méteni po dobu 3
minut. Po ném nasleduji 3 minuty Slapani bez zatéze. Poté nasleduje samotny test. Pro
uréeni inicidlni zatéze na bicyklovém ergometru jsou pacienti rozdeleni do 3 skupin dle
vysky: pro pacienty mensi 120 cm se nastavuje zatéz 10 W, pro pacienty vysoké 120-
150 cm je to zatéZ 15 W a pro pacienty vyssi nez 150 cm je inicialni zatéz 20 W a to bez
ohledu na hmotnost pacienta (Hebestreit et al., 2015). Prvni stupen testu trva 2 minuty
(Radtke et al., 2009). Poté je zatéz stupnovana kazdou minutu a to dale popsanym
zpusobem (Washington et al., 1994). Pro jedince s normalni funkci plic a pro jedince
s lehkou az sttedni plicni dysfunkci jsou ptirtstky v zatézi nasledujici: o 10 W pro déti
mensi nez 120 cm, o 15 W pro déti vysoké 120- 150 cm a o 20 W pro déti vyssi 150 cm.
Pro jedince s jiz zavaznym plicnim postizenim (FEV1 mensi nez 30% naleZité hodnoty)
jsou tfeba mensi pfirtstky: uziva se 10 W. Poslednich 15 vtefin z kazdé minuty je
métena tepova frekvence, spotieba kysliku (VO;) a SpO,.

U pacientli jsou zavislich na oxygenoterapii se neprovadi meéfeni vymeény
dychacich plynt a vrcholova spotieba kysliku je pak spocitdna pomoci prediktivnich
rovnic z vrcholového vykonu (Hebestreit et al., 2015).

Radvansky (2011b) ve své publikaci doporucuje obecné pro zatéZové vySetieni

davkovani zatéze zasadn€ dle hmotnosti vysetfovaného.

Tento protokol je doporucovan jako protokol prvni volby pro testovani
pacienti s CF. Jako druha nejlepSi varianta je doporucovan stejny postup, avsSak
bez analyzy vymény dychacich plynli (Hebestreit et al., 2015; Radtke et al., 2009).
Z rovnic pak Ize vypocist pro danou testovanou osobu piedpokladanou spotiebu kysliku

(Daniels et al., 2017).
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Podstatnou vyhodou tohoto testu je, Ze nedochdzi snadno k mechanické
limitaci pacienta v pohybu (napifiklad nevhodnym stereotypem chiize), ani se
nevyskytuji tak casto pohybové artefakty pii elektrokardiografii (EKG) a méieni
krevniho tlaku (Takken et al., 2017).

3.2.1.2 Protokol podle Bruce na béZeckém pdsu (Bruce treadmill protocol)

Zatézovy protokol podle Bruce pro vysSetfeni na bézeckém pasu (b&hatku) je
Siroce uzivany (Hebestreit et al., 2015). Pfi vySetfeni na b&hatku se zapoji vice
svalovych skupin, ale vznika pfi ném riziko padu (Radvansky in Macek a Radvansky,
2011b). Tento protokol lze vyuzit u pacientii s CF a i u pacientd s chronickou obstrukéni
plicni nemoci, kardiovaskularnimi chorobami ¢i u pacienti po transplantaci plic.
Protokol testuje aerobni zdatnost pacienta v zatézi a vysledkem je opét vrcholova (¢i
maximalni) spotfeba kysliku. Pfi testovani na béhatku byva oproti testovani na
bicyklovém ergometru namétena hodnota maximalni spotieby kysliku asi o 10 % vyssi.
Tento protokol se hodi spiSe pro testovani sportovct (Radvansky, 2009). Pfi tomto testu
neni snadné provadét potfebnd méteni (EKG ¢i méfeni krevniho tlaku) a navic mohou

byt tyto hodnoty zna¢né zkresleny (Takken et al., 2017).

Jedna se o test s kontinudlné¢ zvySovanou zatézi, symptomy limitovany
do volniho vyc€erpani. Pti uziti originalni verze protokolu setrvava pacient v kazdém
stupni zatéze po dobu 3 minut. Kazdy stupeit ma specifickou rychlost a sklon bézeckého
pasu (stoupani je udavéano v procentech). Predpoklada- li se, Ze je pacient méné zdatny,
lze uZzit modifikovanou verzi protokolu, kterd obsahuje na zacatku testovani 2 dalsi
stupné- stupeit 0 a stupenn 2 . Tyto jsou vrychlosti shodné s prvnim stupném
originalniho protokolu, ale u stupné 0 je sklon béZiciho pasu 0 % a u stupné 7 je sklon

pasu 5 %, dale se uz pouzivaji stupné z originalniho protokolu (Hebestreit et al., 2015).

Pro urCeni vrcholové spotieby kysliku VOjypeax je tieba test provadét
s analyzatorem vymény dychacich plynti. Neni- 1i tento k dispozici, lze vysledek
odvodit pomoci rovnic z celkového ¢asu testovani, nicméné rovnice byly vytvoieny
na zaklad¢ méteni dospélych pacientii. Také 1ze porovnavat celkovy Cas testu. Existuji
referen¢ni data z testovani zdravych déti ve véku 4-18 let. Spolehlivost testu je vysoka
u zdravych déti 1 dospélych. Zaroven se test ukazal jako citlivy na zmény ve stavu déti
s CF po akutni plicni exacerbaci a koreloval s ocistovacim indexem plic LCI

(Hebestreit at al., 2015; Robinson et al., 2009). Vysledky vrcholové spotieby kysliku
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z tohoto protokolu koreluji i s hodnotou FEV1 (Hebestreit at al., 2015; Pouliou et al.,
2001).

3.2.1.3 Protokol se supramaximdlnim piechodem (Step ramp test)

Ptijeti submaximalni hodnoty spotfeby kysliku jako platné mize znamenat
zna¢né podhodnoceni pacientovy prognozy a desinterpretaci jeho klinického stavu. VO,
plateau (Ci ustadlend uroven VO;) nemusi byt u mladych pacienti pii zatézovém
vysetieni dosazeno a sekundarni kritéria mohou byt nevhodna pro zdravé déti i
pro mladé aktivni pacienty s CF. Pro ovéfeni hodnoty spotieby kysliku zjisténé
pfi kardiopulmondlnim zatézovém vysetfeni 1ze pouzit verifikacni fazi, kdy je testovana
osoba podrobena z4tézi supramaximalniho intenzity (Saynor et al., 2013).

Clanek o takovém vySetfeni byl publikovan vroce 2013 (Saynor et al.).
Vysetieni vypadalo nésledovné: pacienti v primémém véku 13,1 let absolvovali
nejdiive zatéZzové vysetfeni na bicyklovém ergometru podle rampového protokolu (tzn.
s kontinuadlné zvysSovanou zatézi). Nejprve Slapali pacienti pro zahfati 3 minuty
na zatizeni 20 wattd. Nasledoval vlastni rampovy protokol, kde zatéz nartstala
pfeddefinovanou rychlosti o 10- 25 wattl za minutu tak, aby bylo zajiSténo, ze bude
testovani trvat 8- 12 minut. Testovani m¢li za kol udrzet tempo Slapani mezi 70 a 80
otaCkami za minutu. Vyc€erpani bylo stanoveno jako pokles rychlosti Slapani o vice nez
10 otafek za minutu a to po dobu 5 po sob¢ jdoucich vtefin. Jako vrcholovy vykon byla
stanovena nejvyssi zatéz pred dosaZzenim vycerpani. Tato hodnota pak ndsledné byla
vyuzita pro dal$i méfeni. Nasledné pro zklidnéni Slapali pacienti na zat€z 20 wattl po
dobu 5 minut a 10 minut sed€li pro znovunabyti sil. Poté opét Slapali na zatéz 20 watt
po 3 minuty a pak nasledoval pfimy piechod na zatéz (test Smax), kterd byla
ekvivalentni 110 % vrcholového vykonu, ktery byl zjistén pfi pfedeslém rampovém
protokolu. Test pak byl ukonfen pro vycerpani a opét nasledovalo 5 minut vySlapani
na zatéz 20 wattli. V pribchu testu byla méfena vyména dychacich plynt a SpO,
pomoci pulzniho oxymetru. Verifikace hodnoty VOopea pomoci testu Smax urcuje, zda
hodnota VOapca ziskand béhem rampového protokolu je skute€né maximalni. Pokud
test Smax nevyvolal dalsi narGst spotieby kysliku, pak bylo ptfi rampovém protokolu
dosazeno VO, plateau. Ve vétSiné€ piipadil test Smax nevyvolal zvySeni VOpear, ¢imZ
bylo potvrzeno, ze hodnota VOjpea je skutecné hodnotou maximaélni, tedy VOomax -
Avsak, zaroven urcil ty testované osoby, u nichz by prostym zatéZovym vySetfenim

doslo k podhodnoceni skutecnych hodnot. Test Smax vyprovokoval signifikantni nartst
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u 21 % testovanych, coz je rozdil oproti zdravym détem, kde toto vyvold nartst
spotieby kysliku jen u 8 % testovanych. Navic bylo zjisténo, Ze nejveétsi nartist spotieby
kysliku pii testu Smax byl u osob, které panovaly pochyby o jejich adherenci k 1é¢bg;
v kontrastu s tim bylo zjisténo, ze u téch testovanych, ktefi byli celkové fyzicky
aktivnéjsi, vyvolal test Smax nejmensi vzrist spotieby kysliku oproti rampovému
protokolu. Dle této studie by u mladych pacientti s lehkym az sttednim postizenim tedy
mél test Smax nahradit tradi¢ni sekundarni kritéria, aby byla zjiSténa prava hodnota
VOomax @ aby tak nedoslo ke zkresleni stavu pacienta. Takovyto test byl pro zjisténi
VO;max pouzit i ve dvou dalsich studiich stejného autora z let 2016 a 2017 (Tomlinson

et al., 2017; Saynor et al., 2016).

3.2.1.4 Strmy kontinudlné stupiiovany test (Steep ramp test, SRT)

Jednd se o test na bicyklovém ergometru do maximalniho vycerpani, jehoz
primarnim vystupem je vrcholovy vykon (peak work rate= WRpeak). Tento test je
rychly a nevyzaduje pouziti analyzatoru vymény dychacich plynt, ¢imZ je dostupnéjsi
pro bézné testovani. Test probiha takto: po 3 minutich zahtivaciho Slapani na vykon 25
wattll nasleduje kontinudlni zvySovani zatéze a to tempem, které¢ je uréeno vyskou
testované osoby. Testovanym s télesnou vyskou mensi nez 120 cm je nariist stanoven
na 10 watt za 10 sekund (2 watty za 2 sekundy); testovanym s télesnou vyskou mezi
120 a 150 cm je zatéZ zvySovana o 15 wattl za 10 sekund (3 watty za 2 sekundy);
pro soby vyssi nez 150 cm je rychlost naristu vykonu 20 wattti za 10 sekund (4 watty
za 2 sekundy). Pacienti jsou instruovani, aby udrzeli tempo Slapani na 60- 80 otackach
za minutu. Jako vrcholovy vykon je uréen bod, kdy tempo Slapani klesne definitivné
pod 60 otafek za minutu a to 1 pfes dlirazné slovni povzbuzovani k dal§imu vykonu.
Z vysledku testovani 1ze na zaklad¢ rovnice vypocist pfedpokladanou hodnotu VOjpeak.
Oproti klasickému kardiopulmondlnimu zatéZovému vySetfeni na bicyklovém
ergometru s analyzou vymeény dychacich plynt trva vlastni testovaci faze SRT
podstatné krat§i dobu. Pro mladé pacienty s CF je navic SRT piijemngjsi. U této
skupiny pacientll také koreluje vysledek SRT (WRpeak) s VOypeax naméfenym pii
zatézovém vySetfeni s analyzou dychacich plynti. Na druhou stranu, i pfes vyssi
dosazené hodnoty vrcholového vykonu pii SRT byly u tohoto testu sledovany nizsi
hodnoty vrcholové tepové frekvence (HRpeak) @ VOopeak , €0Z naznaluje, Ze vysledek

testu ovliviiuje 1 anaerobni zdatnost testovaného (Bongers et al., 2015).
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Obecné existuje mnoho moznosti, jak provést zatézové vysetfeni a mnoho
zatézovych laboratofi pouziva své vlastni standardizované zatézové protokoly (Takken

etal., 2017).
3.2.2 Mimolaboratorni testy

3.2.2.1 S’estiminutov)? test chuzi (Six- minute walk test)

Sestiminutovy test chiizi (6MWT) se fadi mezi terénni chodecké testy. Slouzi
ke zhodnoceni funkéni kapacity testované osoby (Neumannova et al., 2015). Tento test
je submaximalni s vyjimkou osob se zavaznym postizenim plicnich funkci (Hebestreit
et al., 2015). Tento test Iépe koresponduje se vSednimi dennimi ¢innostmi nez jiné testy
(Arikan et al., 2015), ale nedokaze urcit faktory, které limituji toleranci zatéze (Lesser et

al., 2010).

