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1. Uvod

S volbou tématu absolventské prace jsem prili§ nevahala. Nize uvedena

problematika mé& ptivedla k praci ve zdravotnictvi, posléze ke studiu na Vyssi
zdravotnické Skole a studiu na Univerzité Karlové, 2. lékarské fakulte.

Poprvé jsem se s onemocneénim cysticka fibroza setkala ve svych ¢trnacti letech,
kdy jsem pomahala jedné rodin¢ hlidat 6-ti letého chlapce, ktery byl pro tuto nemoc
lécen.

Tenkrat jsem nechdpala podstatu onemocnéni, nevédéla jsem, Ze je nevylélitelna a
ma Spatnou prognoézu. Jsem s touto rodinou a predev§im nemocnym chlapcem ve styku
doposud. Postupem €asu jsem se o cystické fibréze dozvéd€la mnohé, ale predevsim
jsem zjistila, co vSechno obnasi a jakym zptisobem ovliviiuje Zivot v celé rodinég.
Obdivovala jsem rodinu za to, jak si dovede poradit s [é¢ebnym a preventivnim
rezimem, jak se dokaZe vyrovnat s omezenimi, kterd jim nemoc ditéte prinesla.

Zacala jsem se o toto onemocnéni vice zajimat, s chlapcem jsem zacala jezdit do
Centra pro cystickou fibrézu ve FN Motol, kde jsem poznala doc. MUDr. Vavrovou.
Tato I€karka v€novala cely sviij profesni Zivot détem s CF a svym nasazenim i
nad3enim se snazi maximaln¢ vénovat svym nemocnym klientim. Po dosazeni 18-ti let
pacienti prechazeji do pé¢e MUDr. Fily na oddéleni TRN FN Motol, kde se jim vénuje
taktéZ max. pozornost a péce.

Skute¢nost, Ze jsem byla pfitomna u rdznych vySetieni chlapce i pfi jeho

hospitalizaci mé& posléze motivovala ke zmeéné povolani a ke zdravotnickému studiu.

Cil prace:

Zaroven se zpracovanim vyse uvedené problematiky v bakalatské praci jsem se
rozhodla pokusit se aplikovat metodu oSetfovatelského procesu u ambulantniho klienta.
Domnivam se totiZ, ze se oSetfovatelsky proces preferuje pti hospitalizacich a jeho

vyznam v ambulantni praxi neni dosud pln¢ docenén.




2. Teoreticka cast

2.1. Anatomie_a__fyziologie dychacich cest

Podminkou latkové vymény v organismu je mimo jin€ staly privod kysliku.
Vyména a prenos kysliku a oxidu uhli¢itého v téle jsou uskute¢novany krvi.
Z funk¢éniho hlediska je dychani sloZeno ze tii na sebe navazujicich d€ju — zevniho
dychani, rozvodu dychacich plyna a vnitiniho dychani.(4)

Zevni dychdni (ventilace) je prvni fazi, ve které dochéazi k vyméné plyn mezi
atmosférou a krvi. K této vymeéné¢ dochazi vyhradné v plicich. Ventilace je umoznéna
dychacimi pohyby hrudniku, pti kterych dochézi k nasati vzduchu — nadechnuti

(inspiriu) a k vypuzeni vzduchu — vydechnuti (expiriu).

Rozvod dychacich plynii (02, CO2, N) mezi povrchem plic a buiitkami tkani
obstarava krev. Transport plyntl je oboustranny. Do tkani je pfivadén predev§im kyslik
a z tkani je odvadén oxid uhli¢ity a voda.

Vnitrni dychani zajist'uje vymeénu plynti mezi krvi a tkdfilovymi buiikkami a zahrnuje

i okysli€ovaci pochody probihajici uvnitt bun¢k. Bez tkanovych oxidaci nelze uvolnit

chemickou energii obsazenou v Zivinach vstiebanych travicim systémem.(4)

2.1.1 Anatomie dvchacich cest

Dychaci cesty zachovavaji ve vSech svych ¢astech jednotny stavebni plan. Sté€na
trubic i dutin dychaciho systému se sklada ze sliznice (mukosy), podslizniéniho vaziva a

z chrupav¢ité (u dutin kosténé) vrstvy, vaziva a z hladké svaloviny.
Sliznice je pokryta cylindrickym fasinkovym epitelem, typickym pro dychaci cesty.
Funkéne jde o epitel, jehoz kmitajici fasinky umoziuji posun hlenu, na ktery se nalepuji

mikroorganismy a necistoty z vdechovaného vzduchu.

Podsliznicni vazivo je hojné zvlaste v hrtanu, kde jeho prosédknuti pfi zanétu

vyvolava zazeni dychaci trubice az jeji uzaveér. Ve vazivu celé dychaci trubice jsou




rozptyleny drobné uzliky slozené z lymfatickych bunék, které tvoti ochrannou bariéru

proti infekci.

Chrupavcitd nebo kosténd vrstva trubic a dutin zabranuje zuzeni dychacich cest.

Chrupavky hrtanu jsou vzajemné kloubn€ spojené a tvofi jakysi pohyblivy ,,skelet®.

Rozd¢leni dychacich cest - horni cesty dychaci

- dolni cesty dychaci
Horni cesty dychaci tvori dutina nosni (cavum nasi) a nosohltan (nasopharynx). Dolni
cesty dychaci tvoii hrtan (larynx), priidusnice (trachea), hlavni pridusky (bronchy) a

plice (pulmones).

Priadusnice a pradusky

Prudusnice (frachea)

navazuje na prstencovou chrupavku hrtanu a svym pribéhem pied jicnem pfiblizng
sleduje zakiiveni patere.
Trachea vstupuje do hrudniku, kde se v€tvi na pravou a levou pradusku, které vstupuji

do plic. Délka pradusnice je asi 13 cm, Sitka 1,5 -—1,8 cm.

Prava priduska (bronchus dexter)

probiha témér v pfimém pokracovani pridusnice. Proto vdechnuté predméty
zvratky) snaze zapadaji do pravé pridusky, kde podle své velikosti uzaviraji rizné
paadj p y p J

velké useky brochidlniho vétveni.

Levd priduska (bronchus sinister)

odstupuje pod ostiejSim uhlem a je delsi.

Po vstupu do plic se bronchy mnohonasobné vétvi do tzv. bronchidlniho stromu.

Bronchy o priméru pod jeden milimetr se nazyvaji bronchioly. Bronchioly maji jiz
velmi redukovanou sténu, tvofenou pfevazné sliznici a vrstvou vaziva se snopecky

hladké svaloviny.



Plice

Plice (pulmo) jsou organy jehlancovitého tvaru, vypliujici prevaznou ¢ast prostoru
hrudni dutiny. Vrcholky plic, které presahuji horni okraje kli¢nich kosti nazyvame
plicni hroty. Lehce prohloubené plochy, kterymi plice naléhaji na branici tvoii baze

plic. Bronchy, cévy a nervy vstupuji do plic v tzv. plicnich stopkdch — v plicnich hilech.

Prava plice je hlubokymi zarezy rozdélena na tfi laloky a leva plice na dva laloky.
Plicni tkan se sklada z rizného typu broncht, vaziva, cév a nervi. Bronchy se po

vstupu do plic déli na lalokové bronchy a ty se déle vétvi na segmentové bronchy.
Plicni segment je Gsek plicni tkané, ktery ma vlastni pridusku a cévy, a je oddélen

od ostatnich segmentl vrstvou vaziva. Segmentové bronchy se vétvi az na respira¢ni

bronchy, kterymi se zacinaji vlastni dychaci odstavce plic, ve kterych jiz dochazi

k vyméné plyna.

Respiracni bronchy (pradusinky) se po kratkém pribéhu mirné rozsifuji, a na

rozsifené tseky nasedaji polokulovité vacky — alveoly.

Plicni alveoly maji sténu tvofenou siti jemnych vazivovych vldken, mezi kterymi
probihaji bohaté pleten¢ krevnich vlase¢nic. Na vnitini strané€ sklipk je tenkd vrstva
respira¢niho epitelu, tvofeného mimoradné plochymi buitkami, ptes které jsou molekuly
vzduchu transportovany z dutiny alveolu do krve protékajici kapilarami a naopak.

Plice obsahuji i velké mnoZstvi vazivové tkan¢, ktera spojuje jednotlivé vétve
praduskového kmene. Vytvari se tak velmi pruzny a elasticky plicni skelet predstavujici

nosnou strukturu pro krevni a mizni cévy./4/

Plicni obéh tzv. maly ob¢h krevni je upraven tak, Ze jim miZe snadno protékat
velké mnozZstvi krve. Sténa plicnich cév je totiZz velmi poddajna a roztazliva. V Zilach
plic se tak muzZe hromadit pomé&mé velké mnozstvi krve — az 200 ml.

Do plicnich hildi vstupuji plicni tepny (a. pulmonalis dextra et sinistra), které privade)i
odkysli¢enou krev z pravé srde¢ni komory. V plicich se tyto tepny vétvi podél broncht
a rozpadaji se v sit€ kapilar opradajicich plicni sklipky.

Plicni zily (v. pulmonales) odvadgji okysli¢enou krev z plic do levé srde¢ni predsing,
odkud je kyslikem bohat4 krev pfecerpavana levou srde¢ni komorou do t€lniho tzv.
velkého obéhu.

Maly plicni obéh je funkénim ob&hem plic. Prostfednictvim malého ob&hu se

uskuteCriuje vymeéna plyni mezi krvi a vdechovanym vzduchem./7/



2.1.2 Fyziologie dvchani

Fyzikalni a chemické zmény v prabéhu dychdani

V priibéhu dychani (respirace) dochazi k radé fyzikalnich a chemickych zmén ve
sloZeni vdechovaného i vydechovaného vzduchu. Vdechovany vzduch se prichodem
hornimi dychacimi cestami €isti, zvIhCuje a otepluje. Vydechovany vzduch se naopak

ochlazuje, ¢imzZ se omezuji tepelné ztraty organismu.

Vdechovany vzduch se sklada z 21% kysliku, 79% dusiku a vzacnych plynt a z
0, 04% oxidu uhli¢itého.

Vydechovany vzduch nema stalé slozeni. V prvni fazi vydechu je jeho slozeni téméi

stejné jako u vdechovaného vzduchu. Tento vzduch pochazi z tzv. mrevého dychaciho

prostoru, ktery tvoii prevazn€ horni dychaci cesty . Objem mrtvého prostoru je asi
150 — 230 ml.

V druhé fazi vydechu je vypuzovan fzv. alveoldrni vzduch, ktery obsahuje jen asi

15— 16% kysliku a piibliZzné 5 — 6 % oxidu uhli¢itého. Pfi klidném dychdni je objem
vydechu asi 500 — 600ml. Stejny objem mé i vdech.

Prevod plynu, tj. 02 a CO2 s vdechovaného vzduchu do krve a naopak, se
uskute¢nuje v prokrvenych plicnich sklipcich diftuzi. Difize plynt v plicich je pasivni
fyzikalni d&j, zavisly na fadé faktort. Rozhodujici je predevs§im tlak, resp. rozdil tlaku
kysliku v plicnich sklipcich a v krvi, ktery protéka plicnimi kapilarami. Molekuly
kysliku a oxidu uhli¢itého musi pfi difuzi prekonat sténu plicniho sklipku, ktera je

tvofena plochym respiraénim epitelem.

Prenos a vazba kysliku

Kyslik prenasi ¢ervené krevni barvivo (hemoglobin) obsazené v Cervenych
krvinkach. Kyslik a oxid uhli¢ity se sice v krvi v malém mnozstvi i voln€ rozpoustéji,
ale pfesto se podstatna ¢ast plyni vaze velmi volnymi vazbami na krevni barvivo.

Kyslik se vaZe na zelezo obsazené v hemoglobinu a snadno se z této vazby ve tkanich

uvolnuje. Slou€enina kysliku s hemoglobinem se nazyva oxyhemoglobin.

Prenos a vazba oxidu uhlicitého

Pienos i vazba oxidu uhli¢itého je slozitéjsi nez prenos kysliku. Oxid uhlicity je

totiz vazan trojim zpisobem:




- je volng rozpustén v krevni plazmé v daleko vétSim mnozstvi
nez kyslik

- slucuje se s hemoglobinem. Vaze se na ¢ast molekuly hemoglobinu
a tvoii tak slou¢eninu karbaminohemoglobinu

- nejvetsi ¢ast oxidu uhli¢itého se vaze v krevni plazmé ve formé

uhli¢itanu

Mechanika dyvchani

Stavbou a tvarem je hrudnik prizptisoben k zaji§téni dychacich funkci. Zakriveni
Zeber, pohyblivé spojeni Zeber s obratli, stavba a ulozeni dychacich svali i uprava
prostortl kolem plic umoznuji zvétSovat a zmensovat pfiény i ptedozadni primér

hrudniku, ktery je provdzen rozepinanim a smrit'ovanim plic.