Test se provadi na draze dlouh¢ 30 az 50 metr. Testovana osoba si sama voli
rychlost chlize podle svého subjektivniho maxima (Neumannova et al., 2015). Pii testu
chodi pacient zvolenou rychlosti mezi kuzely vymezujicimi vzdalenost. Vzdalenost
dosazena za 6 minut chlize (6- minute walking distance, 6MWD) je pak pouzita
k porovnavani vykonnosti pacienta. Béhem testu neni povoleno b&hat a pacient mize
byt v pribchu testu slovné povzbuzovan. Jedinymi potfebnymi pomickami pro tento
test jsou kuzely na vymezeni drahy, metr pro naméfeni drahy, stopky a pulzni oxymetr
(Hebestreit et al., 2015). Referen¢ni data pro détskou populaci jsou dostupna (Ulrich et
al., 2013; Lammers et al., 2008). Spolehlivost testu je vysokd (Neumannova et al.,

2015).

Donadio et al. (2017) ve své kohortové studii sledovali vyvoj vysledkt
Sestiminutového testu chiizi a dalSich proménnych u déti a adolescentli s CF v obdobi 5
po sob¢ nasledujicich let. Dle této studie vzdalenost dosaZzena za 6 minut chlze
negativné koreluje s poctem dnil hospitalizace. Déti a adolescenti s vys$§i hodnotou
6MWD maji niz$i riziko hospitalizace. Nebyla sledovana zadna souvislost mezi mirou
uzivani antibiotik a vysledkem tohoto chodeckého testu. Uvadeji, ze déti, které usly
méné, nez 577,5 metr mély néasledné 4krat vyssi pravdépodobnost hospitalizace. Podle
autori ma tento test hlavné prognostickou hodnotu vzhledem k riziku hospitalizace
v nésledujicich letech. Vysledek tohoto testu je nezavisle ovliviiovan vékem testované
osoby a mirou plicni obstrukce, tedy hodnotou FEV1 (Saglam et al., 2016). Dle studie
od Daniela L. Lessera et al. (2010) nebyla u détskych pacientd s CF sledovana
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signifikantni korelace mezi 6MWD a maximalni spottebou kysliku, ale byla sledovana
pro sou¢in 6MWD a véhy testované osoby (tento parametr se nazyvda 6MWORK,
horizontal work of walking) a tato korelace se neobjevovala u zdravych probandu.
Moznym vysvétlenim této korelace je to, ze metabolicky vydej je propojen s aerobni
zdatnosti a 6MWORK tyto energetické ndroky vyjadiuje. Na rozdil od pacientii
s chronickou obstrukéni plicni nemoci jsou dospéli pacienti s CF vétSinou schopni
udrzet konstantni rychlost chlize pii Sestiminutovém testu chiizi 1 pfi obdobnych
parametrech plicnich funkci a jen velmi mald cast testovanych s CF béhem testu
zpomaluje. U dospélych nebyla sledovana ani korelace mezi rychlosti chize béhem

testu a plicnimi funkcemi (Reychler et al., 2016).

3.2.2.2 Stupiiované kyvadlové testy (Incremental shuttle tests)

Stupnované kyvadlové (¢lunkové) testy se fadi do skupiny chiizovych testt,
u nichz je rychlost pohybu pacienta fizena zevné pomoci zvukovych signalt, ¢imz se
1i$i od Sestiminutového testu chiizi, pfi kterém si pacient rychlost chiize uréuje sam.
Pro vSechny testy je zapotfebi jen minimalni vybaveni: kuzely k vyméteni drahy, méfici
paska, nahravka s casovymi signaly, pulzni oxymetr a piipadné zapisovy arch. Jedna se
o testy vicetroviiové. Rychlost vyzadovana po testované osob¢ je urovana pomoci
nahravky se zvukovymi signdly, kdy pacient pii prvnim zvukovém signalu vyrazi
od prvniho kuZelu a pfed zazné€nim dalSiho signalu musi byt u kuzelu druhého. Intervaly

mezi zvukovymi signaly se postupné zkracuji. Existuje vice variant tohoto testu.

Dvacetimetrova varianta testu (twenty- meter shuttle test, the incremental
shuttle run test, ,,bleep™ test), neboli vytrvalostni ¢lunkovy béh, byl pivodné vyvinut
pro testovani Skolnich déti, sportovnich tymu ¢i ozbrojenych sil. V modifikované verzi
pro pacienty s CF je pocatecni rychlost oproti plivodni verzi poloviéni (misto 8 km/h je
z pocatku po testovanych osobach vyzadovana rychlost pouze 4 km/h) a rychlost je dale
navySovana o 0,5 km/h kaZzdou minutu testu (stejné jako v plvodni verzi). Test je
ukoncen ve chvili, kdy je testovand osoba pifi zaznéni signdlu vzdalend od cilového
kuZelu vice neZ 2 metry. Z maximalni dosazené rychlosti 1ze odhadnout vrcholovou
spotiebu kysliku VOopeax (Hebestreit et al., 2015).

Desetimetrovd verze testu (stupniovany kyvadlovy test chlizi, incremental
shuttle walk test, ISWT) se uziva ,,pro hodnoceni maximdalni tolerance zatéze
unemocnych s chronickym reparanim onemocnénim pii chiizi po roving*

(Neumannova et al., 2015). Pivodni test ma celkem 12 irovni a za¢ina se na rychlosti 2
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km/h. Modifikovana verze pro pacienty s cystickou fibr6zou ma trovni celkem 15,
maximalni rychlost chiize ¢i béhu pii testu je 10,2 km/h a rychlost roste opét po 0,5
km/h pro kazdou uroven (tedy pro kazdou minutu testu). Test je ukoncen ve chvili, kdy
testovanad osoba je vzdalena od kuzelu, ke kterému jde vice nez 0,5 m, nebo kdyz je
uspésn¢ dokoncena 15. troveil testu. Pokud nebyla ani 15. Groven testu pro pacienta
maximalni, lze uzit verzi o 25 urovnich (Hebestreit et al., 2015). Ve srovnani
s Sestiminutovym testem chiizi urazili adolescenti a déti s CF a mirnym az stfednim
plicnim postizenim pii tomto testu vyrazné vyssi vzdalenost (v priiméru o 122 metra
vice nez pti 6MWT). Dale bylo sledovano, ze v pruméru byl ISWT provadén po delsi
dobu, tepova frekvence byla u subjektd na konci ISWT vyssi nez u 6MWT stejné tak
1 mira dusnosti. Jako jasny faktor ovlivilujici vzdalenost urazenou pti ISWT byl urcéen
nutriéni stav (respektive BMI) a mira obstrukce dychacich cest pacienta s CF. Protoze
stupiiovan kyvadlovy test chiizi vyvolava odpoveéd transportniho systému efektivnéji
nez Sestiminutovy test chiizi, 1ze usuzovat, Ze pro hodnoceni symptomaticky limitované
tolerance fyzické zatéze se tento test hodi vice (Saglam et al., 2016). Existuje silna
korelace mezi vzdalenosti urazenou béhem ISWT (desetimetrové verze) a VOjpeak

(Smith, L. et al., 2017).

3.2.2.3 Modifikovany mnichovsky test fyzické zdatnosti (Modified Munich fitness
test, mMFT)

Jednd se o mimolaboratorni test sledujici nékteré oblasti fyzické zdatnosti
(Radtke et al., 2009). Modifikovany mnichovsky test fyzické zdatnosti ma pouze 4
oblasti testovani oproti originadlni verzi, ve které je testovanych oblasti celkem 6.
Pomoci téchto 4 oblasti testovani se ziskavaji informace o flexibilité, rovnovaze, sile
a koordinaci a poskytnou souhrnnou informaci o pohybové vSestrannosti pacienta. Prvni
oblast testu testuje udrzeni rovnovahy ve stoji na kladin¢ (bfevnu) kombinované
s odrazenim mice obéma rukama o zem. Tato ¢ast testu trva 30 vtefin. Druhou oblasti je
pak presné héazeni pul kilového sacku postupné do 5 policek. Tteti oblasti je testovani
flexibility trupu ve stoji na kladin¢/ bfevnu, kdy se pacient ze stoje piedkloni a pfi
predklonu ponechava kolena extendovana. Posledni oblasti je pak test vyskoku z pozice
ve stoji s pokr¢enymi koleny. Pfi tomto testu se posuzuje rozdil mezi tim, kam testovana
osoba dosdhne (natdhne se) ve stoji a vySkou, kam dosdhne pfi vyskoku. Ve srovnani
s populaci zdravych déti ziskavaji détsti pacienti s CF v tomto testu mensSi bodové

ohodnoceni, ale stdle se pohybuji v rozmezi normy. Avsak je slozité porovndvat déti
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s CF se zdravymi détmi vzhledem k antropometrickym odliSnostem. Zdravé déti jsou
vyssi, t€z8i a silngjsi. Pubertalni déti s CF jsou oproti zdravym détem ve vyvoji

opozdéné (Gruber et al., 2008).

3.2.2.4 Triminutovy test stoupdanim (Three- minute step test)

Ttiminutovy test stoupanim je velmi jednoduchy mimolaboratorni test. K jeho
provedeni je tfeba jen bézné prodavany schiidek na aerobik, metronom a pulzni oxymetr
(Urquhart, 2011). Po testované osobé je vyzadovéano, aby v pravidelném rytmu
vystupovala na schidek a néasledné z néj Gplné sestupovala. Test trvad 3 minuty a tempo
vystupu na schod a sestupu zné je nejvhodnéjsi udévat pomoci metronomu.
Doporuceni na provedeni testu se lehce 1isi: lze pouzit schod o vySce 15 centimetrti
s tempem sestupu a vystupu 30 za minutu (Hebestreit et al., 2015), ¢i schod o vySce 12
centimetrll pfi tempu sestupu a vystupu 24 za minutu (Bohannon et al., 2015). Béhem
testu je sledovana tepova frekvence, SpO, a subjektivni hodnoceni intenzity zatéze
pomoci Borgovy Skaly (Bohannon et al., 2015). Pro sniZeni lokalni svalové tnavy je
doporuceno, aby testované osoby meénily vedouci dolni koncetinu v pribéhu testu

(Radtke et al., 2009).

Ve zdravé populaci bylo sledovano, Ze oproti Sestiminutovému testu chizi je
U pacientl s CF byla sledovana vyssi kumulativni tepova frekvence a vétsi pokles SpO,
nez pii Sestiminutovém testu chizi (Hebestreit et al., 2015). Piekvapive, u mladych
Sestiminutovy test chilizi, protoze béhem Sestiminutového testu chlzi si sami zvolili
tempo chlize a donutili se k vétsimu vykonu nez ke konstantné tizenému vykonu pii
tiiminutovém testu stoupanim. U zdatnych détskych pacientii s CF by tedy tento test
nemusel mit nalezitou vypovédni hodnotu. Na druhou stranu, pro nékteré testované
osoby nemusi byt z riznych diivodl mozné tento test dokoncit- kviili inavé, narocnosti
testu, problémim s rovnovahou ¢i pro neschopnost udrzet dané tempo nebo uplné
vystoupit na schod (Bohannon et al., 2015). Pro mnohé pacienty by tento test tudiz mohl
byt také narocny a vysledek testu by ndm neposkytl potiebné informace o funkéni
kapacité testovaného. U dospélych pacientt se stiedni az velkou zdvaznosti onemocnéni
muZze byt tento test dobrym prediktorem celkové deteriorace klinického stavu, pficemz
nejvyznamnéjSim vysledkem testu je mira denaturace. U pacientli, u kterych poklesla

SpO; pod 90%, byli ve vyssim riziku hospitalizace v nasledujicich 12 mésicich (Holland
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et al., 2011). Vysledek testu je ovlivnén vyskou testované osoby a délkou jejich dolnich

koncetin (Urquhart, 2011).

3.2.2.5 Jednominutovy test ze sedu do stoje (The 1- minute sit- to- stand test)

Potencidlem a vyhodou jednominutového testu ze sedu do stoje je hodnoceni
funkéni kapacity testované osoby a zjisténi funkénosti svalstva dolnich koncetin (DKK),
predevSim svalové sily musculus quadriceps femoris. Pro test je tieba zidle
bez podrucek, zidli je tfeba umistit opéradlem ke zdi, aby se béhem testu neposouvala
atim nebyl zkreslen vysledek. Pied zacatkem testu sedi testovana osoba 3 minuty
na zidli, pak nasleduje 1 minuta aktivni testovaci faze a poté jesté¢ 3 minuty odpocinku
na zidli. Béhem testovaci faze si testovany stoupa az do uplného natazeni DKK a poté si
opét plné seda. Tempo si voli pacient sam a mél by si stoupat a usedat zpét tak casto, jak
je to pro n€¢j mozné. Pfi provadéni testu doplnéném o analyzu vydechovanych plynt
bylo u dospélych pacienti s CF sledovano, ze vrcholova kardiorespira¢ni odpovéd
na tento test siln¢ koreluje s kardiorespira¢ni odpovédi organismu na spiroergometrické
vySetieni dle Godfrey protokolu, nicméné mira kardiorespiratni odpovédi je
u jednominutového testu ze sedu do stoje mensi. Test je vhodny pro zadkladni zjisténi
funkéni kapacity testovaného a svalové sily DKK, kterd u pacienti s CF koreluje

s poc¢tem provedenych plnych vertikalizaci do stoje ze sedu (Radtke et al., 2017).

3.2.3 Testovani svalové sily

Ve studiich prezentovanych v této bakalaiské praci se pii testovani pacientl
s CF vyskytly 1 dal$i testovaci metody. Pro méfeni svalové sily 1ze pouZit test one-
repetition maximum (test jednoho opakovaciho maxima,|RM). Vysledkem tohoto testu
je pro danou svalovou skupinu maximalni zaté¢z (udana v kilogramech), se kterou Ize
provést standardizovany posilovaci cvik pouze jednou (Rovedder et al., 2014). Obdobou
tohoto testu je five- repetition maximum test (test 5 opakovacich maxim, SRM), ktery
udavéa opét maximalni zatéz, ale tentokrat pro 5 po sobé jdoucich opakovani daného

cviku (Santana- Sosa et al., 2014).

Dal$im moznym testem Wingate anaerobni protokol, coZz je test anaerobni
vykonnosti. Tento test méfi maximalni mnoZstvi anaerobné vydané energie za 30 s
a vyjadiuje anaerobni kapacitu a silové schopnosti organismu (Macek, 2011). Tento test
byl uzit u dvou sesterskych studii probihajicich v Némecku a ve Svycarsku (Hebestreit

et al., 2010; Kriemler et al., 2013).
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4 TRENINKOVE PROGRAMY POUZITE U DETI
S CF

Inkorporace fyzické zatéze do 1écebného programu déti s CF mize piinaset
jisté benefity. Udrzovani vysoké trovné pohybové aktivity je snazsi, nez po dlouhodobé
inaktivit¢ znovu budovat fyzickou zdatnost. Jednim z moznych motivacnich cila
pro pacienty s CF byt udrzeni urovné aktivity takové, aby stihali své vrstevniky
(Lannefors, 2009). Déti s CF s mirnym plicnim postizenim by se c¢asto mohly
zucCastiovat pohybovych aktivit, ale samy se jim spiSe vyhybaji: kvili pfehnanym
obavam rodicl, socidlni izolaci ¢i nespravnému pochopeni nemoci. V pozdéjsich
stadiich se nemoc sama o sob¢ stane pfic¢inou hypoaktivity, coz vede k dekondici
a dal$imu zhorSeni nemoci, ¢imz jsou pak uvrhnuti do zacarovaného kruhu hypoaktivity
(William a Stevens, 2013).

Fyzickd zatéz stfedni intenzity mulze byt vyuzita i jako soucast airway
clearance technik, pokud bude prolozena autogenni drendzi ¢i technikami usilovného
vydechu. V piipadé, Ze je fyzickd zat€Z pouzivana jako dopln€k k normalné
probihajicimu programu airway clearance technik, tak by méla byt zafazena 2-3 tydné
dle obecnych doporu€eni pro pohybové aktivity déti. Zatazovat by se méely aktivity jak
zdatnostniho, tak i posilovaciho charakteru (Lannefors, 2009). Zatéz stfedni intenzity
odpovida na Borgové Skéle subjektivniho vnimani zatéze stupniim 11-13/20 (na stupnici
od 6 do 20, kde hodnota 7 odpovida velmi lehké zatézi), ¢i stupiitim 3-4/10 na Borgové
Skale dusSnosti (na stupnici od 0 do 10, kde 0 znamend absenci dusnosti) (Daniels et al.,

2017).

Obecné by se u déti mela rozvijet pohybova vSestrannost. Jedna tréninkova
jednotka by méla obsahovat tvodnich 10 minut na rozehtéati a rozcviceni, dale 20-30
minut trvajici hlavni ¢ast, ve které se postupné stupiiuje intenzita a na konec by mélo
byt zatfazeno 5 minut na zklidnéni (Macek, 2011). Dulezitym faktorem pii sestavovani
tréninku u déti by mélo byt 1 to, ze v pfirozené pohybové aktivit¢ déti se objevuje
pfedevsim anaerobni charakter fyzické zatéze (Radtke et al., 2009).

U dospélych pacientti s CF existuje doporuceni pro ty pacienty, ktefi nejsou
schopni fyzické zatéze trvajici delsi Casovy usek. Tito pacienti by méli v pribéhu dne

opakovat desetiminutové epizody fyzické aktivity (Daniels et al., 2017).
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V piipadé, ze ma pacient infekci, m¢l by pacient pferusit pravidelny pohybovy
program do doby, nez bude 1 den bez symptomi probihajiciho onemocnéni (Pedersen a

Saltin, 2015).
4.1 Aerobni tréninkové programy

Ve studii z roku 2015 byl pouzit 3 mésice trvajici domaci tréninkovy program.
Do studie mohli byt piijati pacienti ve véku 7-20 let bez zndmek exacerbace. Celkové se
ucastnilo 34 pacientli s CF, z nichz polovina byla zafazena do tréninkové skupiny.
Pacienti v tréninkové skupiné obdrzeli manudl s doporu¢enymi aerobnimi aktivitami:
jogging, plavani, tanec, micové hry, skdkani pfes Svihadlo a dal$i. Soucasti manudlu
byly 1 ilustrace s instrukcemi na spravny streink a mési¢ni tréninkovy denik, kam méli
pacienti zaznamenavat, ve které¢ dny cvicili, jakou aktivitu zvolili a po jak dlouhou
dobu. Pacienti byli instruovani, aby cvicili aspon 2x tydné po dobu aspoit 20 minut.
Kazdé 2 tydny byla provedena telefonickd kontrola pacientli. Pacienti z kontrolni
skupiny byli pouze slovné instruovani k provadéni aerobniho cviceni na zacatku studie.
Na zacatku studie, po 1 mésici tréninku a po 3 mésicich tréninku bylo provedeno
kontrolni spirometrické meéfeni a spiroergometrické méfeni na bicyklovém ergometru
podle rampového protokolu. V Zzddném bodu studie nebyla sledovana zména v plicnich
funkcich ¢i ve vrcholové spotfebé kysliku v tréninkové skupin€ oproti skupiné
kontrolni. V tréninkové skupiné se zvysilo mnozstvi ohlaSenych aerobnich pohybovych
aktivit (Hommerding et al., 2015; Radtke et al., 2015). Takto vedeny trénink se tedy jevi

jako nedostacujici.

Clanek publikovany roku 2013 (Susi Kriemler et al.) prezentoval vysledky
tréninkové intervence aerobniho i silového typu u Svycarskych déti s CF starSich 12 let
as FEV1 aspoil 35% naleZit¢é hodnoty. Celkové studie trvala 24 mésicli, méteni
probéhlo na zacatku studie, dale po 3, 6, 12, 18 a 24 mésicich od vstupniho vySetteni.
Pacienti zatfazeni do aerobniho tréninku méli po 1 rok umoznén volny vstup do fitness
centra. Aktivitu si pacienti vybrali podle vlastni preference ve fitness centru nebo
na stacionarnim kole doma. Na pocatku programu byla pro pacienty stanovena intenzita
tréninku, pfi niZ tepova frekvence odpovidala 65% VOjpe stanovené pomoci
zatézoveého vysSetfeni na bicyklovém ergometru. Kazdy mésic se pacientim zvySovala
zatéZ na stacionarnim kole o 10% a to v ptipadé, Ze byli pacienti schopni Slapat bez

problémi déle nez 30 minut. Pacienti mé&li trénovat po dobu 30-45 minut 3x v tydnu.
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Samotna sledovand tréninkova intervence trvala prvnich 6 mésict studie a po této dobé
byli pacienti povzbuzovani, aby v nastaveném rezimu pokracovali. Problémem této
studie bylo, Ze v kontrolni skupin¢ doSlo béhem studie k neekanému zhorSeni
zdravotniho stavu a ztéchto divodua byla do studie zahrnuta jeSt¢ jedna kontrolni
skupina zjiné studie probihajici paralelné, a kterd méla stejna kritéria pro vstup
do studie, jako me¢la tato studie. V porovnani s obéma kontrolnimi skupinami se
u skupiny trénujici aerobné zvysila signifikantné vrcholova spotieba kysliku po 6
mésicich od zacatku studie (Kriemler et al., 2013). V ostatnich bodech studie nebyly
pozorovany zadné rozdily v tomto parametru mezi jednotlivymi skupinami (Radtke et
al., 2015). Hodnoty plicnich funkci FEV1 a FVC byly u tréninkové skupiny vyssi po 3,
6 a 12 mesicich ve srovnani s pivodni kontrolni skupinou a ve srovnani s pfidanou
kontrolni skupinou byly tyto hodnoty vyssi po 6 mésicich od pocatku studie (Kriemler
etal., 2013).

Vroce 2002 (Selvadurai et al.)) byla publikovdna kratkodobd studie
tréninkovych programi pro détské pacienty s CF, ktefi méli zatazeni cvi¢ebni program
pfi hospitalizaci jakou soucast 1écby akutni plicni exacerbace. Aerobni trénink sestaval
z 30 minut na b&hatku ¢i rotopedu a to pfi rychlosti, pfi které mél pacient tepovou
frekvenci odpovidajici 70% vrcholové tepové frekvence. Trénink probihal 5x tydné.
Po tomto tréninkovém programu byla u pacientd sledovdna signifikantni zména
ve vrcholové spottebé kysliku, kterd byla méfena pomoci Godfreyho protokolu
(Selvadurai et al., 2002). Oproti kontrolni skupiné zlstala tato hodnota vyS$si i mésic
od propusténi (Radtke et al., 2015). Tento trénink ptinesl i zvySeni FEV1 vétsi nez
u kontrolni skupiny (Selvadurai et al., 2002).