Pri vdechu (inspiriu) se zveétSuji rozméry hrudniku a do plic se nasava vzduch.
Inspirium je aktivni déj, zcela zavisly na ¢innosti inspira¢nich sval?. Inspirium
provadeji vdechové svaly. K inspira¢nim svalim patii branice, zevni meziZzeberni svaly,
prsni svaly a n€které svaly krku a zad. Nejvyznamnéj$im vdechovym svalem je branice.

Branice (m. diphragma) je klenuty sval oddélujici hrudni a btiSni dutinu. Branice
za¢iné na patefi a upind se na Zebra. Svym smrsténim stahuje Zebra a oplostéla klenba se

posunuje kaudalnim smérem. Tim se zvétsi objem hrudni dutiny.

Plice nikde nejsou spojeny se sténou hrudni. Kolem kazdé plice je ale samostatna, zcela

uzaviena dutina, jejiz stény tvoifi jemnd blanka — plicni a ndsténnd pleura. Ob€ pleury

v sebe piechdzeji v plicnich hilech. Stérbina mezi nasténnou a plicni pleurou se nazyva

pohrudniéni dutina (cavitas pleuralis).

Vydech (expirium) je pasivni d¢€j, pii kterém se uplatiiuje predevsim pruznost plice,
pruznost hrudni st€ny a hmotnost hrudniku. Vydechové, expiraéni svaly tvoii biisni
svaly a vnitfni meziZzeberni svaly, které ale vstupuji do funkce az v zdvéru pasivni
expirace a pii usilovném vydechu.

Na klidném dychani se u zdravého ¢loveka ucastni piedevSim branice, mezizeberni

svaly a pruznost hrudni stény a plic.



Vitdlni kapacita plic

Maximalni mnozstvi vzduchu, které mizeme vydechnout po nejvét§im mozném

nadechu, vyjadiuje tzv. vitalni kapacitu plic. Vitalni kapacita plic je uritym

orientaénim ukazatelem (i kdyz nepfesnym a netiplnym) vykonnosti plic.U Zen je jeji
normalni vySe dvojnasobkem hodnoty povrchu téla (asi 3200ml), a u muzt 2,5

nasobkem (asi 4200ml).

Rizeni djchéani

Dychani se stale pfizptsobuje ménicim se narokiim organismu. Ustiedni roli
v fizeni dychani ma dychaci centrum ulozZené v prodlouzené miSe. Dychaci centrum je
sloZzeno z nervovych bunék, které vysilaji rytmické podnéty k mi$nim nervim,
inervujicim vdechové a vydechové svaly. Stahy svald nasledné vyvolavaji dychaci
pohyby hrudnikd.

Nervoveé podnéty piichazeji z nékterych oblasti koncového a stiedniho mozku a
z receptor(l uloZzenych ve svalech, §lachach a v kloubnich pouzdrech téch svalii a
kloubd, které se ucastni dychani.

Kas$el i kychani patii mezi obranné dychaci reflexy, pomoci kterych jsou udrzovany
dychaci cesty priichodné, ptipadné je branéno jejich poSkozeni.
Dychéni je neoddélitelné od krevniho obéhu. Vlastni okyslicovani krve by nemélo
smysl, pokud by soucasné nebyl zajistén dostateény rozvod krve do tkéani.

Citlivost tkani na nedostatek kysliku je velmi rizna. Obecné plati, Ze ¢im je vetsi
latkova vyména v organu, tim je i i¢inek hypoxie zhoubnégjsi. Jen kratkodobé hypoxie

nezanechavaji ve tkdni vyznamnéjsi nasledky./3/



2.2. Anatomie a fyziologie slinivky brisni

Slinivka brisni (pancreas) je asi 28 cm dlouhd Zlaza. Slinivka probiha napfic biisni
dutinou a jeji rozsifena ¢ast (hlava — caput) je uloZena v ohbi duodena, zizeny konec
(ocas — cauda) se dotyka sleziny. Slinivka bfisni je Zlazou traviciho systému, tedy
ptevazné zlazou ze zevni sekreci. V hmot€ Zlazy jsou ale i ostrivky bunék s endokrinni

(vnitini) sekreci.Vnitine sekretorickd ¢ast pankreatu je reprezentovana Langerhansovymi

ostruvky. V pankreatu ¢loveéka je asi 1, 5 milidonu téchto ostravki a tyto ostrivky

produkuji pfimo do krve hormon inzulin.

Inzulin snizuje hladinu krevniho cukru, kterd je riznymi regulaénimi mechanismy
udrZovana na hodnotach 4,5 — 6, 5 mmol/l. Inzulin reguluje pranik cukru do bunék, takze
jeho vyssi hladina v krvi vyvola rychlejsi vychytadvani cukru hlavné ve svalech, a

koncentrace krevniho cukru klesne.

Pankreatickou Stdavu produkuje zevné sekre¢ni ¢ast slinivky bfi$ni. AZ jeden litr

této §Pavy odtéka denné do duodena. Stava ma silné zasaditou reakei, ktera neutralizuje

kyselou zalude¢ni traveninu vytlatovanou do dvanactniku.

Enzymy pankreatické Stdvy - trypsinovy komplex sloZeny z n€kolika

protedz Stépicich bilkoviny. Pfimo
v pankreatu je neuéinny, aktivuje se az v duodenu
- pankreaticka amylaza St€pi Skrob na jednoduché
cukry, které jsou dalSimi enzymy rozkladdany az na
glukosu
- pankreaticka lipaza se aktivuje zlugi. Stépi emulgované
tuky na glycerol a mastné kyseliny
Pankreaticka Stava se tvoii ¢astecné reflexne — jako Zzaludecni St'ava, ale jeji
mnozstvi je malé. Hlavnim podnétem pro tvorbu pankreatické Stavy je sekretin — latka
uvolnovana ve sténé duodena. Je-li sliznice duodena podrazdéna kyselym zalude¢nim
obsahem, uvoliiuje sekretin, ktery je krevni cestou zanaSen do pankreatu, kde navozuje
zvy3enou tvorbu pankreatické §tavy v okamziku, kdy se do duodena dostava potrava ze

Zaludku./7/
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2.3. Onemocnéni cysticka fibroza

2.3.1 Co je cysticka fibroza?

Nazev cysticka fibrosa (dale jen CF) vznikl z plivodniho oznaéeni cysticka fibréza
pankreatu, ktery vyjadtoval skute¢nost, Ze slinivka bfisni je vazivové (fibrozng)
zménéna a na jejim povrchu jsou patrné drobné vacky, cysty. CF je jednou
z nej¢astejSich vrozenych dédi¢nych onemocnéni, je to nemoc chronicka, v sou¢asné
dobé nevylécitelna, ale 1é¢itelna.

V nékterych zemich je nazyvana mukoviscidézou (mucus — hlen, viscidus — vazky).
Projevuje se opakovanymi infekcemi dychacich cest, neprospivanim, vysokym obsahem
soli v potu (5x vice soli neZ v potu zdravého ditéte) a u 98% dospélych muzi i
neplodnosti. Toto onemocnéni bylo dfive povazovéano za smrtici v prvnich letech
Zivota. Nové¢ poznatky lékatské védy, v€éasna diagnostika a moderni [é¢ba zménily
prognozu nemoci i kvalitu Zivota nemocnych a jejich rodin.

Nemoc je provazena fadou komplikaci, které mohou jeji obraz ménit a ovlivitovat
jeji prabéh. Nékdy mohou byt komplikace dokonce prvnim projevem choroby.
Onemocnéni postihuje mnoho systéma v téle. Nepostihuje mozek, neplisobi opozdéni
duSevniho vyvoje. PostiZzeny nejsou ani svaly, ani krvetvorba. S vyjimkou plic a

dychacich cest neni porusena schopnost organismu bojovat s infekci./16/

Jedno z 2 500 — 3 500 Zivé narozenych déti ma CF. To znamend, e se v CR narodi
kazdy rok asi 28 — 40 d&ti s CF. V soucasné dobé se v CR vyskytuje asi 500
nemocnych s CF, kteii jsou lé€eni pod jinou diagndzou, jako napft. chronicky zanét
prudusek, sinobronchialni syndrom, nosni polypdza, ale i celiakie, opakované zanéty

slinivky brisni a v neposledni fadé¢ muzska neplodnost./17/

2.3.2 Diagnostika a vy$etrovaci metody

Nemocny splriuje diagnosticka kriteria CF, pokud ma:
- jeden nebo vice z fenotypickych projevii onemocnéni,
tj. chronické sino-pulmonalni onemocnéni,
gastrointestinalni projevy (poruchy vyzivy),

obstruktivni azoospermii



- rodinou anamnézu, kde se vyskytuje genetické
onemocnéni

- pozitivni novorozenecky sreening

- zvySenou koncentraci chloridi v potu pfi dvou nebo
vice potnich testech provedenych stimulaci poceni

pilokarpinovou iontoforézou

Specificka laboratorni diagnostika

Diagnozu CF potvrdi potni test, molekularné¢ genetické vySetteni, vysetieni zevni

sekrece pankreatu a méteni transepitelidlniho potencialu.

Potni test

Potni test je stale pokladan za zakladni kdmen v diagnostice CF. Jeho pozitivita neni
pro stanoveni diagnézy podminkou. Spociva v stimulaci poceni pilokarpinovou
iontoforézou, sbéru potu a kvantitativnim stanoveni koncentrace chloridu.

Zpusob provedeni je snadny, nejprve se oCisti klize alkoholem, potom se piilozi na
pravou pazi na 10 minut dvé elektrody. Sbér potu se provadi do chloridi prostych
filtra¢nich papirkd, tésn€ pred sbérem zvazenych, které se kryji Ctvercem igelitu, jenz se
pfilepi vzduchotésn¢ ke kuzi leukoplasti a nechda se asi 30 minut potit. Potom se
pinzetou sejme, zvaZzi a provede se analyza. Minimalni mnozZstvi potu potiebné
k vySetteni je 100 mg.

Normalni koncentrace chloridi v potu se béZzne¢ pohybuje mezi 10 — 30 mmol/l
potu, u CF jsou hodnoty nad 60 mmol/l (vétS§ina CF nemocnych ma 80 — 120 mmol/l),
za hrani¢ni hodnoty je povazovano 35 — 60 mmol/l.

Kazdy pozitivni test je tfeba opakovat a nechat overit v referencni laboratofi, kterd

provadi vice nez 250 potnich testli ro¢né.

Molekuldarné genetickd a prenatdlni diagnostika

Pro molekularné genetické vysetieni je nutné ziskat lidské bunky pro izolaci DNA.
Test se provadi nejéastéji z leukocytd zZilni krve, z bun€k plodové vody ¢€i jinych bunék
¢lovéka. Krev odebirdme do zkumavky s antikoagulatnim roztokem EDTA nebo

citratu. Mutace v CF genu se urcuji bud’ pfimo nebo nepiimo.



PFima diagnostika mutaci

V soucasné dobg je ve svét€ znamo vice nez 800 mutaci CF genu. Z toho vétsina je
velmi vzacna. V Ceské republice existuje zhruba 30 nejéastgjsich mutaci.

NejcastéjSi mutaci CFTR genu je mutace delta F508 (72 % pacientd). DalSimi
nejcastéjSimi mutacemi jsou napt. CFTRdel21kb, G551D, G542X a N1303K. Pfima
diagnostika umoznuje 100 % jistotu pfi prenatalni prevenci a mize byt poskytnuta
1 vrodin€, kde dit€ zemtelo, aniz bylo vySetieno, nebo neni mozno vy$etiit jednoho

z rodict, pokud lze vySettit molekularn€ geneticky postizené dité.

Neprima diagnostika mutaci

Mutaci CFTR genu lze zjistit i nepiimo, pomoci tzv. genovych markerii. Marker je
zména struktury DNA, ktera chorobu neptisobi, ale dédi se stejnym zplsobem jako
mutace, s niZ je pevn€ vazana. Stanoveni markeri je dileZité, jestlize nelze uréit mutaci
piimou diagnostikou. VySetfenim lze zjistit, jakym zpisobem se mutace genu pirenaseji

v rodiné, nosi¢stvi genu u pokrevnich pfibuznych a postizeni nenarozeného ditéte.

Prenatdlni diagnoza CF

Prenatalni diagnéza je prevenci CF. Provadi se z DNA bunék plodové vody nebo
z placenty v ¢asné fazi téhotenstvi. V piipadé, Ze je plod postizeny, je mozZno

po rozhodnuti obou rodict prerusit t€hotenstvi do 24. tydne.

Preimplantacni diagnostika

Prenatalni preimplantaéni geneticka diagnostika je nejnovéj§i metodou nejcasnéjsi
prevence CF u lidského embrya vzniklého fertilizaci in vitro a starého né€kolik dna.
Po odbéru jedné az dvou bunék se zjisti, z kterého embrya by se narodilo postiZzené

a z které¢ho nepostiZzené dité.