Star$i studie vydand roku 2000 studovala vliv 3 roky trvajiciho doméaciho
tréninku na pacienty ve véku 7-19 let. VSichni pacienti méli na pocatku studie jen mirné
¢i stfedni plicni postizeni. Na zac¢atku studie a pak kazdy rok bylo u pacientti provedeno
zatézové testovani zuziti Godfreyho protokolu na bicyklovém ergometru. Pacienti
z tréninkové skupiny byli povzbuzovani k aerobni sportovni aktivité dle jejich osobni
preference. Kazda tréninkovd jednotka méla trvat asponn 20 minut s5 Uvodnimi
minutami na rozcviceni a 5 zavé€re¢nymi minutami na zklidnéni. Pacienti méli cvicit
asponn 3x tydné pii tepové frekvenci 70- 80% jejich maximalni tepové frekvence.
Tréninkovéa skupina vykazovala prokazatelné¢ pomalejsi pokles FVC a FEV1 oproti

kontrolni skupiné, ale nebyl sledovan zadny rozdil mezi skupinami v zatéZovych
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parametrech. Zaroven se ale ukazalo, Zze pacienti v tréninkovém programu méli nizsi
compliance k respiracni fyzioterapii. Pravideln¢ plnit plan respiracni fyzioterapie
a tréninkového programu muze bytt pro tuto skupinu pacientu piili§ narocné

(Schneiderman- Walker et al., 2000).

4.2 Anaerobni tréninkové programy

Studie od Susi Kriemler et al. (2013) méla i skupinu s tréninkem silového typu.
Ugastnici méli po jeden rok volny vstup do fitness centra stejné jako skupina trénujici
aerobnim zpiisobem. Tréninkovy plan byl kontrolovan pomoci karet, které musely byt
vyplnény ve fitness centru. Do téchto karet se ke kazdému provadénému cviku vpisoval
pocet sérii a opakovani v sérii. Pokud pacienti zvladli vice nez 9 opakovani v sérii, pak
jim byla navySena zatéZ o 5%. Asponl jednou v tydnu pacienty kontrolovali instruktofi
z daného fitness centra. Tréninkova cCast studie trvala stejn€ jako u aerobné trénujici
skupiny, tedy 6 mésicti. U této tréninkové skupiny bylo oproti Svycarské kontrolni
skupiné pozorovano zvySeni hodnoty FEV1 3, 6, 12 a 24 mésicti od inicidlniho
vstupniho vySetfeni a stejné jako u aerobné trénujici skupiny, i zde bylo oproti némecké
kontrolni skupiné toto zvySeni sledovano pouze pii méfeni, které probéhlo 6 mésict
od vstupniho vysetfeni. V porovnani se Svycarskou kontrolni skupinou bylo sledovano
1zvySeni VOjpeak @ to 3, 6 a 12 mésicli od vstupniho vySetfeni, avSak v porovnani
s némeckou kontrolni skupinou nebylo zvySeni pozorovano (Kriemler et al., 2013).
Interpretace této studie je celkové problematicka kvili nezvyklému zhorSeni

zdravotniho stavu piivodni Svycarské kontrolni skupiny (Radtke et al., 2015).

Studie tréninkovych programii u déti s CF pfi akutni exacerbaci obsahovala
1 skupinu s odporovym tréninkem. Odporovy trénink probihal na posilovacich strojich
a pacienti posilovali horni 1 dolni koncetiny. Na zacatku kaZzdého tréninku byla
pacientim stanovena subjektivni maximalni sila a pacienti pak trénovali na zatéz
odpovidajici 70% maximalni subjektivni sily. Pacienti trénovali 5x tydné€ a kazdy cvik
provadéli v 5 sériich po 10 opakovanich. Tento trénink produkoval pozitivni zmény ve
svalové sile dolni koncetiny (DK) meéfené pomoci isokinetického testu maximalni
svalové sily na nedominantni DK a to pro m. quadriceps femoris a pro hamstringy
(Selvadurai et al., 2002). Ve srovnani s kontrolni skupinou nebyla sledovana zména
ve vrcholové spotiebé kysliku (Radtke et al., 2015). Hodnota FEV1 stoupla vice, nez
u skupiny trénujici aerobnim zptisobem a neZ u kontrolni skupiny (Selvadurai et al.,

2002).
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4.3 Kombinované tréninkové programy

Brazilska studie publikovana vroce 2014 pouzila pro své pacienty blize
nespecifikovany domaci kombinovany trénink. Do studie byli zafazeni pacienti starsi 16
let, ktefi vSak v této studii byli povazovani i vtomto véku za pacienty dospélé
a nejednalo se tak o vylucné détskou populaci. Pro testovani pacienti byl pouzit 6MWT
a test 1IRM pro flexory lokte a extenzory kolene. Pacienti obdrzeli tiStény manuél
s radami, pokyny a cvi¢ebnimi protokoly. Bylo doporuceno, aby pacienti cvicili kazdy
den. Tréninkova intervence trvala 3 meésice. Po této intervenci bylo u tréninkové
skupiny oproti skupiné kontrolni sledovano zvyseni svalové sily hornich koncetin (tedy
vetsi zatéz pri testu 1IRM pro flexory lokte). Svalova sila DKK a vysledek 6MWT
zustaly nezménény. Fakt, Ze se zvySila svalova sila pouze svali HKK, mize byt
zpusoben odlisnou velikosti svalovych skupin hornich koncetin (HKK) a DKK. Kratsi
svaly HKK potiebuji ke zméné trofiky kratsi ¢as nez delsi svaly DKK (Rovedder et al.,
2014).

Dalsi studie sledovala vztah tréninkové odpovédi, zanétu a infekce
u adolescentti s CF. Do studie byli pfijati adolescenti ve veéku 12- 18 let. Tito pacienti
provadéli domaci kombinovany trénink. CviCebni jednotka sestavala ze 4 cvikl
z kalisteniky (cviceni s vlastni vahou) a jako paty cvik byla aerobni aktivita v podobé
bcéhu. Pacienti museli dokon¢it cviceni béhem 11 minut a trénink probihal 5x tydné
a tréninkova intervence trvala 12 tydnd. Na zacatku a na konci studie absolvovali
zatéZzove vySetieni na bicyklovém ergometru podle Godfreyho protokolu. Pacienti, ktefi
meli niz§i hodnoty pro zanét (Imunoglobulin G) a pro infekci (Pseudomonas
aeruginosa) vykazovali lepS§i odpovéd’ na nastaveny trénink, ackoliv tento trend

nedosahl statistické vyznamnosti (van de Weert- van Leeuwen et al., 2014).

Jedna studie spojila kombinovany trénink s tréninkem inspira¢nich svalt. Sila
inspira¢nich svali byla méfena pomoci maximalniho nadechového tlak (maximal
inspiratory pressure, Ply,.x). Zatézové vysetfeni bylo provedeno opét na bicyklovém
ergometru s uzitim Godfreyho protokolu. Svalov4 sila byla méfena pomoci testu SRM.
Do studie byly zatazeny déti s CF ve v€ku 6-17 let. Tréninkovy plan byl stanoven
na 8 tydnti, poté nasledovaly 4 tydny tréninkové pauzy. Pacienti v tréninkové skupiné
méli 3x v tydnu v odpolednich hodindch kombinovany trénink v télocviéné v nemocnici
pod dozorem specialisty. Aerobni ¢ast tréninku zacinala 10 minutami rozehiati

na bicyklovém ergometru. Poté nasledovalo 20-40 minut tréninku na ergometru
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a priblizné 15 minut aktivnich her (béh ¢i fotbal). Poté absolvovali pacienti jesté 3
okruhy posilovacich cviceni (7 cvikl), pficemz 1 série cviku sestavala z 12-15
opakovani. Zatéz na posilovacich strojich byla na zacatku nastavena na 50% zatéze
SRM a postupné se zvySovala. K tomuto tréninku pacienti jest¢ provadéli 2x denné
standardni fyzioterapii a 2x v tydnu (ve dny, kdy neméli cviceni) trénink nadechovych
svalil s pouzitim dechového trenazéru (Power breathe). Inspiracni trénink sestaval z 30
nadechtd proti odporu odpovidajicimu zprvu 40% Pln.,x zméfeného na zacatku
programu, po 4 tydnech se pfeslo na 50% Ply.x. I tento pomérné kratky program ptinesl
narist VOapeak, SRM a Pliyay. Hodnota Pl ziistala vyS$si 1 po tréninkové pauze. Nebyly
ovSem sledovany zadné signifikantni zmény v hodnotdich FEV1 (Santana- Sosa et al.,
2014). Obdobné studie prob¢hla na stejném pracovisti i v roce 2012 (Santana- Sosa et
al.), avSak intervence obsahovala jen kombinovany trénink. Tato studie doSla
k podobnym vysledkiim jako jiz popsana pozd¢jsi studie: pro pacienty v tréninkové
skupin¢ stoupla hodnota VOypeax @ 5SRM, ale hodnoty plicnich funkci zlstaly
nezménény. Svalova sila nékterych svalovych skupin zlstala zvySena i1 po tréninkové

pauze, zatimco VOopeq klesla.

4.4 Cviceni a airway clearance

Vroce 2016 byla publikovana studie, ktera sledovala vliv cviceni
na expektoraci. Tato studie se zaméfila na mladé pacienty s CF ve véku 16-29 let.
Pacienti absolvovali ve 3 dnech po sobé 2 cvicebni lekce a jednu zastupnou necvicebni
(falesnou) lekci. Jako cvicebni lekce bylo zvoleno cviceni na trampolin€ a na rotopedu,
jako zastupnéd lekce byl zvolen biliard. VSechny tyto lekce trvaly 30 minut, poté
nasledovalo 30 minut odpocinku a poté 30 minut konvenc¢ni respira¢ni fyzioterapie (10
minut flutterovani, 20 minut jinych airway clearance technik). Béhem celé této doby
bylo sesbirdvano vykaslané sputum, které bylo vazeno s pfesnosti na 0,1 mg. Hmotnost
expektorovaného sputa byla vyssi pfi a po cvicebni lekci (trampolina, rotoped) a tato
hmotnost byla srovnatelnd s hmotnosti sputa vypuzeného pii nasledné respiracni
fyzioterapii. U vSech 3 skupin bylo mnoZstvi sputa expektorovaného pfi a po respiracni
fyzioterapii stejné (Kriemler et al., 2016). Piedpoklad je, Ze lepsi clearance sputa je
zpusobena kombinaci n€kolika faktorii plisobicich v prubéhu fyzické zatéze. Temito
faktory jsou vyssi ventilace a vyssi vydechové pratoky, které vytvaii vetsi stfizné sily

aposun hlenu v dychacich cestich. Vzhledem k vyssi ventilaci se z dychacich cest
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odpafi veétsi mnozstvi vody, coz by vylucovalo zmény v obsahu vody v evakuovaném

sputu (Dwyer et al., 2011).

4.5 Dalsi intervence

Némecka studie, ktera byla paralelni se Svycarskou studii a publikovanou
v ¢lanku z roku 2013 (Kriemler et al.) byla v tréninkové intervenci ponékud odlisna.
Kritéria pro vstup byla ale stejnd: do studie mohly byt zavzaty déti star$i 12 let
as FEV1 asponi 25% nalezité hodnoty. V této studii si pacienti mohli vybrat, jaky typ
tréninku budou po dobu studie provadet. Nékteii si vybrali aktivitu vytrvalostniho
charakteru (cyklistika, jogging, plavani), néktefi miCové hry, néktefi kombinovany
trénink ve fitness centru. Struktura studie byla stejna jako u studie Svycarské: probéhlo
vstupni vySetfeni s konzultaci a dal$i kontrolni méteni probéhla za 3, 6, 12, 18 a 24
mesicl od vstupniho vySetfeni. Pacienti se dle doporuceni méli zapojit do sportovnich
aktivit miniméln¢€ na dobu 3x60 minut za tyden. Tréninkova ¢ast studie trvala prvnich
6 mésicll. V prib&hu studie byl sledovan nértst hodnoty VOapeax u tréninkové skupiny
oproti skupiné¢ kontrolni a to ihned po skonceni tréninkové ¢asti studie (tedy
po 6 mésicich od vstupniho meéfeni). Tato hodnota pak v dalSim meéfeni (12 mésict
od zacatku studie) klesla a pii dalSich méfenich opét stoupla (18 a 24 meésict
od vstupniho méfeni). Rozdil VOpeak tréninkové skupiny oproti kontrolni skupiné ¢inil
asi 10% vstupni hodnoty. Pokles VOjpeac 12 mésicli po vstupnim vySetfeni byl
pravdépodobné zplsoben zimnim obdobim, kdy jednak mohla klesnout adherence
k nastavenému tréninku z diivodu chladného pocasi a jednak v tomto obdobi probiha
1 nejvice infekci. Signifikantné se u tréninkové skupiny oproti skupiné kontrolni zvysila
1 hodnota FVC a to 18 a 24 mé&sicli po vstupnim vySetfeni. Tato studie ukazala, Ze
pulroéni domaci tréninkovy program muze vyvolat trvalé zmény v aktivité¢ détskych
pacienti s CF (Hebestreit et al., 2010). Z dat Svycarské (Kriemler et al., 2013)
anémecké studie (Hebestreit et al., 2010) byla vytvofena analyza, kterd zjistila, ze
kvalita Zivota zavisla na zdravi je u déti s CF piimo propojena s fyzickou kondici a to

hlavné ve sloZce vytrvalostni zdatnosti (Hebestreit et al., 2014).