Pritkaz pankreatické insuficience

Tato metoda neni pro diagnézu CF nezbytna, ale je vhodna pro uréeni dal§iho
klinického pribéhu a lécebného postupu. Metody vySetieni zevni sekrece pankreatu
jsou primé a nepfimé. K primym patii vySetfeni duodendlni §tavy po stimulaci
sekretinem, ale provadi se ziidka. Neprimé testy spoCivaji ve vySetieni stolice na prikaz

tukd, vySetfeni moce na schopnost pankreatickych enzymi Stépit testovaci substrat




podany per os a ve vySetieni krve. Malé mnozZstvi pankreatickych enzymu (lipazy
a amylazy) je pritomno v krvi zdravého ¢loveéka. IRT (imunoreaktivni tripsin) je zvySen
v krvi v prvnich dnech Zivota a to u pankreaticky insuficientnich (PI) i suficientnich

(PS) novorozencti s CF. Proto je tato metoda pouZivana jako screening CF.

Meéreni transepitelialniho rozdilu potencidalii

Toto méfeni na nosni sliznici prokazuje poruchu transportu elektrolyti na povrchu
bunéénych membran. Vysoké hodnoty svédéi pro CF. Zanétlivé zmény na sliznici

mohou byt pfi¢inou fale$né negativnich vysledk.

Ostatni vySetiFeni

Pacienti s CF dochdzeji min. 1x za 3 mésice na ambulantni lékatskou kontrolu. Zde

se provadi zékladni vySetieni — sputa, krve (CRP, KO, FW, JT...), moce, stolice,
spirometrie, antropometrie, fyzikalni vySetfeni, méfeni saturace a fyziologickych funkei.

Jednou roéné se provadi glykemicka kiivka a RTG plic.

VySetieni krve

Hematologické vySetreni - sedimentace ¢ervenych krvinek

- krevni obraz ...

Biochemické vysetieni krve

U CF se vysetiuje hladina ptedevsim téchto iontl :
Na (133 — 150 mmol/l), méni se pii poruchach zavodnéni

CI (97 — 108 mmol/l), nedostatek pii velkych ztratach potem

Enzymy
ALT, AST, ALP, GMT, LD — ukazuji nepiimo na funkeci jater,
Amyldza (AMS) a lipdza — enzymy pankreatu, ukazuji zanét pankreatu
Lipidy
Triglyceridy (do 1,8 mmol/l)
Cholesterol celkovy (do 5,2 mmol/l)
Nepiimo ukazuji na stav vyzivy a vstiebavani tukl a tim u¢innost pankreatické

substituce.
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Vitaminy
Vitamin A (1,05 — 2,79 umol/l), zavisi na véku
Vitamin E (10 —24 umol/l), zavisi na véku
Snizené hodnoty jsou u pankreatické insuficience. Vlivem $patného vstiebavani

tukt i vitamind rozpustnych v tucich je nutné jejich zvySené podavani ve formé 1€ki.

Bilkoviny, odrazeji stav vyZivy, mnozstvi obrannych protilatek apod.
Celkova bilkovina (65 — 80 g/), klesa u poruch vyZivy
Albumin (32 — 45 g/1)
Prealbumin ( 0,2 — 0,36 g/1), nejcitlivéjsi ukazatel vyZivy
Ferritin (12 — 200 ug/l), vaZe zasobni zelezo
CRP (C reaktivni protein) je ukazatel zanétlivych zmén, norma: do 6 mg/l

ELFO (elektroforéza krevnich bilkovin)

Imunologické vysSeireni

IgG — u CF pacientd vétSinou vysoké hodnoty diky opakované stimulaci tvorby téchto
protilatek v prib&hu opakovanych infekci dychacich cest
IgM — protilatky, které se uplatriuji pfi akutnim zanétu

IgA — protilatky, které zodpovidaji za obranu sliznic

Astrup
Astrupem se zjiSt'uje acidobazickd rovnovédha, pO2 (norma: 9,5 —14 kPa), pCO2

(norma: 4,4 — 6 kPa), saturace kysliku v krvi (norma: nad 95 %). Stoupajici hodnoty

pCO2 jsou podnétem pro zafazeni na ¢ekaci listinu na transplantaci plic.

Pulsni oxymetrie

nam udava nasycenost krve kyslikem v %. Hodnoty nad 95 % jsou dobré¢, poklesy
pod 94 % jiz ukazuji na pokrocilejsi plicni postiiéni, pti hodnotach pod 90 % by méli
pacienti inhalovat kyslik. Néktefi nemocni mohou mit no€ni poklesy saturaci pti témeft
normalni saturaci denni, proto saturaci monitorujeme i v noci.

VysetFeni stolice

Vysettenim stolice zji§t'ujeme piitomnost travicich enzymil chemotrypsinu, trypsinu

a elastazy.
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VvS§etFeni modce

Odpadni latky

Kreatinin (35 — 110 umol/l), zmény znaéi poruchu ledvin
Urea, mocovina (2,0 — 7,5 mmol/l), zvySuje pfi odvodnéni organismu a nedostate¢né
¢innosti ledvin

Bilirubin (do 20 umol/l), produkt rozpadu hemoglobinu /16/

Mikrobiologické vysSetFeni sputa

Sputum je sekret odkaslany z dolnich dychacich cest (z poméru bilych krvinek a
odloupanych slizni¢nich bun€k rozeznaji v laboratofi, zda vzorek neni spiSe sekret
hornich dychacich cest).

VySetfeni sputa ukéZe na osidleni dychacich cest mikroby a soufasné je mozno
pfesné vybrat u¢inné antibiotikum. U malych déti se lze orientovat vytéry z krku, nosu,
hrtanu, nejlépe vySetfenim odsatého sekretu. Pro odpovidajici vysledek vysetieni je
nutné dodrzovat spravnou techniku odbéru a zabranit kontaminaci. VySetfeni sputa by
meélo byt provedeno pii kazdé ambulantni kontrole minimalng jednou mésicné, dale pri
zhorSeni stavu a po preléfeni antibiotiky. Vhodné je odebrani sputa po inhalaci,

rehabilitaci a alespon ze 2 —3 odkaslani. /11/

Funkdéni vysSet¥feni plic

Pacienti s CF maji fadu abnormalit funkce plic. Nejvyznamnéjsi z nich je obstrukce
dychacich cest. Objektivni zjisténi obstrukce dychacich cest a stanoveni jejiho stupné
umoznuji nékteré metody vySetfovani funkce plic.

Zakladni metody vySetreni funkce plic:

1.  plicni objemy a kapacity

2. prachodnost dychacich cest
3. plicni pruznost
4

vymeéna plynt v plicich a plicni cirkulace /17/

K méreni plicnich objemu a kapacit u CF patiéi predevsim: spirometrie a télova

pletysmografie.
Spirometrie je jedno z nejlepSich vysetteni slouzici ke zjisténi funkéniho postizeni

plic. Vzhledem ke spolupraci pacienta je mozné vySetfovat déti az od 6 let, proto je
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dobré u déti trénovat usilovny vydech, aby se stav plic dal vysetfit co nejdfive.
Spirometrie se provadi pti kazdé ambulantni kontrole. Spirometrie nam ukazuje napf.
vitalni kapacitu (FVC), sekundovou vitalni kapacitu (FEV1). Pro podrobnéjsi vysetieni
je nejvhodnéjsi metoda zdznamu maximalni vydechové kiivky — FV kiivka nebo MEF
kiivka. FV kiivka posoudi velikost obstrukce, zda se nachazi v perifernich nebo
centralnich dychacich cestach, jak je velka tzv. Ayperinflace plic - nadmérna vzdusnost
plic (diky obstrukci hlenem se nevydechne vSechen vzduch a plice jsou trvale
piefouklé), odhali i restrikéni poruchu plic. Posledni dvé poruchy lze ptesnéji stanovit
tzv. télovou pletyzmografii s ur¢enim vsech plicnich objemi.

FV kfivka vyjadifuje vztah maximalni vydechové rychlosti, tj. proudu vzduchu
v litrech/s, k vitalni kapacité v prab&hu usilovného vydechu vitalni kapacity. FV kiivka

typickd pro pacienty s CF je charakterizovana konkdvnim tvarem (vydutym) jeji

sestupné €asti, coz sveéd¢i pro obstrukci perifernich dychacich cest, ktera se s vékem
prohlubuje. FV kiivka je vyhodna pro dlouhodobé sledovani funkce plic pro svoji

jednoduchost a dostupnost. /6/

RTG plic

RTG plic se provadi u pacienti s CF alesponi 1x ro¢né€, pfi jinych obtiZich Castéji.
RTG nalez je charakterizovany zmnoZenim bronchovaskularni kresby, projevy
hyperinflace a emfyzému plic, objevuji se i ateiektézy, infiltraty a v pokrocilejSich

fazich bronchiektazie. /5/

Bronchoskopie

Tato endoskopickd metoda slouzi k diagnostickym i Jé€ebnym G€elim. Lze ji pouzit
k celkovému zjisténi stavu dychacich cest, k odbéru sputa, pokud ho nemocny neni
schopen sam vykaslat, k odstranéni hlenové zatky, k cilenym vyplachlim mukolytiky a
k terapeutickému feSeni plicnich komplikaci. VySetfeni se provadi flexibilnim
bronchoskopem u déti v celkové anestezii, vétSim détem a dospélym bez celkové
anestezie, pouze v fizené analgosedaci s lokalni anestezii bronchidlniho stromu, ktera

snizuje zatéz nemocného./10/
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Ultrazvuk

Jeho pomoci lze vySettit briSni orgény, hlavné pfi podezieni na onemocnéni jater,
pfi zanétech pankreatu nebo onemocnéni stiev. Na ultrazvuku plic mizeme vidét
pokroCilé zmény plicni tkan€ tzv. buly (dutiny vyplnéné vzduchem nebo hlenem),

abscesy nebo atelektazy.

Antropometrie

Antropometrie je jednoducha, levna a pacienta nezatézZujici metoda, ktera poskytuje
prostfednictvim télesnych rozmérl a udaji spolu s vysledky ostatnich vy$etfeni cenné
informace o stavu nemocného.

Antropometrické vySetteni se provadi pii kazdé ambulantni kontrole (obvykle
kazdé¢ tfi mésice). Soucasti antropometrie je méteni télesné vysky. U nemocnych s CF
miZe zpusobit zpomaleni ristu nedostatek Zivin, dlouhodoby zanét, naru$ené jaterni
funkce a daldf komplikace. VySetiuje se také stupenn dospivani. K CF patfi vétSinou
pozdé€jsi nastup puberty, dité za¢ne dospivat a rlist o 1 =3 roky pozdéji.

Télesna hmotnost se hodnoti pomoci percentilovych graf. Je prokazano, ze pti
udrzovéni optimdlni télesné hmotnosti se zmirni zhorSovani funkce plic. Dité
ve Spatném stavu vyzivy je nachylng;si k infekci a hife ji zvlada.

Obvod paZe ukaze 1épe skuteny stav vyzivy nez samotna t€lesna hmotnost. Méteni
tloust’ky koZnich ras vypovida o mnozstvi podkozniho tuku. Kdyz je znam obvod paze
a tloudt’ka kozni fasy, je mozné ziskat orientaéni informaci jak o mnozstvi tuku, tak i o
rozvoji svalstva.

Posuvnym méritkem méfime palickovité prsty, u kterych je popisovan ruzny tvar a
velikost. Posledni ¢lanky prsti na rukou i nohou jsou rozsifené a ztlustélé, nehty maji
tvar hodinového sklicka. Pravdépodobné tento priznak souvisi s nedostate€nym
okysliovanim krve. Vyskyt palickovitych prstd u déti s CF s pfibyvajicim veékem
nariista. V terminalnim stadiu onemocnéni jsou pfitomny u vétSiny nemocnych.

Od méteni velikosti a tvaru hrudniku se v souCasnosti pomalu opousti, nebot’
existuje fada modernich pristroji podrobné posuzujicich stav plic. Stale se méri obvod,
pfiény a podélny primér hrudniku, znichZz se pocitd tzv. torakdlni index,
charakterizujici tvar hrudniku, ktery je zavisly na funkci plic. ZhorSovani tvaru

hrudniku muze byt signadlem zhorSeni funkce plic u malych déti, které pti béZzném
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méfeni plicnich funkei jeSt¢ nedovedou spolupracovat. Hrudnik se vyklenuje
do soudkovitého tvaru, zvétSuje se jeho predozadni praimér a vyviji se hrudni kyf6za.
Antropometrie jist¢ zlstane jeSt€¢ dlouho spolehlivou metodou ke zjisténi stavu

vyZivy a rustu. /17/

2.3.3 Klinické projevy CF a jejich diagnostika

Klinické podezfeni je prvnim krokem k stanoveni diagnézy CF. V ruznych
v€kovych obdobich jsou pfiznaky upozornujici na CF rtzné.
V novorozeneckém obdobi je to predev§im mekoniovy ileus, ale i ostatni pfipady
nepruchodnosti stfeva. Neni-li jiné vysvétleni pro skutec¢nost, Ze dité ve 3 ¢i 4 tydnech
nedosahlo porodni hmotnosti, je rovnéz tieba provést potni test.
U batolat i starSich déti jsou to pfedevsim pfiznaky respiracni a gastrointestinalni, které

vzbuzuji podezieni na CF./17/

a) Respiracni priznaky

Z respira¢nich priznaki je to chronické onemocnéni dychacich cest a vedlejsich
dutin nosnich. ZhorSeni funkce dychaciho Gstroji se mtze projevit zrychlenym
dychénim a zadychdvanim se.

Podezieni musi vzbudit opakujici se kasel, predevsim je-li spojen s produkci sputa,
hvizdanim a zatahovanim. Dllezité jsou zméeny rtg a priikkaz obstrukce dychacich cest
pii vySetieni funkce plic. Vyskyt pali¢kovitych prstd by mél vzdy vést k tomu, aby se na
CF myslelo.

Jinym projevem zmén, které se v dychacich cestach déti s CF odehrdvaji, je zména
tvaru hrudniku. Hrudnik se vyklenuje do soudkovitého tvaru, zvétSuje se jeho

zadopfedni praimér a zada se napadné kulati, cozZ je zfejmé hlavné pii pohledu z boku.

Rozpoznani nemoci dfive nez se klinicky projevi je cilem tzv. screeningu,
vyhledavani nemocnych na zdkladé jednoduchych biochemickych vySetieni, ktera jsou
provadéna u novorozencl. U CF byla zkouSena rfada takovychto metod, zatim se zddn4
plné neosvédcila. Jedna metoda je vSak tak jednoducha, ze stoji za zminku. Polibime-li
¢eli¢ko zdravého kojence, nemame zadny chutovy vjem. Polibime-li ale dit€ s CF,
vnimdme zcela jasné slanou chut’. Maminky, které tuto skute¢nost zjisti, by mély

poZéadat 1ékate o vySetfeni potniho testu , i kdyz dité nemé Zadné znamky nemoci.
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Diagnoéza se opira predevsim o klinické pfiznaky, které vzbuzuji podezieni na CF.
To pak potvrdi vétSinou velmi spolehlivé jednoduché vysetieni, tzv. potni test. L.ze jej

provést ambulantné sbérem potu na predlokti ditéte.

Infekce dolnich cest dvchacich u pacientin s CF

Husty hlen je vybornou Zivnou ptdou pro viry a bakterie. Proto je infekce
dychacich cest u nemocnych s CF tak ¢astd a provazi je prakticky cely zivot. Je
zajimavé, Ze infekce je zcela vyjimeéné€ u nemocnych s CF provazena vysokou teplotou.
Na vzplanuti infekce nds pak upozorni spi§ zména chuti k jidlu, mrzutost, zhorseni

kasle, ubytek vahy apod.

Stafylokoky a jiné bakterie .

Virova infekce narudi sliznici dychaciho ustroji, a v porusené sliznici se pak snadno
usazuji bakterie a vyvolavaji infekce a zanéty priidusek i plic. K nejéastéjsim
vyvolavatelim infekce u nemocnych s CF patii zlaty stafylokok (Staphylococcus

aureus), Haemophilus influenzae a Pseudomonas aeruginosa.

Pseudomonas aeruginosa

Pseudomonas je mikrob, kterému se velmi dobte daii ve vlhkém prostredi, zejména
ve vodé, ktera je n€jak znecisténa lidmi. Jejim zdrojem miiZou byt napf. sifony
vodovodnich zatizeni ¢i WC, Spatn¢ ¢isténé odparovace na stfednim topeni,
inhalatory... Do vzduchu se mikrob dostane v okamziku, kdy vznikne aerosol.

V drobnych kapickéach vody se pseudomonada dostane do vzduchu, dité ji mize
vdechnout a ona se mu v dychacich cestach spokojen€ uhnizdi. Na vzduchu vsak rychle
uschne a zahyne.

V dospélosti je timto mikrobem infikovano az 80% nemocnych. Cim pozdéji se
v$ak nemocny infikuje, tim je to lepsi, protoze chronicka infekce Pseudomonas
aeruginosa zvysuje pocet hospitalizaci, zhorsuje funkci plic, je pfi¢inou vyvoje
bronchiektazii a mozna i zkracuje vyhlidky nemocnych na preziti. Cim &astéji ma
nemocny s CF infekce dychacich cest, tim spi§ se najde v jeho hlenu Pseudomonas

aeruginosa, zejména opakuji-li se infekce v pribéhu jednoho roku.
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Burkholderia cepacia

Je to bakterie, kterd mizZe u pacienti s CF osidlit dychaci cesty, ve kterych pak
zpusobuje chronicky zanét. V prirod¢€ se tato bakterie vyskytuje zfidka, proto je riziko
ziskani infekce ze zevniho prosttedi pomé&rné malé.

Infekce u pacientii s CF je témér vzdy zplisobena pfenosem z pacienta na pacienta nebo
prenosem rukama zdravotnického persondlu prostfednictvim sekretu z dychacich cest
nemocnych. Touto bakterii se nemohou nakazit zdravi lidé.

Tato bakterie je Spatné citliva na ATB a dezinfekéni prostfedky a mize vyznamné
zhorSovat priitbéh onemocnéni.Kolonizace touto bakterii mize ovlivilovat zatazeni
pacientdl s CF na ¢ekaci listinu pro transplantace plic i pfeZivani nemocnych po

transplantaci.

2.3.4 Terapie .

V soucasné dobg je nezbytné 1é¢it CF cely Zivot a to velmi intenzivné.
K vysetfeni , kterym se nejméné jednou ro¢né hodnoti stav nemocného, by se méli

rodi¢e objednat a upozornit na to, Ze se jedna o ro¢ni kontrolu.

Roéni prohlidka

Pfi kazdém objednavani je tieba védeét, do které skupiny dité patfi, je-li infikovano
stafylokoky, pseudomonadami nebo burkolderii. Pokud neni dit¢ v dobrém stavu
VyZivy, je nutné sebou nosit zdznam o tom, co v posledni dob¢ ve ttech po sobé
nasledujicich dnech dité snédlo.

Na kontrolu je tfeba vzit také flutter (viz Rehabilitace pacient s CF) nebo ostatni
[ééebné pomiicky. |

Daéle rodi¢e musi pfinést ve sterilni nadobce k tomu ur€ené sputum, které rano dité
vykaslalo. Podle dohody s l€ékarem je tfeba prinést i vzorek stolice a moci.

Soucasti této ro¢ni prohlidky je vzdy méfeni saturace krve kyslikem, vySetfeni funkce
plic, antropologické vySetfeni, mikrobiologické vySetteni sputa, vytéru z krku a nosu,
vySetfeni vzorku stolice, moce a laboratorni vySetieni krve, které zahrnuje vySetieni
krevniho obrazu, FW, CRP, biochemie, imunologie. U déti nad 10 let se provadi také

oGTT(oralni glukézovy toleranéni test).



2.3.4.1. Terapie dychacich obtizi
Lé&ba infekce

Léceni infekce spociva piredevsim v podavani antibiotik nebo 1€kt jim pribuznym,
tzv. chemoterapeutik, ke kterym patii napt. Biseptol nebo Ciprinol.

U pacientt s CF se totiz s [éCbou antibiotik za¢ina podstatné driv a podavaji se déle a ve
vyS$Sich davkach nez u zdravych lidi.

U nemocnych s CF je obranny mechanismus chronickou infekci tak vyCerpan, ze
nemuzZeme spoléhat na to, Ze by novou infekci sam zvladl. Proto musime zasahnout
okamzite, aby infekce a zanét nemohly zpiisobit na plicich nenapravitelné zmény.
Néektera CF centra zadinaji s ATB lé¢bou od prvniho dne, kdy se zjisti u ditéte CF a
podavaji ji fadu let. Jina centra podavaji ATB nepfetrzité pouze v prvnim roce zZivota,

k nim patfi i motolské centrum.

V pozdé&jsim véku se podavaji ATB pii sebemensich ptiznacich infekce.

V 1é¢bé se lékati tidi predevsim citlivosti mikroba, ktery je v dychacich cestach
nemocného pfitomen. Proto je nutné hlen z dychacich cest pravidelné mikrobiologicky
vysetiovat. Pokud je zdrojem infekce stafylokok nebo mikrob haemophilus, je situace
pomérné jednoduchad, protoze tyto bakterie jsou velmi dobie citlivé na ATB, které se
podavaji v sirupu ¢i tabletach. Lécba v plné davce musi trvat 3 tydny nebo do
normalizace klinického stavu. Pokud 1é¢ba nezabere, je tieba zvolit jiné ATB podle
citlivosti.

prvni vyskyt pseudomonas v dychacich cestach. Jakmile je opakované zjiSténa
ptitomnost tohoto mikroba v sekretu dychacich cest, je nutné okamzité zahdjit inhala¢ni
1é¢bu ATB, napt. Colimycinem a soucasné podavat léky typu Ciprinol v tabletach.
Takto se nemocny 1é¢i min. 3 mésice. Pretrva-li mikrob nadale, je tfeba zah4jit ATB
lécbu do zily (i.v) a to vétSinou dvéma ATB, které podavame 10 — 14 dni. ATB lé¢ba
se pii chronické pseudomonéadové infekci opakuje pravidelné 3 — 4x ro¢né bez ohledu
na klinicky stav nemocného.

V soudasné dob¢ se dava prednost tzv. domaci i.v. 1é€bé. Rodi¢e musi byt podrobné
informovani a poudeni o tom, jak zachovat sterilitu, jak fedit a ddvkovat I€ky, jak
zabranit vniknuti vzduchu do cévy, krvaceni po odpojeni kanyly 1 jak udrZovat kanylu
pruchodnou roztokem heparinu, jak uchovavat natedéna ATB. Dulezité je, aby vedéli o

pfipadnych komplikacich a musi také védét, co udélat pii pripadné alergické reakei.
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V mezidobi mezi i.v. 1é¢bou lze podavat chemoterapii a inhalovat Colimycin
tieba i trvale.
V poslednich dvou letech Iékaii doporucuji Ié€it pseudomonady dlouhodobym

podavanim Sumamedu — nékolikamési¢né./17/.

Péce o pruchodnost dychacich cest

1. Zfed’ovani hlenu

Hlen, ktery se hromadi v dychacich cestach, zuzuje jejich prasvit. Je tieba ho ziedit
a odstranit z dychacich cest. Zied’'ovani se provadi jednak peroralni aplikaci mukolytik,
jednak inhalacemi.

Inhalaéni [é€ba se provadi nebulizatory. Tyto pristroje méni tekuty 1€k na mlhu
nebo velmi jemnou suspenzi malych ¢astic, které se dostanou do malych bronchi ¢i
bronchioli.

Pro inhala¢ni 1é€bu jsou k dispozici jednak tryskové inhalatory, které rozprasuji
mlhu pomoci kompresort, jedna ultrazvukové, kde mlhu vyrabi utrazvuk.

Kterykoliv typ inhalatoru, ktery neni udrzovan v dostate¢né Cistoté, miZze byt zdrojem
infekce. Zasadné by mél mit kazdy nemocny vlastni inhalator. Inhaluje se roztok
Amiloridu, ktery pfimo ovliviluje transport iontli bunéénou membrénou a tim i

vlastnosti sekretu dychacich cest.

2. Lécebna rehabilitace

KaZdodenni soucasti komplexni péce o jedince s CF je také 1éCebna rehabilitace.
Hlavnim cilem lécebné rehabilitace bylo, je a vzdy bude odstranéni nadmérného
mnoZstvi bronchialniho sekretu.

Zaklad 1é¢ebné rehabilitace tvori respiracni fyzioterapie (viz dale) spole¢né
s dechovou rehabilitaci a pohybovymi aktivitami. Dobra fyzicka kondice vyznamné

piispiva k zlepSeni kvality Zivota vSech nemocnych.

3. Inhalace

Inhalace vétSinou zahajuje cely blok fyzioterapie. Velmi dilezita je poloha téla.
Pred zahajenim inhalace se koriguje vzajemné postaveni panve a patefe k oteviené
poloze hrudniku pro uvolnéni hornich cest dychacich. S inhalaci se kombinuji n€které

techniky odhlenovani. Velmi efektivni a ¢asové vyhodné je spojeni inhalace s flutterem.
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Dvchani pfi b&Zné inhalaci

Hluboky nadech — zadrZeni dechu — pasivné — aktivni vydech

Dychani pii kombinaci inhalace a respiradni fyzioterapie

Plynuly, dlouhy vdech — inspira¢ni pauza — aktivni vydech

Zakladem inhalacni terapie je kaZzdodenni inhalace mukolytik, ktera je ¢asto
doplnéna flutterem. Cilem je hodng, ale snadno a rychle odhlenit bez zbytecné dlouhého
kasle, ktery velmi vy€erpava. Optimalni délka inhalace je maximalné 20 — 30 minut
rano. Na doporuceni 1€kare nasleduje inhalace antibiotik v trvani 10 — 15 minut a
v jejim prabéhu se jiz necvi¢i. Tato inhalace se opakuje i pfi ve€erni fyzioterapii.

Cilem respira¢ni fyzioterapie na dechovou pohybovou soustavu jsou mobilizace

hrudniku, kloubni pruznost a uvolnéné svaly./13/

2.3.4.2. Terapie zaZivacich obtiZi

Lécba spociva v dietni 1éCbe, substituci, tj. ndhradé chybéjicich fragmentt slinivky

biisni, v podavani vitamini a v léceni komplikaci. .