Sestitydenni program pii hospitalizaci na rehabilita¢ni klinice pro CF sledoval
détské pacienty od 7 let véku a i1 pacienty dospélé. Pacienti sportovali pod dohledem
terapeuta po dobu 45 minu 4-5x tydné. Aktivit bylo Siroké spektrum: chiize ¢i jogging
v pondéli, v atery a Ctvrtek probihaly micové a dalsi hry, ve sttedu byl odporovy trénink

a v patek meli pacienti plavani. Pti této studii bylo zji$téno, Ze pacienti s niZsi inicialni
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vrcholovou spottebou kysliku (v tomto ptipadé pod 58% nalezité¢ hodnoty) po ukonceni
tréninkové intervence vykazovali vétsi ndrast této hodnoty (Gruber et al., 2011). Starsi
studie tohoto typu (obdobny tréninkovy program na 4-6 tydnil) navic poukazala na to,
ze takto koncipovany sportovni program u pacientd s CF ve véku 6-18let rozviji
fyzickou zdatnost a pohybovou vSestrannost méfenou pomoci modifikovaného

mnichovského testu fyzické zdatnosti (Gruber et al., 2008).

Jedna ze studii se specificky zaméftila na déti starSi 10 let, které za jeden rok
absolvovaly 4 a vice intraven6znich antibiotickych 1éceb. Této skupiné déti bylo
doporuceno, aby cvi¢ily minimalné 3x tydné po dobu 30 minut. Do této doby mohly byt
zapocitany i Skolni lekce télesné vychovy. Dale bylo doporuceno, aby se pfi aerobnich
aktivitaich pohybovala tepova frekvence mezi 60 a 80% vrcholové tepové frekvence
a pacienti dostali i instrukce ohledn¢ posilovacich cviceni. Tréninkovy plan nebyl
v ¢lanku vice specifikovan. Kontrola v ambulanci probéhla jednou za 2 tydny a déti si
vedly tréninkovy denik. Celkové byli pacienti sledovani po dobu 1 roku. Hlavnim
vysledkem této dlouhodobé studie bylo zjisténi, ze pfi takto koncipovaném tréninkovém
programu se snizila doba intravendzniho podéavani antibiotik a primémé o 10 dni

ve sledovaném roce (Urquahart et al., 2012).

Pro ziskani méfitelnych benefitti v oblasti fyzické zdatnosti by mél tréninkovy
program trvat aspon 6 tydnll. Zat¢Zz by méla zpocatku trvat po tolerovatelnou dobu
a pozdéji dosdhnout aspont 20-30 minut aktivity. Intenzita by méla byt mezi 55 a 64%
maximalni tepové frekvence a trénink by mél probihat 3-5x za tyden (Radtke et al.,

2015).
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KAZUISTIKA PACIENTA

Na zéklad¢ zjisténych teoretickych poznatkii byl vytvofen tréninkovy program
pro pacienta ptedstaveného v kazuistice. Kazuistika pacienta obsahuje krom¢ anamnézy
také kineziologicky rozbor, vysledky zatézovych vysSetieni u télovychovného I€kare,
popis pouzité pohybové intervence a bodovy vysledek z pouzitého dotazniku a vysledky

6MWT.

Pohlavi: muz

Narozen: 04/2000

Vék: 17 let v dobé vstupniho vySetieni, 18 let v dobé zavérecného vySetteni
Vyska: 173 cm v dobé& vstupniho vySetieni, 174 cm v dobé zdvére¢ného vysetieni
Viaha: 53 kg

Diagnoéza:

Cysticka fibroza- pankreaticky insuficientni

Chronické kolonizace Staphylococcus aureus

Hepatopatie pii zakladnim onemocnéni charakteru jaterni cirhdzy s pocinajici portalni
hypertenzi

Polyposis nasi, st. p. polypektomii 10/11

Porucha glukézové tolerance pii zakladnim onemocnéni

Hypovitaminosa A

Trombocytopenie pii splenomegalii a portalni hypertenzi

Genetika: mutace F508del/F508del
Anamnéza:

RA: rodiCe bez obtizi, rozvedeni; sourozenci: starsi sestra- zdrava, mladsi bratr- zdrav
SA: rodi¢e rozvedeni, zije s prarodici z otcovy strany.

OA:

Z druhé gravidity, pribéh t¢hotenstvi bez komplikaci, porod asi 3 tydny pied terminem,
cisafskym fezem pro zkalenou plodovou vodu (Streptokok), asfyxii, nepostupujici
porod. Porodni hmotnost 2800 g, porodni délka 48 cm. NektiSen, poporodni adaptace
dobra. Prvni mésic se vyvijel dobfe. Od 1 mésice v€ku ryma, kasel. Od 2 mésici veku
tachypnoe, intermitentni dusSnost, trvale kasel, pectus excavatum. Od 5 mésicl veku

gastrointestindlni obtize, neprospivani, stolice objemné a pachnouci.
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09/2000: respiracni infekt, rozvoj metabolického rozvratu- hyponatrémie, hypokalémie,
metabolicka alkaloza, dusnost, atelektdza laterobazalniho segmentu 1. dx. Cl v potu 137
mmol*'. Stanovena diagndza cysticki fibroza. Dychaci cesty kolonizovany
Pseudomonas aeruginosa. PreléCen intraven6znimi antibiotiky (i. v. ATB), matka
zacviCena v komplexni péci o dychaci cesty ditéte. Po propusténi se pacientovi
dlouhodobé¢ dafilo dobfte, kazdé 3 meésice chodil do Fakultni nemocnice Motol (FNM)
na pravidelné i. v. ATB pteléceni chronické Pseudomona aeruginosa.

2007: 1x exacerbace- hospitalizace

2008: Chronicka kolonizace Staphylococcus aureus.

2009: stav dobry, nemocnost nizkd. Spirometricky tézka obstrukce perifernich
dychacich cest, mirnd obstrukce centrdlnich dychacich cest, stfedné tézka az tézka
hyperinflace.

2010: 3x respiracni infekt, peroralni ATB.

2011: 3x peroralni ATB 1écba. V tijnu endoskopicka polypektomie.

2012: opakovan¢ zahlenéni, kasel- 4x ATB 1écba. 2x respiracni infekt- 2x ATB 1écba.
V cervenci varicella.

2013: opakovan¢ zhorSeny kasel a zahlenéni- 3x ATB léCba. 3x kultivacni nalez
ve sputu- 3x ATB lécba. 1x exacerbace s hypoxemii- i. v. ATB a oxygenoterapie.
Zjisténa poruSend glukoézova tolerance, toho ¢asu dostatecna produkce inzulinu.

2014: 3x hospitalizovan pro zhorSeni stavu. Zachyt Stenotrophomonas maltophilia
a Aspergillus fumigatus a 2x Pseudomonas aeruginosa — 3x ATB lécba. V bieznu
bronchoskopie s nalezem: chronickd bronchitis s hojnym purulentnim sekretem a atrofii
sliznice. ZvySena kolapsibilita pars membranacea trachey a oploSténi trachey
v disledku  deformity hrudniku. V kvétnu Henochova-Schonleinova  purpura-
hospitalizace.

2015: 2x kultivaéné Staphylococcus aureus, Acinetobacter baumanii- 1x ATB. 1x
hospitalizace na pediatrické klinice FNM k i. v. ATB terapii.

2016: 2x exacerbace s hospitalizaci- jednou spojeno s gastroenteritidou, kultiva¢ni
nalez- 5x Staphylococcus aureus, 3x Acinetobacter baumanii. Opakované zahlenéni
a kasel, opakovang antibiotika. Stav vyzivy dlouhodob¢ neuspokojivy. Ultrazvuk bticha
- obraz jaterni cirhosy s hrani¢ni Sitkou Zilniho portalniho systému. RTG plic
s chronickymi progredujicicmi zménami, hypovitaminoza A.

2017: zkultivace 3x Staphylococcus aureus a Acinetobacter baumanii. V Unoru

exacerbace- hospitalizace. V kvétnu denzitometrie: v normé, na bederni patefi Z- skore
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v o¢ekavaném rozmezi. V ¢ervnu HRCT: Obraz plicniho emfyzému. Progrese plicnich
zmén - bronchiektdzii, peribronchidlnich a intersticidlnich zmén, vyrazné&jsi obstrukce
dychacich cest zejména bazalng. Cykleni antibiotik.

Posledni spirometrie:

FVC 67% nalezité hodnoty (n. h.), FEV1 52% n. h., MEF75 50% n. h., MEF50 28% n.
h., MEF25 20% n. h. Stfedn¢ tézka redukce vitalni kapacity, velmi tézka obstrukce

dychacich cest. Nélez je ve srovnani s minulym vySetfenim prakticky beze zmén.

Obrazek 2: Pacient ve véku 2,5 roku pri
terapii

Obrazek 3: Pacient ve veku 4 roky

VSTUPNi VYSETRENI- 2. 2. 2018

NO: Sedmnéctilety pacient s CF, chronicky kolonizovan Staphylococcus aureus,
pankreaticky insuficientni, cykluje ATB. Momentaln¢ zahlenén, za 3 dny zacind dalsi
cyklus ATB. Inhaluje 3x denné (2x denné solny roztok, 1x denné¢ Pulmozyme).
Vrstevnikiim v béZnych aktivitdich staci, ve vytrvalostnich ne. Z télocviku uvolnén,

sport pouze rekreacné.
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Subjektivni stav pacienta: pacient par dni pocituje zhorSeni svého stavu, coz byva

pravidelné pfed novym cyklem ATB.

Zavér ze spiroergometrického vySetieni:

1) Proveden zatézovy test na bicyklovém ergometru do subjektivniho maxima,
zatéz limitovana dechove, tepova rezerva jest¢ minimalné 20 tepti/min.

2) EKG v zatézi bez patologickych zmén, akcelerace tepové frekvence pfimétena.
Vstupné tachykardie.

3) Reakce tlaku pfi statické i dynamické zatézi normotonickd. Na vySSim stupni
zatéze (80W) jiz nadhranicni vzestup.

4) Zdatnost patologicky nizka, odpovida diagnoze a pohybové anamnéze.

5) Pro jizdu na rotopedu doporucena kontinudlni zatéz 30W, pii dobré toleranci

postupné prokladat kratkymi useky az 50 W.

Vstupni kineziologické vySetieni:

Stoj zepredu: Astenicky habitus. Pectus excavatum. Levy ramenni pletenec vyse.
Mirné vychyleni umbilicu smérem vlevo. Leva spina iliaca anterior superior vyse.
Kontury DKK symetrické. Ve spontdnnim stoji zevni rotace bércii. Ramena v protrakei,
LHK vice ve vnitfni rotaci v ramennim kloubu nez PHK. Zvyraznéné nadkli¢kové
jamky. Leva prsni bradavka vyse.

Stoj zezadu: Levy ramenni pletenec vySe. Levy thorakobrachidlni trojuhelnik uzsi
a protahlejsi. Leva crista iliaca vySe, leva spina iliaca posterior superior vyse (Sikma
péanev). Naznak valgozity kolen. Kontury DKK symetricke.

Adamsuv test predklonu: thorakalni prominence vlevo.

Thomayerova zkouska pozitivni: 33 cm.

Stoj z boku: HKK v protrakci v ramennich kloubech, LHK ve vétSi vnitini rotaci
v ramennim kloubu nez PHK. Prominence dolnich hrudnich apertur. Mirn¢ oplostéla
thorakalni kyf6za. Zvyraznénd lumbalni lordoza.