Dieta

Dieta nemocného s CF musi byt plnohodnotna, ma obsahovat o 40 — 50% vice
energie nez dieta zdravého ¢lovéka téhoz veéku. 45% kalorického prijmu maji hradit
tuky, prednost se dava rostlinnym tukim, hlavné olejim, obsahujicim nenasycené
mastné kyseliny a tzv. esencialni mastné kyseliny. Ty jsou obsazeny napft. v kukufi¢éném
nebo slune¢nicovém oleji. Doporucuje se podavat rybi tuk.

Jidelni¢ek musi byt pestry a stravu je tfeba rovnomérné rozdélit. Dit€ méa mit kromé
tiech zékladnich jidel dvé hodnotné piesnidavky a druhou veceti, celkem tedy Sest jidel
denné. Zejména posledni jidlo pfed spanim ma byt velkou ,,kalorickou bombou*.

Nejméné€ jednou tydné by mél pacient dostat morské ryby. Neméli bychom
zapominat na to, Ze pacient s CF potiebuje dostate¢ny piivod tekutin (nejméne 2 litry
denné) i soli, hlavné v horkém pocasi.

Pokud se nedafi zlepsit stav vyzivy normalnim zptsobem, je dnes k dispozici cela

fada pfipravk, obohacenych vitaminy a stopovymi prvky. Mluvime o lécich podptirné
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enteralni vyZivy. V pomérné malém objemu obsahuji tyto pfipravky hodné energie. Jsou
to napoje s cokoladovou, ofechovou nebo ovocnou ptichuti. Na ¢eském trhu jsou
dostupné napt. Fresubin, Survimed od firmy Fresenius, Progestimil od Mead Johnson,
Pepti Junior, Nutrodrip a Nutridnik firmy Nutricia.

Pokud se ani touto cestou stav vyZivy neupravi, jsou mozné i mén¢ piijemné
metody jako napf. nazogastricka sonda — sonda, ktera se nemocnému ditéti vecer zavede
ptes noc do Zaludku a kterou mu pak v noci kape do zaludku vyzivny roztok.

Dal$i metodou, nazyvanou PEG, je zavedeni sondy malou operaci pies biisni sténu
do Zaludku. Tato sonda se pfichyti ke kiiZi, uzavie patentnim zdvérem a béhem dne
zUstava uzaviena. Vecer se pomoci pumpy vyZzivny roztok vpravuje piimo do

Zzaludku./12/

Pankreatické enzymy

Nahrazuji lékovou formou chybé&jici enzymy, které poruSeny pankreas nevytvari.
Mluvime o tzv. substituéni 1é¢bé. Jen dostate€né mnozstvi 1€kl tohoto typu umoziiuji
pacientiim jist stravu s vysokym obsahem tukd. Uginnost piipravki spogiva ve vysokém
obsahu lipazy, ktera travi tuky.

Pankreatickou substituci je tfeba brat pfed kazdym jidlem. Obsah kapsle Ize vysypat a
kuli¢ky podat s malym mnozstvim tekutiny pred jidlem.
Zcela samoziejme ji musi mit nemocny ke kazdé zmrzling, ¢okoladé ¢i jinym
pamlskiim, které se détem davaji po jidle.
Preparaty na nasem trhu — Panzytrat 2000, Panzytrat 20 000, firma Knoll

- Kreon 25 000, Kreon 10000 , firma Solvay

Pacient by mél dostavat nejmensi mnozstvi kapsli, které normalizuje jeho stolici. Pili$
malé mnozstvi kapsli vede k neprospivani a zhorSeni stavu vyzivy. VétSina pracovist’
doporuduje nepiekracovat davku 10000j. lipazy /kg/den. Cilem je, aby dit¢ mélo 1 — 2
normalni stolice a aby pravidelné pfibyvalo na vaze. Dalsim kriteriem jsou néktera

laboratorni vySetfeni stolice i hladina vitaminu E v krvi.

Vitaminy
I pti dostate¢né substituéni [écbe je nutno lidem s CF dodavat vitaminy, které jsou
rozpustné v tucich, tedy vitamin A,D,E,K, a to pokud mozno ve formé ve vodé

rozpustné.
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2.3.5 Respiracni fyzioterapie

Aktivni techniky respira¢ni fyzioterapie jsou cileny

— k zlep3eni prichodnosti dychacich cest

k sniZeni bronchialni obstrukce

-k zlepSeni ventila¢nich parametrt
-k prevenci zhorSovani plicnich funkci
-k zvySeni fyzické zdatnosti

-k dosazeni a udrZeni optimalniho pocitu zdravi

Bezpoklepové techniky obsahuji maximalné Setrné a minimalné vycerpavajici
odhleniovéani. Zakladnim principem dychani pfi fyzioterapii je véasna aktivace exspiria a
védome tizené, pravidelné a predeviim plynulé dychéani v rozsahu klidového dechového
objemu.

Velkou prednosti aktivnich technik respiracni fyzioterapie je cvi¢ebni samostatnost
a osobni sobéstacnost pacienta. Zodpovédnost za sviij zdravotni stav si uvédomu;ji déti
jiz v pred$kolnim véku.

Dilezita informace o aktualnim stavu ventilace se zjist'uje pomoci hodnot saturace

krve kyslikem, kterd se méfi oxymetrem.

Techniky respiracni fyzioterapie

a) Aktivni cyklus dechovych technik

- obsahuje 3 samostatné techniky

1. Kontrolni dychani je uvolnéné, odpo€inkové brani¢ni dychani. Pomaha
pocate¢ni koncentraci.

2. Cvi¢eni hrudni pruznosti je dychani s diirazem na maximalni mnoZstvi
pomalu vdechnutého vzduchu s naslednym kratkym, pasivnim vydechem.

3. Technika silového vydechu je spojeni fizen¢ho aktivniho vydechu

s doporu¢enou rychlosti vydechu pies oteviené a uvolnéné horni cesty dychaci.

Pofadi technik 1ze volnég, ale individudlné Gcelné stidat podle potfeby a moZznosti

nemocného.
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b) Autogenni drendz

Je to védome fizené dychani. Je to dychani formou pomalého inspiria s inspiraéni
pauzou az na konci vdechu. Nésleduje védomeé fizené, pomalé a dlouhé, ale predevsim

svaloveé podpofené expirium pres uvolnéné horni cesty dychaci.

¢) PEP systém dychani

je zalozen na principu vydechu proti zvySenému odporu, pii kterém stoupa
intrabronchidlni tlak. PEP je pozitivni vydechovy tlak, ktery se mize ménit a
ptizpisobovat individudlnim potfebam pacienta. Pro PEP systém dychani, zaloZzeném na
treninkovém stupni dechové zatéze, byla vyvinuta pomucka, ktera se nazyva PEP
maska.
Utinky PEP dychani jsou piedevsim v oblasti prevénce bronichialniho kolapsu, kdy
pozitivni vydechovy pretlak zajist'uje déle trvajici volnou prichodnost dychacich cest a

podporuje odstranovani hlenti z plic.

d) FLUTTER

Fllutter je 1é€ebny dechovy pristroj, ktery se podoba zvlastnimu druhu dymky.
(priloha €.1)

Flutter pisobi kolisanim tlaku a zménami rychlosti proudéni vzduchu.
Sklada se ze &tyr dili. Nejvetsi je ustni ¢ast, dale konus s vydechovym otvorem, kovova
kuli¢ka a perforované viko. Pti cvi€eni vydechuje pacient proti odporu, ktery klade
kovova kulicka vydechovanému vzduchu. Kuli¢ka se pohybuje nahoru a doli a jeji
kmitavy pohyb v konu stfidavé uzavira a nasledné¢ opét otevird prichod vzduchu
ptistrojkem. To zpusobi, Ze dychaci cesty jsou pii vydechu del$i dobu otevien€.
Kmitavy pohyb kuli¢ky zptisobuje preruSovany vydech a tim i rychlé zmeény tlaku.
Soucasné pacient citi jemné hloubkové vibraéni chveéni, které usnadnuje odstranéni
sekrece.

Flutter se drzi v horizontalni poloze. Ustni &ast se vloZi mezi zuby a volné se poloZi
na jazyk. Rty obepinaji ndustek. Flutter se kombinuje €asto s inhalacemi.

Po kazdém cvideni je tieba flutter dikladn¢ umyt a dokonale vysusit.(pfiloha ¢. 1) /13/
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2.3.6 Komplikace CF a jejich terapie

Komplikaci CF je celd fada a stale se objevuji dalsi.

+

1. PostiZeni potnich 7laz

Pot lidi s CF obsahuje 5x vice soli neZ pot zdravych lidi, coZ je vyuzivano
k diagnostice nemoci. Na Cele ditéte se mohou usazovat krystaly soli.
Pii velkém poceni miZe byt pacient s CF ohroZen ztratami soli a naslednym
hypoelektrolytémickym Sokem. Proto je nutném détem prisolovat potravu a pokud je

mozné, zabranit jejich nadmémému poceni.

2. Postizeni reprodukcéniho ustroji

Nemocni s CF maji ¢asto opozdény zacatek puberty. VEtSinou to tizce souvisi se
stavem vyzivy a s funkei plic. .

Udava se, ze 98% dospélych muzi s CF je sterilnich. Hormonalné jsou vétSinou
v mezich normy, jen vyjime¢n€ jsou hodnoty testosteronu sniZeny. I sperma se jim
normalné tvori, ale nadvarle kon¢i vét§inou slepé a jeho vyvod chybi. Pravdépodobné je
to zplisobeno tim, Ze vyvodné cesty jsou ucpany hustym hlenem bezprosttedné pred
narozenim.

I Zenam se muZe tvofit v déloznim hrdle vazky hlen, ktery mize vyvolavat obtize

pfi oplodnéni. Vhodnost t€¢hotenstvi je tfeba zvazit podle klinického stavu Zeny.

3. Osteoporoza

Tato komplikace se vyskytuje s prodluzujicim se vékem nemocnych. Nemocni s CF
hlfe vstiebavaji z potravy vitamin D a kalcium. Podle soucasnych udaj 15-20%
dospélych s CF ma osteopordzu.

Komplikace spojené s osteopordzou, fraktury obratld, zvySené riziko zlomenin,
nepiiznivé ovliviuji kvalitu Zivota a predstavuji zavazny problém.

Zéakladni prevenci je intenzivni [é¢ba zakladniho onemocnéni, kontrola hladin vit. D
a dostateény pfisun vapniku a lécba plicniho onemocnéni. Riziko se zvySuje v obdobi
puberty, kdy k ¢asto zhor§enému stavu respiratniho onemocnéni pfistupuje jesté
opozdéni puberty a zvlasteé u chlapcl nizsi hladiny testosteronu.Lécba spo¢iva v nutriéni
podpofe, suplementaci vitaminu D, kalcia a fyzioterapii. Doporucuje se omezit 1écbu

kortikoidy, pokud je to mozné.
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4. Kardiomypotatie

Je pomérné vzacnou komplikaci CF. Pti¢ina jejiho vzniku u CF neni zndma.

Kardiomypatie mtze byt prvnim ptiznakem CF.

5. Projevy autoimunity

S plicnim onemocnéni souviseji 1 projevy CF, pokladané za projev autoimunity. Je
to hypertroficka plicni osteoartropatie — bolestivé onemocnéni postihujici vétSinou
kolenni klouby, dale recidivujici Erythema nodosum a rGzné typy vaskulitid.

Za projev autoimunity se poklada i Crohnova choroba, ktera neni u CF vzacna.

6. Mekoniovy ileus

= ucpani stfeva novorozenct
Je ho nutno vétSinou fesit operativng. Dalsi prubéh CF se u déti po operaci nelisi od

prub&hu ostatnich déti s CF.

7. Ekvivalent mekoniového ilea

= ucpani stieva u vétSich déti

Tato komplikace se snazi fesit vzdy konzervativné, tedy bez operace. Lékar musi
vzdy vylougit jiné onemocnéni, vyvoldvajici bolesti bficha a zvraceni, tj. predev§im
zanét slepého stifeva nebo tzv. invaginaci, pti které je jedna ¢ast stteva zasune do druhé.
Je dilezité, aby nemocni nevynechévali 1é¢bu pankreatickymi enzymy a aby pili dost

tekutin.

8. Prolaps rekta

= vyhiez kone¢niku ‘

V akutnim stavu se fe$i zasunutim stfeva zpét mirnym tlakem rukou. Pokud se to
nepodafi, je tieba ihned vyhledat 1¢kare.
Opiraji-li se nozi¢ky o podlozku, zvysuje se nitrobtisni tlak a dojde snaz k prolapsu.

Vzacné je nutno pristoupit k operativnimu reseni.

9. Gastro-ezofagedlni reflux

Léc&i se obvyklym zplisobem, tedy jako u nemocnych, kde jeho podkladem neni CF.

Piedevsim se zavadi tzv. antirefluxovy rezim. Ten spociva v tom, Ze dité nenechame
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zejména po jidle lezet, ale snazime se ho udrZovat ve svislé poloze, tedy v sedé nebo ve

stoje.

10. Otoky z nedostatku bilkovin

U této komplikace je nutny privod bilkovin i.v.. Po zvladnuti akutniho stavu se vraci

k substituci vyZivy s dostate€nym ptivodem bilkovin.

11. Porucha funkce jater

Dnesni 1é¢ba je spociva v podavani kyseliny ursodeoxycholové (preparaty Ursofalk,

Urosan). Lék zkapalriuje Zlu¢ a brani zhorSovani jaternich funkeci.

12. Krvaceni z jicnovych varixi

Pti této komplikaci je nutné velmi rychle zasdhnout. Provadi se tzv. sklerotizace
varixi, kterou lze provést neoperativni cestou tak, Ze se do jicnu zavede optické zafizeni
a jeho pomoci se jednotlivé varixy za kontroly zrakem nasttikuji latkou, ktera je ucpe a

zabrani dal§imu krvaceni. .

13. Diabetes mellitus

Léc¢i se stejné jako u diabetikil bez CF. Zasadn€ se v8ak nepodavaji diety uzivané
klasicky, s vyznamnym omezenim cukril a jinych uhlovodand.
Nedoporucuje se pouze velka zat€z tzv. rychlymi cukry, napt. jednorazové vypit coca-
colu, ovocnou $t'avu ...

Nemocni se nauci monitorovat hladiny cukru ve své krvi a aplikovat si inzulin./17/

2.3.7 Prognoza nemocnych s CF

Neda se zastirat skutenost, Ze dokud nebude nalezena skute¢ng G¢inna lé¢ba CF, bude

vétS§ina nemocnych s touto chorobou umirat na svou nemoc a nikoli vékem.

Je téméf nemozné predvidat, jaky priibéh bude mit nemoc u jednotlivého pacienta..

Prib&h nemoci je u kazdého pacienta jiny. Je mnoho pacientq, kteti maji dlouho

minimalni obtiZe a pak najednou né&jaka infekce nebo jina okolnost cely pribeh zméni.
Je nesmirné dilezité, aby rodina byla schopna o této skutecnosti mluvit jak

navzajem, tak s I¢kafem. Nemocny musi dostat odpovédi na své otdzky v ¢em a jak se

32



1i8i od svého kamarada, musi se mit komu svéfit se svymi obavami i nadé€jemi, a co je
nejduilezitéjsi, nesmi byt se svymi problémy sam.

Pokroky v 1é€eni CF jsou v poslednich desetiletich obrovské. V prvnich
povale¢nych letech umiraly v8echny déti v prvnich mésicich nebo prvnich dvou letech
zivota.

V 60. letech se vétSina déti nedozila Skolniho véku. V soucasné dobé se udava, Ze se
polovina nemocnych doziva 25 — 30 let a Ze déti, narozené v roce 1993 a pozdéji, maji
50% Sanci, ze se doziji 40 let.

Od objevu genu a pochopeni podstaty nemoci se stale rozrustaji nové metody a vize
genové terapie nebo jiné Upravy zakladniho defektu skytaji velkou nadgji na uplné
vyléceni CF. Proto je nutné, aby lékari CF intenzivn€ az agresivné 1€Cili. Je tieba zadit u
co nejmensich déti a délat to co nejlépe, aby se i Ceské nemocné déti dozili v co
nejlep$im stavu dne, kdy bude l1é¢eni CF vyfeseno. K tomu je ovSem tieba spoluprace
s nemocnym i jeho rodinou. VSichni, kdo o nemocné s CF pecuji, nemocny a jeho
rodina, musi tvofit tym, jehoZ cilem je co nejucinngjsi boj s CF a co nejkvalitnéjsi a

nejdelsi Zivot nemocného./16/
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2.4. Teorie oSetrovatelského procesu

Aktivni oSetfovatelska péce vychazi z teorie oSetFovatelského procesu. Slovo

»proces je minéno jako systematicky zpiisob prace s nemocnym a zplsob pristupu
k individualizaci oSetfovatelské péce.

Teorie oSetfovatelského procesu je zaloZena na systematickém vyhledavdni
biologickych, psychickych a socidlnich potreb ¢lovéka narusenych nemoci nebo
v pritb€hu onemocnéni vzniklych a jejich pldanovitém uspokojovani prostrednictvim
aktivni a iniciativni ,, nabizené “ oSetFovatelské péce.

Osetrovatelsky proces chapeme jako sérii vzajemné propojenych osSetfovatelskych
¢innosti, které sestra provadi ve prospéch nemocného.

Tyto oSetfovatelské €innosti umoziiuji, aby se sestra samostatné rozhodovala pro
nejvhodnéj$i zpusob péce, stanovila jeji cile, mohla métit pokrok, kterého pacient jejim

pfi¢inénim dosahl, a tak zhodnotit G¢innost oettovatelské péce./14/

Faze oSetfovatelského procesu

1. Zhodnoceni nemocného — shromazd’ovani informaci pottebnych pro

individualizovanou oSetfovatelskou péci

2. Stanoveni odetfovatelskych problému (oSetfovatelskych diagndz) — stanoveni

potieb a problému nemocného v potadi naléhavosti

3. Planovani osetfovatelské péée — uréeni konkrétnich opatteni pro oSetfovatelskou
péci

4. Aktivni individualizovand péce — realizace planované péce

5. Zhodnoceni efektu poskytnuté péée — zhodnoceni ucinnosti poskytnuté péce a

nasledné prizpusobeni planu zménéné situaci nemocného.
Kazda faze tvofi samostatnou jednotku, na kterou navazuje dalsi faze, av3ak pristup

k oSetfovatelské péci musi byt uplatnén jako celek, prabéh kazdého kroku je tedy

ovlivitovan kroky ostatnimi. /14/
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~Model fungujiciho zdravi‘ Marjory Gordonové

Teoreticky model oSetfovatelstvi podle Gordonové jsem si vybrala ke zpracovani
oSetfovatelské kazuistiky v této praci, jelikoZ zahrnuje komplexni pojeti ¢lovéka, a také
proto, Ze mu byla v teoretické i praktické vyuce oSetfovatelstvi v€novana nejveétsi
pozornost.

Pii pouziti tohoto modelu ziska sestra komplexni informace o zdravotnim stavu
pacienta, které jsou potiebné k sestaveni oSetiovatelské anamnézy a realizaci celého
osetfovatelského procesu. Zakladni strukturu tohoto modelu tvofi dvanact oblasti, které

ptredstavuji funk¢ni nebo dysfunk&ni soucast zdravotniho stavu. /15/
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3. Prakticka c¢ast

Pro splnéni cile mé bakalarské prace jsem si vybrala ambulanci Cystické fibrézy ve

FN Motol, kterd je souéasti respira¢niho oddéleni ve FN Motol, kde se 1é¢i jak déti tak
dospéli s cystickou fibrézou. Tuto ambulanci jsem navstévovala v ramci odborné
individualni praxe. OSetfovatelsky proces jsem realizovala u dvacetidvouletého chlapce
Daniela O. Daniela znam od jeho 3esti let, ale oSetfovatelsky proces jsem zacala
realizovat od jeho 21 let. D. byl hospitalizovan ve FN Motol pouze dvakrat, nesvéd¢ilo
mu prostredi, tak se rodice rozhodli pro doméci i.v. 1é¢bu, kterou absolvoval kazdé 2-3
meésice. V soucasné dob€ neni i.v. lé¢ba nutna. Na ambulantni kontroly jezdi pravidelné
v intervalech 6-7 mésict a to dle jeho stavu. Nyni se jeho stav mirné zhorsil, zhor$uji se
dychaci funkce a zaznamenali jsme ubytek hmotnosti vzhledem k jeho vysce.

Domaéci i.v. lé¢bu snaSel dobie, ambulantni kontroly také. Soucasti kazdé
ambulantni kontroly jsou odbéry — biochemie, KO, FW, APTT, méfeni saturace v krvi,
spirometrické vySetieni, antropologické vySetfeni a prohlidka lékafem. Dulezité je

sledovat jaterni testy. Od roku 2004 je také sledovan pro osteopordzu.

3.1. Lékarska Cast

3.1.1 Lékarska anamnéza

D. se narodil 24. 11. 1984, métil 50 cm, vazil 3500g. Po nékolika dnech byl

s matkou propustén domi bez jakéhokoliv nalezu.

OA:

Od 1. mésice mél opakované bronchitidy s drazdivym kaSlem, mél opakované
hospitalizace. Zacal hubnout a mél ¢asté prijmy. V 4/85 byl pieveden na sledovani do
FN Motol, kde byla stanovena diagnéza cysticka fibroza dle vysoké koncentrace
chloridd v potu pfi potnim testu (118mmol/l). Jeho stav se stabilizoval. Zacal brat
pravidelné ATB, ktera se musela nasadit pfi sebemensi infekci. Po uzivanych lécich se
zaGaly objevovat prijmovité stolice obsahujici nestravené zbytky potravy a zalal

celkové neprospivat. Prvni projevy ekzému zacaly ve dvou letech, v zime& byly ekzémy

horsi, s létem se zlepSovaly. Pfi prvni kontrole ve FN Motol méfil 69,3cm a vazil
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8,44kg (4/85). Dale byl sledovan v misté bydlisté a jednou za rok piijizdél na
ambulantni kontroly. V roce 1989 byl hospitalizovan v mistni nemocnici pro AT. Vr.
1996 byl hospitalizovan pro vysoké horec¢ky s diagnézou angina. Zadinal se objevovat
drazdivy kasSel a hojnou expektoraci. Dle sputa zjiSténa Pseumonada. Pii zjisténi
nizkych zanétlivych parametrti v krvi byl hospitalizovan od 17.3. do 31.3.98 na oddéleni
CF. Zde poprvé i.v. 1écba, ktera stabilizovala jeho stav. Pii piijeti méfil 162cm a vazil
35kg.Pro opakovany hrani¢ni stav vyZivy byl naordinovan energeticky vyzivny napoj
Fresubin. Po propusténi zaznamenan piibytek na vaze o 2 kg. Dale byl bez potizi. Dalsi
kontrola byla 6/98, kdy byly opétné nizké zanétlivé parametry, proto byl hospitalizovan.
Meiil 164cm a vazil 39,2 kg. V r. 99 byla nalezena také ve sputu Candida (+++).

Dle antropologie byl zaznamenan hraniéni stav vyZzivy a dle spirometrie byla
zaznamenana stiedné t€zka obstrukce dychacich cest. ZhorSeno vykaslavani sputa. Byly
naordinovany siln¢jsi davky ATB. Je po nich una‘ven}’/. Kazdé tii mésice domaci i.v.
lé¢ba do jeho 18-ti let. Od tohoto veéku se plicni funkce a celkovy stav zlepSily a nebylo
nutné iv. lé€bu zahajovat. Nyni je pacient stabilizovany, nastala komplikace
osteopordzou, proto je soucasné€ v pé¢i MUDr. Vrzanové, ktera sleduje kazdé 3 mésice
laboratorni hodnoty a celkové prospivani pacienta. Pacient uziva Fosamax 1x tydné,

Calcium 1x denné.

SA:

Nenavstévoval kolektivni zafizeni. Do $koly $el bez odloZeni, jeho prospéch byl
dobry.
AA:

Objevila se alergicka reakce na cefalosporiny, projevujici se dusnosti. Déle alergie

na prach, pyly, jahody a jablka. Projevuje se kozni vyrazkou.

RA: matka luxace ky€elniho kloubu a lehkd arytmie, otec bez onemocnéni. Bratr je

zdrav.,
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3.1.2 Lékarska ordinace

D. uziva léky peroralni a léky ve formé inhalaci. Pravidelné dojiZzdi do ambulance

CF a do ambulance MUDr. Vrzanové ke kontrole stavu osteoporézy.

Mezi chronickou medikaci patfi:

a) perordlni léky:

Kreon 25000 — pankreaticka substituce zevni sekrece pankreatu
- 3-4 tbl pted kazdym jidlem

Vit D, A, Pangamin - 1x denné

Kalcium — Sumivé tablety

- Ix denné

Fosamax — k 1€¢bé osteoporozy

- 1x tydn&

Centrum A - Z — multivitaminovy ptipravek s ionty kovii

- 1 tbl. denné

APO C 500mg — vitamin skupiny C
- 1 tbl denné

b) inhalacni terapie:

Colymicine — polypeptidova ATB
- 2x denné, rano a vecer

Amilorid — 2x denné, rano a vecer

¢) Ostatni terapie

Substituéni energeticky a vyzivny napoj Fresubin — rano a vecer 500ml
Denné vazit

Denné provadél 1€¢ebnou dechovou fyzioterapii
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3.2. Osetiovatelska Cast

Mlady muz D. O., 22. let, s dg. Cysticka fibrdéza (dale jen CF), v ambulantni pé¢i
centra CF FN Motol od roku 1985.

Nemocny Zije v Breclavi, v panelovém byté s rodi¢i a starSim bratrem, ktery ma
piechodné bydlist€¢ v Brné. Je studentem druhého ro¢niku soukromé vysoké skoly,
studuje dalkoveé, vyuka probihd kazdy vikend.