Vysetieni stoje a chiize: Romberg I- III bez patologického nalezu. Trendelenburgliv
1 Duchenntllv pfiznak negativni. Chtlize bez patologického nalezu.

Palpace hrudniku: Mechanismus dychdni mirn€ asymetricky- vétsi rozvijeni levé
strany hrudniku, vét$i rozvijeni dolnich porci hrudniho koSe pii dychéni, horni porce
hrudniho koSe pii dychani rigidni. Pohyblivost hrudnich fascii 1 zadovych fascii

v hrudni oblasti omezena ve vSech smérech, zejména pohyblivost hrudni fascie v dolni
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¢asti hrudniho koSe smérem mediokaudalnim bilateralné. Omezena pohyblivost krénich
fascii smérem mediokaudalnim bilateralné. Omezena protazlivost prsnich fascii
bilateralné.

Respiraéni amplituda: Naméfeny rozdil mezi maximalnim nddechem a maximalnim
vydechem v urovni mezosternalni byl 5,5 cm a vurovni xiphosterndlni 7 cm.

Pti klidovém dychani byl rozdil mezi nddechem a vydechem v obou urovnich 1 cm.

Sestiminutovy test chiizi: Zpocatku $el pacient rychleji, po prvnich 2 minutach testu

zpomalil (o 5-7 sekund na 50 metrii oproti rychlosti v prvnich dvou minutach). 6MWD

pacienta byla 492,5 m, coz odpovida 70,5% ptedpokladané hodnoty pro tohoto pacienta
(Ulrich et al., 2013).

Obrazek 4: Pacient z Obrazek 5: Pacient z Obrazek 6: Pacient z pohledu
pohledu zepredu pohledu z boku zezadu
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NAVRZENA POHYBOVA INTERVENCE:
3x tydné jizda na rotopedu pfi intenzité odpovidajici na Borgové Skale subjektivni
intenzity zatéze stupni 13/20
2 x tydné posilovaci cviceni, zpocatku 2 série po 10 opakovanich cviku, postupné
navysovat az na 5 sérii:
- dfepy u zdi- zada opiena o velky gymnasticky mic
- bridging v leze na zadech
- klik s oporou stehen o mi¢
- zanozovani natazené dolni koncetiny z polohy na 4 na ptedloktich
- unozovani natazené dolni koncetiny v lehu na boku
- vypady vpted
- vypady vzad- po dvou tydnech od pocatku intervence zaménény za vypady do
stran
- upazovani s ¢inkami
- podsouvani velkého gymnastického mice soporou o dlan¢ a s micem
podloZenym pod kolena a bérce

Délka intervence: 10 tydnti. Frekvence cviceni celkem 5x tydné.

ZAVERECNE VYSETRENI- 6. 4. 2018:

NO: Nyni jiz osmnactilety pacient s CF po pohybové intervenci trvajici necelych 10
tydni. Momentalné bez vyznamnéjsich obtizi, doznivajici infekt a vEétsi zahlenéni oproti
normé, toho Casu 5. den od zacatku podavani dal$iho cyklu ATB lécby. Mezi vstupnim
a vystupnim vySetfenim prob&hla mezi spoluzaky virova epidemie, dle babicky pacient
ve Skole zameskal jen asi tyden.

Z navrzeného tréninkového programu absolvoval 38 tréninkovych jednotek z moznych
49, z ¢ehoz 23 jednotek byla jizda na rotopedu a 15 jednotek bylo posilovaci cviceni.

Pti posilovani provedl pacient maximalné 2 série cvikd.
Subjektivni stav pacienta: Pacient se citi dobte, udava jen vétsi zahlenéni.

Zavér ze spiroergometrického vySetreni:
1) Proveden zatéZovy na bicyklovém ergometru test do subjektivniho maxima,

kon¢i pro kombinaci zadychani a svalové tnavy.
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2) EKG vzatézi bez patologickych zmén (klinicky nevyznamnéd ektopicka
aktivita). Akcelerace tepové frekvence piimétena. Bez vstupni tachykardie
(odpovida lepsimu klinickému stavu ve srovnani se vstupni prohlidkou).

3) Reakce krevniho tlaku pii dynamické zatézi normotonicka.

4) Saturace v rostouci zatézi bez poklesu, hodnoty spirometrie odpovidaji
dlouhodobym néleztim pacienta.

5) Zdatnost dle VO,nmax prakticky beze zmén, dosazena pfi stejné tepové frekvenci

ale vyznamn¢ vysSim zatizeni (odpovidé lepsi ekonomice prace).

Vystupni kineziologické vySetieni:

Oproti vstupnimu vysetieni aspekéné i palpacné beze zmén.

Respiraéni amplitudy: Naméteny rozdil mezi maximalnim nadechem a maximalnim
vydechem v Grovni mezosterndlni byl stejny jako u vstupniho vySetfeni a v urovni
xiphosternalni byl rozdil 5,5 cm, tedy o 1,5 cm méné nez pii vstupnim vySetfeni.

Pti klidovém dychani byl rozdily v obou urovnich stejné jako pti vstupnim vysetieni.

Sestiminutovy test chiizi: Po celou dobu testu Sel pacient prakticky stejnou rychlosti
(variabilita v rychlosti byla 2 sekundy na 50 metrtt). 6 MWD pacienta byla 507,5 m, coz
odpovida 72,6% predpokladané hodnoty pro tohoto pacienta (Ulrich et al., 2013).

SROVNANI HODNOT PRED POHYBOVOU INTERVENCI A PO POHYBOVE
INTERVENCI
Tabulka 1: Srovnani FEV1 a FVC pred pohybovou intervenci a po pohybové intervenci

PRED pohybovou intervenci PO pohybové intervenci
PRED zatézovym | PO zatézovém | PRED zatézovym | PO zat&Zovém
vysetienim vysetieni vysetienim vySetieni
1,561 1,631 1,871 1,94 1
FEV1
(43%n. h.) (44% n. h.) (50,1% n. h.) (52%n. h.)
2,731 3,221 3,681 3,521
FVC
(61,5 % n. h.) (72,5% n. h.) (81,6% n. h.) (78% n. h.)
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Tabulka 2: Vysledky dotazniku, 6MWT a Timed Up and Go testu

PRED pohybovou PO pohybové Absolutni rozdil
intervenci intervenci

Skore dotazniku 115 bodli z moznych | 134 bodd z moznych | 19 bodl
168 bodi 168 bodi

Timed up and go |5,2s 52s 0s

test

6MWD 492,5 m 507,5m 15 m

Tabulka 3: Srovnani vysledkii zatézového vysetieni pred a po pohybové intervenci

PRED pohybovou PO pohybové
intervenci intervenci
TF v klidu vsed¢ na ergometru 138 tept/min 130 tept/min
0,5 W/kg 147 tept/min 120 tept/min
1,0 W/kg 162 tept/min 136 tepi/min
] 1,5 W/kg 176 tept/min 162 tept/min
TF v zatézi
‘ Neprobéhla,
Kontinualng zvySovana
testovani ukonceno 175

zatéz (+5W/10s)

pii Zatézi 1,5 W/kg

Vrcholova tepova frekvence

176 tepti/min

(pti zatézi 1,5

175 tepi/min

(pti zatézi 2,1

W/kg) W/kg)
TF po zotaveni 3 minuty 152 tepti/min 141 tepi/min
TF po zotaveni 5 minut 150 tepti/min 125 tept/min

Vrcholova spotieba kysliku

26,5 ml*kg *min’’

27,2 ml*kg #min’’

Respira¢ni koeficient pii vrcholové

spotiebé kysliku

0,98

1,05
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DISKUZE

Béhem prvni poloviny 20. stoleti byl u vétSiny onemocnéni doporucovan
klidovy rezim a od pohybové aktivity byli pacienti spiSe odrazovani. Piekonani limita
snizenych plicnich funkci zvySenim zdatnosti méa velky potencial ve zlepSeni kvality
Zivota pacientli- mohou se pak vice zapojovat do aktivit se svymi vrstevniky a maji lepsi

moznosti v pohybovych aktivitaich (Moorcroft, Dodd a Webb, 1998).

Predpokladalo se, ze pacientim s CF klade jejich zdkladni onemocnéni velké
ptekazky ve vykonavani fyzické zatéze. Mnohé vSak mohou byt vysvétleny spiSe
hypoaktivitou a dekondici pacientli. Svalova sila u pacienttl s CF pii pfepoctu na prifez
svalu byla obdobna jako u zdravé populace, coz by poukazovalo spiSe na to, Ze
v zékladu nejsou u pacienti s CF ovlivnény mechanismy svalové kontrakce a to
i presto, ze se CFTR exprimuje na membran¢ sarkoplazmatického retikula (Gruet et al.,
2016; Lamhonwah et al., 2010). Vyznam dynamické hyperinflace na respiracni limitaci
zatéze je pravdépodobné maly (Pouliou et al., 2001). Staticka hyperinflace vykon
limituje a predpoklada se, Ze jednim z mechanisml této limitace je véEtsi zatizeni
respiraéniho svalstva a jejich vétSi unavitelnost v zatézi (Werkman et atl., 2011).
Césteénym fesenim tohoto problému by mohl byt jeden ze studovanych tréninki, ktery
spojil kombinovany trénink s tréninkem inspiranich svali pomoci dechového
trenazéru. Tento trénink pfines] mimojiné 1 zvySeni svalové sily inspiracnich svald
(Santana- Sosa, 2014). Jak se ukazalo, ani mira obstrukce neni urcujicim faktorem
pro efekt tréninku aerobni zdatnosti (Gruber et al., 2011). Neni zatim tedy zadny
konkrétni dikaz, Ze by méli pacienti nemoci primarné zpisobenou sniZenou kapacitu
pro vykonavani fyzické zatéze a zda se, ze veskeré limity jsou zpocatku zpiisobeny jen
inaktivitou. Pacientiim tedy nic nebrani zapojovat se do sportovnich aktivit.

Z hlediska prognozy se jevi jako nejvyhodnéjsi sledovat hodnoty VOjm.x €i
vySetfeni u pacientll s CF casto nedosahne a sekundarni kritéria mohou skutecnou
hodnotu VOsmax podhodnocovat. Proto byl navrhnut novy protokol se supramaximalnim
pfechodem, jehoZ supramaximalni verifikacni faze ovétuje vysledky zatéZového
vySetieni a urcuje, jestli byla hodnota spotieby kysliku skutecné¢ hodnotou maximalni
(Saynor et al., 2013). Tento test se jevi jako vhodna alternativa pro tuto skupinu

pacienti. Hodnota VO, muiZe pfinést prognostické informace o riziku akutni
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exacerbace a i o riziku smrti (Robinson et al., 2009; Nixon et al., 1992; van de Weert-
van Leeuwen et al., 2012). Vhodnou intervenci by tudiz bylo mozno oboji oddalit a bylo

by zadouci tuto hodnotu pravideln¢ sledovat.

Standardnim vySetfenim u pacienti s CF je spirometrie. NejsledovanéjSim
parametrem plicnich funkci ve vztahu k zatézi je FEV1. Problémem u déti je to, Ze toto
vysetieni vyzaduje zna¢nou miru spoluprace a pro malé déti je tak nevhodné (Homola,
2014). Navic korelace mezi FEV1 a ndlezem pfi vypocetni tomografii neni vysoka
(Owens et al., 2011). S VOypeax daleko 1épe koreluji napiiklad hodnoty diftzni kapacity
plic nez s FEV1(Robinson et al., 2009). Abnormality pfi zat¢Zovém vySetfeni mize 1épe
odhadnout ocistovaci index plic, ktery je abnormalni jiz v dobé€, kdy jsou hodnoty
pro FEV1 jest¢ v potadku (Chelabi et al., 2018). V komplexni péci o pacienty s CF by
bylo prospésné pracovat i sjinymi hodnotami nez jen s vysledky spirometrickym
meétfenim. Oc¢ist'ovaci index plic a diftizni kapacita plic se jevi jako parametry, u nichz
by bylo vhodné prozkoumat dalsi spojitost s vykony pfti fyzické zatézi.