Diagnéza byla stanovena ve dvou mésicich, poté nasledovala hospitalizace
s matkou, pacient o této hospitalizaci nevi.

V détstvi dojizd€l na pravidelné kontroly 1x ro¢né. Po zhorSeni stavu, se hlasil na
pravidelnych kontrolach po ttech mésicich, kdy se podroboval domaci i.v. 1é€bé, kterou
snasel §patné, ale 1épe nez hospitalizaci v nemocnici.

Beéhem domadci i.v. 1é€by se citil unaveny, spavy, apaticky. Jinak se povazuje za
optimistu. Nynf dojizdi na pravidelné kontroly 1x za 6 mésicii do poradny osteoporozy a
do ambulance CF ve FN Motol.

Casto ho trépi kasel a prijmy, které ho, jak sam ¥ika, prepadaji kdykoliv.

Ma strach ze smrti, ale nemluvi o ni.

3.2.1 OSetrovatelska anamnéza dle modelu Gordonové

A. Vnimadni zdravi — snaha o udrZeni zdravi

Nynéj$i kontrola je jeho jiZ n€kolikatd. Zna piesny postup vySetfeni a vi, Ze se
nemusi ni¢eho obdvat. V posledni dob¢ se jeho stav zhorsil, piestoze bere vysoké davky
ATB, byl nékolikrat nemocen respiraénim onemocnénim.

Onemocnéni provazi D. od narozeni, za tu dobu ziskal dostate¢né mnozstvi
zku3enosti se zvladanim jeho projevi. Sam nevyhledava zadné informace o své nemoci
a vyhybé se jakékoliv komunikaci o tomto onemocnéni.

Svij soulasny stav D. hodnoti jako vcelku dobry. Le€katska narizeni moc
nedodrzuje, vi Ze je to nutné, ale chce se tomu né€jakym zptsobem vyhnout.
Neuvédomuje si moZny dusledek. S oSetiujicim persondlem spolupracuje dobie, je
nesmely. Nejlépe se mu dyché odpoledne, rano a vecer pokaslava, bez sekretu. Inhalace

a rehabilitace piinasi ulevu, ale vzhledem k vynechavani inhalaci a cvi¢eni, neni uleva
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¢asta. Jeho stav se zhorSil, ma hraniéni hodnotu vyzivy, hife se mu dycha a je Castéji

nemocny b&éznymi respiranimi onemocnénimi. O transplantaci plic nehovori.

B. Vyiiva

S vyzivou ma D. dlouhodobé problémy. Trpi opakované nechutenstvim, coz ma za
nasledek pokles hmotnosti aZ na hrani¢ni hodnotu.

D. se stravuje 5 — 6x denng, ji jen velmi malé porce, a to diky pozitivnimu vlivu jeho
matky, ktera se o néj stara a dohliZi na jeho stravu. Nema své oblibené potraviny, mezi
ty, které sni patii syr, ryze, slané arasidy. Musi se nutit do jidla, tvrdi, ze nemuze jist
nebo Ze mu to nechutna.

Pred kazdym jidlem uziva 3-4 kapsle pankreatické substituce — KREON 2500,
obédy vari jeho matka, kterd ma starosti z toho, Ze stale ubyva na vaze. Ve Skole neji, je
mu nepiijjemné brat si Kreon pred spoluzaky. Do jidla ho matka musi hodné nutit,
chystad mu svaciny, vecefe, snaZi se chystat kaloricka jidla.

UzZiva také potravinové dopliikky — multivitaminové tablety Centrum. Rano a vecer
pije energeticky napoj Fresubin, nejlépe snese s cokoladovou prichuti.

Denni potiebu kalorii si nepocitd, jidelnicek si také nezaznamenava.
Hmotnost za posledni rok se nesnizila, ale D. vyrostl o n€kolik cm, tak se snizil BMI.
Nyni D. méfi 192 cm a vazi 65kg. BMI je 18.

Tekutiny prijima dobfe, nejradéji pije multivitaminové napoje a ledovy €aj. Denné
vypije 2000ml tekutin.

Jeho konstituce je spiSe kachetickd se svalovou atrofii a minimdlni vrstvou
podkozniho tuku. Dutina Ustni je bez defektd, trpi jen na ,,ustni koutky®, které se
zhor$uji v obdobi jara. Jazyk je razovy, lehce povlekly, sliznice jsou rizové, dostatecné
hydratované, chrup je v poradku. Kozni turgor je dobry, lze vytvorit koZni fasu, ktera
brzy zmizi. Kize je bleda, such4, €asto se poti. D. vypadé unaven€, ma ¢asto kruhy pod
o¢ima. Télesna teplota se nachazi ve fyziologickém rozmezi, v dobé infekce se zvysi
nad 38°C. Vétsinou horeky na sob€ neda znat, matka na to prichazi ndhodné. V klidu
na liizku je aZ pii teploté 39°C. '

Vlasy se D. rychle masti, musi si je denné umyvat. Prsty na rukach maji palickovity

tvar, nehty jsou okousané a neupravené.
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C. Pylucovani

KaZzdé rano po probuzeni si musi D. dojit na toaletu. Je zvykly se vyprazdniovat 2-
3krat denné, stolice maji vétSinou prijmovity charakter, bez pfimési. Ob¢as ho prepadne
prijem, kdy musi jit ihned na toaletu. Pokud se stolice nedostavi, citi nevolnost, tlak
v bfiSe a plnost. Projimadla nepouZiva a snazi se to prekonat.

Potize s mikci nema, obvykle moci 5x denné. Bé&hem noci neni zvykly chodit na

toaletu.

D. Aktivita, cviceni

v

Dusnost D. pocituje po ndmaze nebo v zne€ist€ném prostiedi. Koncentrator kysliku
nepouzivd. D. ma zrychlené dychéani (tachypnoe) okolo 35 dechii za minutu, malo
vykaslava sputum. Ven moc nechodi, kamarady nema, pouze na internetu, v 1ét€ jezdi
s rodi¢i a bratrem na dovolenou, kde rad plave. Nema rad horko, vyhledava stin. Obc¢as
si zahraje na koupali$ti minigolf.

Zajima se o poclitatové hry, sleduje televizi, ob¢as si kresli nebo &te. Zajima se o
auta, kupuje si razné Casopisy s auty.

Studuje s pomoci matky, ktera mu poméha dohnat zameskanou latku, procvicuje
s nim anglickou gramatiku a pfipravuje ho na vyuku. Angli¢tina ho bavi, pokud ho do ni
nikdo nenuti. VyuZije ji pti poditatovych hrach.

Kazda télesnd namaha D. vy&erpava, tak se jakékoliv namaze vyhyba.

D. potiebuje 10 hodin spanku, aby se citil odpocinuty. Jeho problém je ten, Ze
nemiZe vecer usnout, rano se nemuze vzbudit a probouzeni mu déla velké obtize. Usina
kolem 24. hodiny, usind u hudby, v noci spi klidné, pokud nema dechové obtize nebo
kaSel. Matka se snazi zvlhCovat vzduch v mistnosti, kde spi. Usina ve zvySené poloze.
Matka ho probouzi v sedm hodin, ale je to na néj brzy. Pied odchodem do $koly vSak
musi jesté inhalovat a vzit si ranni léky a energeticky napoj. Se zhorSenim stavu usind

odpoledne na 2-3 hodiny po navratu ze $koly.
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F. Vnimani (citlivost)

D. je pfi védomi, orientovany v €ase, prostoru i osob€. Pamét’ ma neporusenou,
chvili mu trvd, nez se za¢ne soustfedit, na otazky odpovid4 adekvatné. Mysli si, Ze ma
spiSe logické uvazovani. PotiZze se sluchem, ¢ichem, chuti nema. Nosi bryle (+1,5
dioptrie).

Obcas D. pocit'uje bolesti bricha, o tlevové poloze zatim nevi. Ma bolesti kolen,
kdyZ si lehne, ptestanou bolet. Na jiné bolesti si nestéZuje, ale z neverbalni komunikace
Ize usoudit, ze ma bolesti zad, ma zméné€nou stavbu patete — odstavajici lopatky. O
bolestech na hrudi pfi kasli nemluvi, ale myslim si, Ze je jen taji a Ze se snazi potlagit

své onemocnéni.

G. Sebepojeti — vnimani sam sebe

D. se hodnoti jako optimista. Pokud se citi dobfe ma dobrou naladu, je kamaradsky,
ale kamarddy v misté bydli$t¢ nem4, tak se nemuze projevit. Pokud s né¢im nesouhlasi,
nedokéaze to fici a svou zlost dava najevo v domacim prostiedi bez udani divodu. Je
uzavieny, moc véci o sobé€ nefekne, netika své nazory, ptizplisobuje se ostatnim. Pokud
mu neni dobre a je v domécim prostiedi, lehne si a odpocine si, ale pokud je to nékde na
vefejnosti, pfemahd se a predstira, Ze je vSe naprosto v pofadku. Ur¢it€é ma n€kdy pocit
deprese a smutku, ale neprojevuje se a nemluvi o tom.

Se svym vzhledem moc spokojeny neni, podceriuje se, stydi se na vetejnosti. Snazi

se byt men3i. Jeho vzorem je starsi bratr, kterého se snazi napodobit.

H. Role —mezilidské vztahy

D. bydli s rodi¢i a starSim bratrem v panelovém domé. Citove je zavisly na matce, i
kdyz si to neuvédomuje.

PrarodiCe dojizdi na pravidelné rodinné navstévy dle moznosti a D. zdravotniho
stavu.

Starsi bratr je D. vzor. Snazi se prispivat k bratrové vychové, snazi se ho zaglenit do
okruhu svych pratel a znamych. Vede ho k hudbé€ a pocita¢im, aby mél alespoii n&jaké
zajmy. Nepfipousti si v8ak vaznost D. onemocnéni, ale jist¢ by v pfipadé potieby
pomohl.

D. je vneustalé péti své matky, kterd se mu vénuje. Ma pro néj nejvétsi

pochopeni a trpélivé snasi toto onemocnéni. Spatna prognéza tohoto onemocnéni je pro
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ni velkym bfemenem. Rodice, bratr i prarodi¢e maji pochopeni pro toto onemocnéni,
snazi se zptijemnit D. Zivot a obdarovavaji ho laskou. Neptipousti si, co se bude dit dal.
Jsou trpélivi a tolerantni.

D. ptedstira, Ze onemocnéni neexistuje, snazi se vse potladit.

I Sexualita — reprodukcni schopnost

D. je v obdobi puberty, ktera se dostavila pozd€ji nez u zdravych chlapci. Pozdni
nastup puberty je spojen s onemocnénim CF.
Druhotné pohlavni organy jsou vyvinuty, vousy mu zacinaji rast. O sexualité mluvit

nechce.

J. Stres — tolerance, zviddani

r

Stres D. proziva nejvice ve Skole a v nemocnici. Je nesmély, boji se ozvat. Mysli si,
ze jeho pobyt v nemocnici by vedl ke zhorSeni stavu. Nevyjadiuje se k otazce stresu,
ale z jeho chovani je znat, zZe stresem je pro né& pobyt ve Skole, v nemocnici nebo
v cizim prostiedi.

Se zatézi se vyrovnava tézce, nemluvi o tom, ale matka si toho vS§imla, proto mu
matka pomaha tyto situace zvladat. Pozitivn€ na n¢j plisobi pratelsky piistup rodiny.

Stres i napéti je kladen na matku o to vice, Ze nechce dat pted D. najevo svijj pocit
bezmocnosti a beznadéje. NedokaZe se vyrovnat se synovym onemocnénim a stale si
klade otazku, pro¢ se to stalo prave jim a co udélala $patné.

D. potiebuje kazdodenni povzbuzovani a nuceni do ¢innosti. Svou nemoc si nechce

piipustit , neuvédomuje si ziejmé zavaznost svého onemocnéni.

K. Zivotni hodnoty

D. nemluvi o své budoucnosti. M4 jisté utajené obavy o svij Zivot, ale neprojevuje
se. Na mé otazky nedokdZe odpoveédét. Myslim, Ze jeSt€¢ nezna své Zivotni hodnoty,
stale se jesté hleda a probouzi z détského veku.

Je nevérici, k Bohu se nemodli.
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3.2.2 Osetrovatelsky proces u ambulantniho pacienta s CF

oSetrovatelské diagndzy stanovené v den prvni ambulantni kontroly sledovaného

obdobi (5. 10. 2005 — 20.12. 2006):

1. Omezeni prichodnosti dychacich cest

v souvislosti s vazkosti hustého hlenu v plicich projevujici se neproduktivnim
kaslem, zapojenim pomocnych svall pti dychani, zménou hloubky dechu a ptitomnosti
abnormalnich Selestl (piskoty, vrzoty, rachoty).