Kombinace pravidelné respiracni fyzioterapie a tréninkového programu muze
byt pro mladé pacienty s CF jiz piili§ zatézujici. Maji-1i pacienti provadét k fyzioterapii
jesté aspont 20 minut tréninku 3x tydné, pak se muze stat, ze pacienti nékteré
fyzioterapeutické jednotky vynechaji (Schneiderman- Walker et al., 2000). Piili§
obsahly tréninkovy program muze byt tedy pro pacienty s CF vzhledem k jejich reZimu
(inhalace, 1éky, respira¢ni fyzioterapie) hlfe zvladatelny a mohl by potencidlné
vyvolavat 1 nechut’ k celému lécebnému rezimu. Vzhledem k tomu, Ze dynamicka
fyzicka zaté¢z mize ptinést stejny efekt odhlenéni jako konvencni techniky hygieny
dychacich cest (Kriemler et al., 2016), Slo by nékteré tyto lekce respiracni fyzioterapie
zaménit za dynamickou fyzickou z4té€z a tim dosahnout ve stejném case dvojiho efektu:
pravidelnym cvicenim postupného zvySovani hodnoty VOaek a zaroven 1 potfebného
odhlenéni.

Jako lepsi se jevi varianta, ktera dava pacientim jasné instrukce pro volbu
intenzity provadéné aktivity. Nejlepsi variantou je profesionalni dozor pii vykonavani
aktivity. Toto je ale pro ob¢ strany ¢asové narocné, takze moznosti by byl pocatecni
dozorovany zécvik, kde by se pacienti naucili, jak efektivné dadvkovat intenzitu zatéze
a pozdéji by mohli jiz cvicit dle své volby v domécim prostiedi.

Spravné vedeny kombinovany trénink piinaSi zlepSeni ve spotiebé kysliku

1 ve svalové sile. Takovyto trénink mize pfinést zmény jiz po 8 tydnech (Santana- Sosa
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et al., 2014; Santana- Sosa et al., 2012). Zajimavé je i to, ze zmény v aerobni zdatnosti
byly pozorovény i u tréninku, ktery se provadél 5x tydné po dobu pouhych 11 minut
(van de Weert- van Leeuwen et al., 2014). Pro co nejmensi ¢asové vytiZzeni pacientl by
tedy mohla stacit 1 jen velmi kratka lekce fyzické zatéze, zato ale vickrat v tydnu, coz
muze byt pro nékteré pacienty piijatelnéjsi varianta nez delsi tréninkova lekce.

Zatim nejsou znamy informace o tom, jak pravidelnd fyzicka zatéz puasobi
na CFRD a na kosti u pacientd s CF (Williams a Stevens, 2013). Sledovani kostni
denzity by tedy mohlo byt dalSim sledovanym aspektem a mohlo by odhalit ptipadné

dalsi abnormality v metabolismu kosti u pacientt s CF.

Praktickd cast této bakalaiské prace prinesla n¢kolik poznatkd. Sledovany
pacient v souc¢asné dob¢€ neustale cykli antibiotickou 1écbu. Pti vstupnim métfeni mél
pacient 3 dny pted zahajenim dal§iho cyklu antibiotik a citil se zahlenény, vystupni
vySetfeni prob¢hlo 5 dnli po zahajeni antibiotické 1éCby. Nemutzeme tedy s jistotou fici,
do jaké miry byla zména vyprovokovana mensim zanétem v organismu a do jaké miry

byla dana adaptaci na zatéZ ziskanou danym tréninkovym programem.

YV

téchto cvicich 1 zna¢né problémy se stabilitou. Pacient se neti¢astni ani hodin télesné
vychovy ve Skole a nezna tak pftili§ pocity, které pfichazeji po fyzické zatézi, naptiklad
mensi bolesti svalil. Byl tak témito pocity mirné piekvapen. U tohoto pacienta doslo
pouze k malému zvySeni VOjpeax (pouze o 2,64% puvodni hodnoty). Pfi¢inou mohlo
byt, Ze se pacient pfi tréninku fidil pouze Borgovou Skélou subjektivni intenzity zatéZe a
1 zaté€z si na domacim rotopedu nastavoval dle subjektivnich pociti. Mohlo tak dojit
k tréninku o pfili§ nizké intenzité, ktera nevyvolala zmény ve vrcholové spotiebé
kysliku. Dle doporuceni télovychovného lékate by tak bylo pro pacienta vhodnéjsi
trénovat podle tepové frekvence, ktera by zarucila dostateCnou intenzitu pfi tréninku.
Doslo ke zméné v 6 MWD o 15 m, coZz by poukazovalo na lepsi funkéni kapacitu
pacienta, ale opét je problém, Ze nelze s jistotou fici, do jaké miry tento vysledek byl
dan raznou fazi antibiotické 1écby v dobé méfeni. Nejvyraznéjsi byl rozdil v hodnoté
FVC, ktera stoupla od vstupniho vySetfeni o 20,1% nalezit¢ hodnoty. Dle posledni
spirometrie z CF centra mél pacient FVC odpovidajici 67% n. h. a od pfedeslého méteni
se prakticky neliSila. Pfi vstupnim vySetfeni pfed zatéZovym testem odpovidala
naméfend hodnota 61,5% n. h. a pfi vystupnim vySetfeni pfed zatéZovym testem

odpovidala 81,6% n. h. pacienta. D4 se tak ptedpokladat, Ze intervenci bylo dosazeno
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zvyseni této hodnoty. Vhodné by tedy bylo pacienty tohoto typu testovat ve stejné fazi
antibiotické 1écby, nejlépe ve stejny den od jejiho pocatku. Z vypracovaného dotazniku
také vyplyva, ze doslo ke zvyseni celkové kvality zivota pacienta. Nejvyraznéjsi rozdily
v subjektivnim hodnoceni byly otazky tykajici se kondice a vnimani nemoci. Bodové

skore dotazniku celkoveé o 11,3%.

Neidealni bylo, Ze veskeré testovani prob¢hlo v jeden den. Pacient absolvoval
nejdiive spiroergometrické vysetfeni na bicyklovém ergometru, po kterém byl znacné
vyCerpany, poté absolvoval jest¢ kineziologické vysetieni a 6MWT. Vysledky 6MWT
tak nemusi byt porovnatelné s referencnimi hodnotami, protoze byl pacient jiz
vyCerpany. Protoze vSak obé vySetfeni probéhla ve stejném schématu, jsou tato

vySetfeni porovnatelna mezi sebou.
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ZAVER

Od zavedeni plosného novorozeneckého screeningu je vétsiné pacientt cysticka
fibroza diagnostikovana jiz velice zahy po narozeni. Nedochédzi tak k prodlevé
v poskytnuti celého systému péce i u téch pacientll, kteti maji v prvnich letech zZivota
jen mirny fenotyp postizeni. Pacientim jsou tak poskytovany vétsi moznosti zapojeni do
bézného Zivota.

Velké obavy rodic¢t i déti mizou zpusobovat jen malé zapojovani pacientl
do sportovnich aktivit, ackoliv k tomu ve vétSiné piipadl neni objektivni divod.
Pravidelnd pohybova aktivita mize pacientim s CF pfinést mnohé benefity: mensi
mnozstvi dnl strdvenych v nemocnici pro 1écbu akutni plicni exacerbace, mensi riziko
smrti v nasledujicich letech i dal$i moznost hygieny dychacich cest. Cilem komplexniho
pristupu k 1é¢bé pacientti s CF by mélo byt jejich plné zapojeni do vSech aspektii zivota

a aktivni ptistup k 1é¢ebnému procesu.
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PRILOHY

Priloha €. 1: Dotaznik . pro pacienty s CF
(Vytvoren na zékladé CFQ- R (Quittner et al., 2002) a na zaklad¢ vlastnich zkusenosti
s pacienty s CF)
Béhem poslednich 2 tydnii, do jaké miry jste mél/a nasledujici obtize:
1. Provadét intenzivni pohybové aktivity, jako je béh ¢i pohybové hry.
a. Me¢l/a jsem velké obtize.
b. Mél/a jsem trochu obtize.
c. Mél/a jsem jen malé obtize.
d. Nemél/a jsem obtize.
2. Chodit tak rychle jako ostatni.
a. Mc¢l/a jsem velké obtize.
b. Mg¢l/a jsem trochu obtize.
c. M¢él/a jsem jen malé obtize.
d. Nemél/a jsem obtize.
3. Pfenaset a zvedat tézké véci jako knihy, nakup nebo Skolni brasnu.
a. Mc¢él/a jsem velké obtize.
b. Mél/a jsem trochu obtiZe.
c. Mél/a jsem jen malé obtize.
d. Nem¢l/a jsem obtize.
4. Vyjit jedno poschodi/mensi kopec.
a. Me¢l/a jsem velké obtize.
b. Me¢l/a jsem trochu obtize.
c. Mél/a jsem jen malé obtize.
d. Nemeél/a jsem obtiZe.
5. Vyjit jedno poschodi/mensi kopec tak rychle jako ostatni.
a. M¢l/a jsem velké obtize.
b. Mg¢l/a jsem trochu obtize.
c. M¢él/a jsem jen malé obtize.

d. Nemél/a jsem obtize.

Béhem poslednich 2 tydni, jak ¢asto se Vam piihodilo nésledujici:

6. Citil/a jste se dobfe.
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a. Vzdy.
b. Casto
c. Nékdy.
d. Nikdy.
7. Citil/a jste se zbyte¢ny/a
a. Vzdy.
b. Casto
c. Nékdy.
d. Nikdy.
8. Citil/a jste se unaveny/a
a. Vzdy.
b. Casto
c. Nekdy.
d. Nikdy.
9. Citil/a jste se plny/a energie
a. Vzdy.
b. Casto
c. Nekdy.
d. Nikdy.
10. Citil/a jste se vyCerpany/a.
a. Vzdy.
b. Casto
c. Nékdy.
d. Nikdy.

U nasledujicich otazek prosim vyberte JEDNU odpovéd’ pro kazdou otazku.

Kdyz se zamyslite nad poslednimi 2 tydny:

11. Do jaké miry mate problémy s chiizi?

a.
b.
C.

d.

MiiZete jit po dlouhou dobu bez pocitu tnavy.

Mizete jit po dlouhou dobu, ale budete unaveny/a.

Nemizete jit po dlouhou dobu, protozZe se rychle unavite.

Vyhybate se chlizi kdykoliv je to mozné, protoze je to pro Vas piilis

unavujici.

12. Jaky mate vztah k jidlu?
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a. Pfi myslence na jidlo se Vam ud¢la zle.
b. Jidlo si moc neuzivate.
c. Obcas si jidlo uzijete.
d. Vzdy sijidlo uzijete.
13. Do jaké miry Vam léCba zneptijemnuje zivot?
a. Vibec.
b. Trochu.
c. Stfedné
d. Hodné.
14. Kolik ¢asu v soucasné dob¢ stravite kazdy den 1é¢bou?
a. Hodné.
b. Stredné.
c. Trochu.
d. Malo.
15. Jak téZké je pro Vas dodrzovat 1écbu kazdy den?
a. Vibec to neni tézké.
b. Je to trochu tézké.
c. Je to stfedné tézké.
d. Je to velmi te€zké.

16. Jak posuzujete svilj soucasny zdravotni stav?

a. Skvély.

b. Velmi dobry.
Dobry.

d. Chaby.

U nésledujicich otazek prosim vyberte naleZitou odpovéd'.
Kdyz se zamyslite nad poslednimi 2 tydny, vyberte do jaké miry je pro Vas kazdé
tvrzeni pravdivé ¢i nepravdivé?
17. Mam obtize se zotavenim po fyzické zateézi.
a. Velmi pravdivé.
b. Docela pravdivé.
c. Docela nepravdivé.
d. Velmi nepravdivé.

18. Musim omezovat intenzivni pohybové aktivity jako je béh ¢i pohybové hry.
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Velmi pravdivé.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.

19. Musim se nutit do jidla.

a.
b.
c.

d.

Velmi pravdivé.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.

20. Musim zustavat doma vic, nez bych chtél/a.

Velmi pravdivé.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.

21. Citim se Spatn¢ ze svého fyzického vzhledu.

a.

b.

C.

d.
22. Lidé se obavaji, ze bych mohl/a byt nakaZzlivy/a.

a.

b.

C.

d.

Velmi pravdivé.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.

Velmi pravdive.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.

23. Myslim, Ze mij kasSel ostatni obtéZuje.

a.
b.
C.
d.

Velmi pravdive.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.

24. Schazim se Casto s prateli.

a.
b.
C.

d.

Velmi pravdive.
Docela pravdivé.
Docela nepravdivé.

Velmi nepravdivé.
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25. Vedu normalni Zivot.
a. Velmi pravdivé.
b. Docela pravdivé.
c. Docela nepravdivé.
d. Velmi nepravdivé.
26. Citim se zdravy.
a. Velmi pravdivé.
b. Docela pravdivé.
c. Docela nepravdivé.
d. Velmi nepravdivé.
27. Do jaké miry jste m¢l/a v poslednich 2 tydnech problémy tcastnit se Skolni
dochazky ¢i jinych béznych dennich aktivit?
a. Nemate zadné problémy se jich ucastnit.
b. Zvladate se jich castnit, ale je to tézké.
c. Jste ve skluzu.
d. NemiZete se téchto aktivit viibec ti€astnit.
28. Jak casto jste chybél/a ve Skole nebo jste nebyl/a schopen/schopna dokoncit

bézné denni aktivity kvtli vasi nemoci a 1é¢beé?

a. Vzdy.
b. Casto.
c. Ne&kdy.
d. Nikdy

29. Jak casto Vas cysticka fibr6za omezuje v chozeni do $koly, prace, ¢i v plnéni

Vasich osobnich cilu?

a. Vzdy.
b. Casto.
c. Né&kdy.
d. Nikdy.

Uved’te, jak moc velky problém pro Vas bylo v poslednich 2 tydnech nésledujici:
30. Nabrat vahu:
a. Jeto velky problém.
b. Je to trochu problém.

c. Je to maly problém.
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d. Vibec to neni problém.
31. Zahlenéni:

a. Je to velky problém.

b. Je to trochu problém.

c. Je to maly problém.

d. Vibec to neni problém.
32. Kasel behem dne:

a. Je to velky problém.

b. Je to trochu problém.

c. Je to maly problém.

d. Vibec to neni problém.

33. Musel/a jste vykasSlavat hlen:

a. Hodné.
b. Trochu.
c. Malo.
d. Vibec.

34. Hlen byl nejcastéji:
a. Ciry az bily
b. bily az Zluty
c. Zluto- zeleny
d. zeleny se stopami krve

€. nevim

Jak Casto jste mél/a v poslednich 2 tydnech tyto obtize:

35. M¢l/a jste problémy se sipanim?

a. Poféad.
b. Casto.
c. Né&kdy.
d. Nikdy.
36. M¢l/a jste obtize s dychanim?
a. Porad.
b. Casto.
c. Né&kdy.
d. Nikdy.
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37. Probudil/a jste se v noci kvuli kasli?

a. Porad.
b. Casto.
c. Nékdy.
d. Nikdy.
38. M¢l/a obtize s nadymanim?
a. Poféad.
b. Casto.
c. Nekdy.
d. Nikdy.
39. Mél/a jste prijem?
a. Poféad.
b. Casto.
c. Nekdy.
d. Nikdy.
40. M¢l/a jste bolesti biicha?
a. Porad.
b. Casto.
c. Nékdy.
d. Nikdy.
41. Mé&l/a jste obtize se najist?
a. Porad.
b. Casto.
c. Nékdy.
d. Nikdy.
42. Utastnite se hodin t&lesné vychovy ve §kole?
a. Vzdy.

b. Casto, ale ne vzdy.
c. Nekdy.

d. Nikdy (jsem osvobozen/a od hodin télesné vychovy).

43. Zvladate se tcastnit hodin télesné vychovy ve stejné mifte jako vasi spoluzaci?

(Pokud se télesné vychovy ucastnite):
a. Bez problémi vSe zvladnu.

b. Neéco malo nezvladnu.
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c. Hodné toho nezvladnu.
d. Vibec ostatni nestiham.
44. Vénujete se n¢jaké pravidelné sportovni aktivité? Jak Casto ji provadite?

45. Jak dlouho Vam trva zotavit se po sportovni aktivité?
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Piiloha 2: Navrhované tréninkové programy pro déti s cystickou fibrézou

AEROBNI TRENINK
- intenzita tréninku: tepova frekvence odpovidajici 65% VOopeax , €1 na 13/20 na
Borgove¢ skale subjektivni intenzity zatéze

Frekvence tréninku Délka tréninku Typ aktivity

Celkem 3x tydné 30-40 minut Preferovana aktivita z
nasledujicich:
- jogging
- kolo
- stacionarni kolo
- indiansky béh
- skakani ptes
Svihadlo

Celkem 5x tydné, z | 3x tydné 30 minut Kolo ¢i stacionéarni kolo

¢ehoz 2x tydné 20 minut Preferovana aktivita
z nasledujicich:
- jogging
- indiansky béh
- skakani pres
Svihadlo

ANAEROBNI TRENINK
- frekvence 3x tydné
- 5 sérii vybranych cviki, v kazdé sérii 6-10 opakovani kazdého cviku
- navrhované cviky:
o dfepy
drepy s vyskokem
vypady vpted
vypady do stran
kliky s oporou o kolena
upazovani s ¢inkami
bridging
unozovani natazen¢ DK v lehu na boku (abdukce v kycelnim kloubu)

0O O O 0O O O ©O

KOMBINOVANY TRENINK
- celkem 5x tydné

- intenzita aerobni zatéZe: tepova frekvence odpovidajici 65% VOjpeax , €1 na
13/20 na Borgove¢ Skale subjektivni intenzity zatéze

Frekvence
3x tydné aerobni trénink 30 minut Preferovana aktivita
z nasledujicich:
- jogging
- indiansky beh
- kolo

- stacionarni kolo
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skakani pres
Svihadlo

2x tydné posilovani

5 sérii vybranych cvikd,
v kazdé sérii 6- 10
opakovani cviku

diepy

drepy s vyskokem
vypady vpied
vypady do stran
kliky s oporou o
kolena

upazovani s ¢inkami
bridging

unozovani natazené
DK v lehu na boku
(abdukce v kyc¢elnim
kloubu)
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Priloha 3: Letiak o moZnostech fyzické zatéZe pro rodice déti s CF

CF SPOHYBEM

K rukam se Wam dostava latak wysvétlujici a nabizejici moinosti zapojeni déti = CF do pohybowych aktivit. Cysticka fibroza je sice onemaocnéni, které ditku
i startu plipravi jisté pfekdlky, ale ziroved nenl divod, prot by se dité nemélo zapojovat do aktiviho Hvata. Pohivb mide znadné lepdit whiidky ditkte
do budaucna, rozvijet jeho viestranniost a mnohému ho nauéit, Tento kratky letak dava zakladni névod na domaci cvideni.

Milé déti a vaZeni rodicovél

Prog by mély déti 5 CF cvigit?

BUDOU SE CITIT LEPEl Lidé sCF, kefi se
pravidelng hybou, maji witii moinosti Lépe
dalenou kamaridy a budou umét viechno to, co
umi i oni, po nemoci lépe ziskaji zpt své sily a
miiou i travit ménd Easu w nemocnici,

Jaké cviteni je vhodné?

Déti s CF by mély byt, stejné jako ostatni déti,
vedeny kviestrannosti 2 rozvijeny ve viech
smérech.

Aby bylo cviceni pro déti s CF prospéing, méla by

byt 2-3x% v lydnu do dne zafazena dynamickd
pohybova aktivita na 20-30 minut, Takowvymi
aktlvitami jsou: Jizda na rotopedufkole, skakdni
na trampolinach, skakani pres svihadlo, lehky béh
& Indidnsky bith, severski chize [nordic walking),
Skakaci aktivity jsou velice #idouci, protoie
wytvdfi pevid kasti]

Kdo by mél cvigit?

Cuitlt mike skoro kaldyl Nenl vhodné cvitit
vpripade, ze je ditko zrovna nemocné, nebo
pokud mu jeho Iékaf fekl, ie to pro néj neni
vhodné. linak détem s CF ale nic nebrini v tom,
aby se aktivné zapojovaly do sportu. Kdyi si nevite
rady, meni nic jednodudiho, nel se obratit na
Vaieho fyzioterapeuta a vie s nim probrat.

Déle pro posileni svalll je vhodné zafadit posilovaci cvigeni. Pfedkladame navrh nékolika cviki, ale fantazii se meze nekladoul Nasledujici cviky je
vhodné provadét v 5 sériich po 6-9 opakovinich v jedné sérii, zpogdtku lze méné, Ddledité je provddet cviky kvalitnd a nespéchat! Ma konci kafdého
cviteni je dilefité se pofadné protahnout!

DREPY VYPADY VPRED UPATOVANI § CINKAMI ZANOZOVANI V POLOZE NA ETYRECH
Wychozl pozice: stoj, mirné Wychozi pozice: stoj, Vychozi pozice: stoj. ‘Wchozi poloha: na étyfech
rozkrofens nohy. Misto éinek [ze poudit lahve s vodou

©.51,0,751,11)

" : .

POZOR! KOLENO NIKDY POZOR| KOLEND MIKDY POZOR| RAMENA SPUSTIT OD UST
NEPRESAHUJE PRED SPICKU NEPRESAHUIE PRED SPICKU

NOHY! NOHY!
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VYPADY DO STRAN UNOZOVANI V POLOZE NA CTYRECH Z KLIKU DD MEDVEDA

Wychozi pozice: sto) rozkotny. (Edrajici pejsek) Vychoai pozice: klik.

Provedeni cwiku: vzepfit se na rukdch, vytladit
zadek ke stropu a zpét.

Doufdme, ie Vam tento letdk pomikie zalit aktivng)3l Evot!

Autofi: Petra Stefanovd o Mgr. lana Zelenkovd, ilustrace: Hana Kfivankovd

86



Bakalarska prace MozZnosti fyzické zatéze u déti s cystickou
fibrézou ve Skolnim véku

Piiloha 4: Informovany souhlas

INFORMOVANY SOUHLAS PACIENTA

Vézena pani/ vazeny pane,

zddam Vas timto o spolupraci na kazuistice k mé bakalarské praci s ndzvem ,,Moznosti
fyzické zatéze u déti s cystickou fibrézou ve Skolnim véku* provadéné na 2. Iékarské
fakult¢ Univerzity Karlovy v Praze v programu fyzioterapie pod vedenim Mgr. Jany
Zelenkové. Cilem této bakalarské prace je zjistit, jaky pfinos mize mit fyzické zatéz pro
kondici, dechové funkce a kvalitu zivota pacientd s cystickou fibrozou. Pro ucely této
kazuistiky je potieba ziskat anamnestick¢é udaje z dokumentace, kineziologického
vysetieni a spiroergometrického métfeni a z méfeni pomoci Sestiminutového testu chuzi.
Veskera ziskand data jsou anonymizovana. VSechny vetejné pfistupné vystupy budou
anonymngé citovany a bude s nimi nakladédno bez vazby na Vasi osobu. Vase rozhodnuti
je pro m¢ zavazné.

Informace o Vasi osobé budou shromaZzd'ovany a zpracovany vyhradné v souvislosti
s bakalarskou praci a pro jeji potfeby a jsou povazovany za piisn¢ divérné. Zajisténi
ochrany dat vySetfované osoby je v souladu se zdkonem.

Prosim, zeptejte se na vse, co Vas zajima a co Vam neni jasné.

Prosim Vas timto o souhlas s méfenim a pouziti dat dle vySe stanovenych podminek.
Vase ucast je dobrovolna a miizete ji kdykoliv pferusit.

Dékuji.

Petra Stefanova

PROHLASENI

Souhlasim s poskytnutim informaci Petfe Stefanové a Mgr. Jané Zelenkové pro uéely
vyse popsaného projektu. Souhlasim s pouzitim ziskanych udaji pro ucely bakalatské
prace a s jejich anonymnim publikovanim. Souhlasim taktéZ s potfizenim obrazového
materidlu béhem vySetfeni a terapie pro ucely tohoto pilotniho projektu. Jsem
informovan/a, ze mam moznost spolupraci kdykoliv ukoncit.

Podpis: .o
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