Cil: Dan ma zlepsenou prichodnost dychacich cest

Vyslednd kriteria:

- Dan ma volné dychaci cesty

- Dan snadno odkaslava sekrety bez patologickych pfimeési
- Dan si osvoji dechovou rehabilitaci

- Dan pfi rehabilitaci dikladné vykaslava

- Dan zna zplsoby inhalace a zna G¢inky léku

- Dan sdéli, ze sputum vykasle snadno a bez znamek bolesti

Intervence:

- pravidelné pii kazdé kontrole kontroluj sputum a odesli ho na mikrobiologické
vysetfeni, vysledek zaznamene;j

- pti kazdé kontrole zméf a zaznamenej saturaci kysliku v krvi

- zdirazni D. a jeho matce vyznam uzivani mukolytik dle ordinace 1ékarte a dle potieby

- pii vySetieni dbej na dostate¢né vyvétranou mistnost

- matce doporud ¢asté vétrani mistnosti

- doporu¢ Danovi, aby si zahlavi lizka na spani zvedal dle potieby

- pou¢ Dana o tom, aby dodrzoval pitny reZzim, min. 2000ml tekutin denné

- sdé]l matce, aby nezapominala na zvlh¢ovani vzduchu

- pou¢ Dana o dilezitosti dechovych cviceni a inhalacich

- snaz se nenasilnou formou presvédcit Dana, aby ti ukazal techniku spravné inhalace

- v§imej si neverbalnich projevu, které by mohly napovédét o n€jakém problému
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Realizace a vvhodnoceni:

Pfi kazdé ambulantni kontrole se domlouvam s matkou, Ze bude kontrolovat
charakter vykaslaného sputa a pravidelné 1x za mésic bude zasilat ranni sputum
k laboratornimu mikrobiologickému vySetieni. Danovi jsem poskytla n€kolik sputovek,
aby mél doma dostate¢né mnozstvi a domluvila jsem se s jeho matkou, Ze pokud
sputovky vypottebuji, Ze si zajde za obvodni Iékarkou v misté bydlisté, ktera by jim
chybgjici sputovky méla dodat.

Aplikaci inhalaci jsem Danovi doporucila v rannich hodinach, po probuzeni a pied
zahgjenim kazdodenni ¢innosti. Dan je informovén o v8ech a¢incich 1ék0, které
inhaluje. Dan inhaluje rano, po probuzeni a veéer pied spanim pomoci inhalatoru e
Flow rapid. Vzhledem k tomu, Ze Dan nerad inhaluje, poZadala jsem matku, aby na jeho
inhalace dohliZela. Matka mi sd¢€lila, Ze Dan pravideln¢ inhaluje a pouZiva pfi tom i
flutter, to je vSe pod jejim dohledem. Po inhalacich se ¢ast hlenu odstranila, ale dle
laboratornich vysledki se nejednd o sputum, nybrz o sekret z hornich cest dychacich.
Pozadala jsem tedy matku, aby nacvi¢ovala s Danem spravnou techniku inhalaci a
dechovou rehabilitaci, napt. hluboky nadech — zadrzeni dechu — pasivni vydech, a
spravné drzeni t¢la pti inhalacich.

Doporucila jsem matce masirovani zad a hrudniku mentolovou masti, po kterém se
Danovi bude Iépe dychat a Iépe si bude moci odkaslat. Doporucila jsem ji kafr, ktery je
volné prodejny v lékarnach.

Matka vyuZiva poklepovych masazi, které se naucila od fyzioterapeutky.

Déle jsem Danovi doporuéila plavani, posiluje tim dychaci svalstvo a lépe se mu bude
odkaslavat. Dal mi potvrdil, Ze po plavani se mu lépe dycha a Ze plave rad.
Matka vétra a zvlh€uje mistnost, pro lepsi dychéni.

Ocekavany vysledek nebyl splnén vzhledem k charakteru onemocnéni. Casteéné se

zlepsilo vykaslavani sputa, 1épe se mu dycha a saturace kysliku v krvi se zvysila na

97%. Po masazich zad a hrudniku citi pocit tlevy.

2. Porucha vymény plyni v plicich

z divodu vlastniho onemocnéni, projevujici se snizenou schopnosti odstrariovat

sekrety, hypoxii a poruchou srde¢niho rytmu.
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Cil: Dan ma zlepSenou ventilaci plic a tkdfilovou oxygenaci ma normalizovanou

Vysledna kriteria:

- Dan nema dechovou tisen

- Dan mé navracenou rovnovahu mezi plicni ventilaci a perfuzi
- Dan dycha bez zapojeni pomocnych dychacich svala

- saturace O2 se pohybuje v rozmezi od 90-97%

- srde¢ni frekvence je pravidelna

- TK je v rozmezi 100/60 — 120/80

intervence:

- pii kontrole si v§imej prokrveni pokoZzky, pii piipadné cyandze informuj Iékare

- pii kontrolnim vy3etfeni sleduj zmény dychdni a vyhodnot’, zda se jedna o zlepSeni

- zkontroluj laboratorni vysledky a srovnej je s predchozimi

- zkontroluj saturaci Oz , vysledek zapis a porovnej s predchozimi

- informuj Dana o v3ech ¢innostech, které provadis nebo které se chystas provadét

- nau¢ Dana dychat bez pomocnych dychacich svali

- pfi kazd¢ kontrole zmér TK a puls, vysledek zaznamene;j

- kontroluj spravnou techniku dychani

- analyzuj spole¢né s klientem a jeho matkou kvalitu a frekvenci decht v souvislosti se
se zatézi a béZnymi ¢innostmi

- pou¢ Dana o dileZitosti dechovych cviceni

- doporu¢ Danovi spolupréci s fyzioterapeutem ohledné dechové rehabilitace a
fyzioterapie

- doporu¢ Danovi a jeho matce prochéazky v ptirodé

- koordinuj intervence s oSetrovatelskou diagnézou ¢. 1

Realizace a vyhodnoceni:

Dantv stav se mirn¢ zhorsil, proto jsem se pfi ambulantni kontrole zamé¢fila na
zjist'ovani informaci od Dana ohledné spravné inhalace a dechové rehabilitace. Pti
kazdé kontrole jsem zméfila Danovi FF, saturaci O2, odebrala jsem sputum na
mikrobiologické vysetieni, odebrala jsem krev na hematologické a biochemické

vySetfeni dle ordinace lékaiky. Soucasti ambulantniho vySetieni je také zjistovani
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hmotnosti, vySky a celkového vyvoje organismu. Proto je nedilnou soucasti kazdé
ambulantni kontroly navst€éva ambulance antropologie, kam jsem Dana zaslala. Dalsi
soucasti ambulantniho vySetteni je spirometrie. Tam jsem Dana zaslala také.
Pfi navstévé Dana v ambulanci jsem si v§imala prokrveni pokozky a dechové frekvence.
Dana jsem informovala o vSech ¢innostech, které jsem hodlala provadét. Dale jsem
sledovala Danovo dychani, zda pfi dychani zapojuje bfisni svalstvo nebo zda se mu dati
dychat bez n¢j. Pti pfipadné dusnosti jsem Dana informovala o tzv. tlevovych
polohach, které by mély zlepsit plicni ventilaci. Jedna se o polohy:
1) poloha pilmeésice — pokréené HK za hlavou, DK nataZené Sikmo k ose téla
2) poloha v nataZeni — na boku, DK natazené, vrchni pokréena, HK ve zvySené poloze.
Matka doma dohlizi na spravnou techniku inhalaci, dechovou rehabilitaci a pouziti
flutteru. Matka pfi inhalacich vétra mistnost, aby dosahla lepSiho efektu inhalaci.
Spole¢né s Danem nacviCuje dechova cvi€eni a podporuje ho v plavani.

Cil této diagnodzy byl splnén ¢astecne vzhledem k vlastnimu onemocnéni. Dan
lépe odstranuje sekret z plic a saturace O2 se zvySila na 97% z 94%. Tlak se pohybuje

ve stejném rozmezi.

3. Porucha vyZivy ze sniZeného prijmu potravy

zpusobend vlastnim onemocnénim projevujici se snizenim hmotnosti, min. vrstvou
podkozniho tuku, ubytkem svalové hmoty a poklesem laboratornich vysledki /Fe,
bilkoviny, elektrolyty/.

Cil: Dan m4 zvySenou hmotnost

Vysledna kriteria:

- Danielova hmotnost se pti kazdé amb. kontrole, kazdé 3 mésice, zvySsi o 2kg
- laboratorni vysledky Daniela se normalizuji

- Dan ji ¢ast&ji mensi porce (5-6x denng)

- Dan ji kalorick4 jidla (8-10000kJ)

- Dan ji lehce stravitelnou, vyzivnou stravu s dostate¢nym mnozstvi soli

- Dan neodmita pfijem substitu¢nich energetickych napojt

- Dan dba na dostate¢ny ptijem tekutin (min. 2000ml denn€)

- objem svalové hmoty a tloust’ka kozni fasy se zvySuje pii kazdé kontrole
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intervence:

- pii kazdé kontrole Dana zvaz a vysledek zaznamene;j

- nenasilnou formou pti kazdé kontrole zjist'uj Danovy stravovaci navyky

- doporu¢ matce knihu s recepty pro pacienty s CF, podle niz mizZe vafit

- doporu¢ matce, aby davala pfednost pokrmiim s vy$§im obsahem soli a energetickou
hodnotou

- sleduj hodnoty laboratornich vysledkii

- zjisti, zda Daniel pfed jidlem uZiva substitu¢ni pankreatické enzymy

Realizace a vyhodnoceni:

Danova hmotnost se v pomeéru k jeho rustu sniZzuje. Dan ma problém s jidlem, neméa

k jidlu chut’ a ma pocit plnosti, zfejmée je to dano nahromadénim hlend v GIT.

Z antropologického vy3etfeni jsem zjistila hrani¢ni stav vyzivy.

Zame¢fila jsem se na otazku vyZivy, nebot’ je to jeden z problém, které Dana trapi také
po psychické strance. Dvakrat denné Dan pije substitucni a energeticky a vyZivny napoj
Fresubin (500ml). Nejvice mu chutnd s ¢okoladovou prichuti.

Béhem dne se Dan snazi jist malé¢ davky, ve Skole svaci napt. Cokoladu, obéd mu vati
matka, ale po par soustech tvrdi, Ze uz nemtize. Casto zapomina na uzivani
pankreatického enzymu Kreon. Matka mu chysta jidlo 5 — 6x dennég, ptred spanim mu
dava jesté néco mensiho k jidlu, n€kdy tieba jen banan.

Doporucila jsem matce knihu: Recepty pro déti s CF, ktera obsahuje vyZivné pokrmy
pro déti s CF. Bude se snazit podle knihy vatit. Nejradéji Dan ji slané arasidy, ofisky
kedu, syry. Proto jsem se domluvila s matkou, Ze mu nebude branit v tomto jidle, ale Zze
to v zddném ptipad¢ nemuliZe mit napf. misto teplého obéda.

Kazdy den se Dan vazi. Postupem Casu se za€ina vice snazit, aby pribral, ale stale
ma s jidlem potize, stale tvrdi, Ze méa pocit plnosti Zaludku. Doporuéila jsem matce
konzultaci s oSetiujici 1ékatkou, ktera naordinovala ultrazvukové vySetfeni vzhledem ke
sniZzovani hmotnosti, pocitu plnosti.

Danova hmotnost se zvysila o 2 kg za 3 mésice, ale vzhledem k jeho vysce a veku je
stale nedostatujici. Dan se naucil myslet na uzivani pankreatickych enzymu a 2x denné

pije Fresubin.
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4. Riziko infekce
v souvislosti s poruchou obrannych mechanismu projevujici se znamkami zanétu,
zvySené hodnoté FW, mikrobiologickym nélezem ve sputu, zménou charakteru kasle,

unavou a celkovym zhorSenim stavu.
Cil: Dan pochopil rizikové faktory vzniku infekce

Vyslednd kriteria:

- FW je 7/12 nebo jen mirné zvySena

- ve sputu je negativni nalez :

- TT se pohybuje do 37,0 °C

- Dan dba na spravnou osobni hygienu a €istotu inhalatoru

- Dan zn4d vSechna rizika moznou nakazou cepacii

- Dan se nestyka s infikovanymi lidmi néjakou virovou nebo bakt. chorobou

- laboratorni vysledky jsou v normeé

intervence:

- seznam Dana s opatienim branici vzniku infekce

- pou¢ Dana o péci o inhalator a jak pfede;jit infekci

- odeber, odesli sputum do laboratoie, vysledek kontroluj a dokumentu;j

- zkontroluj, zda Dan uziva ATB dle ordinace lékafe a zda dba na hygienu pied jidlem
- v§imej si pozorné FW pfi kazdé kontrole a vysledek zapisuj

- pii odbérech biologického materidlu pouzivej aseptické zasady

- po kazdém pacientovi omyj véci v mistnost desinfekénim prostfedkem, aby se

zabranilo pfenosu mozné¢ ndkazy, ktera se projevi pozdéji ve sputu

Realizace a vyhodnoceni:

V rozhovoru s Danem jsem zjistila, Ze si je védom nutnosti dodrzovéani
epidemiologicko-hygienickych opatieni, ale ¢asto na né zapomina.
Pfi kazdé ambulantni kontrole jsem zasilala sputum na mikrobiologické vySetieni, krev
na hematologické a biochemické vy3etreni a sledovala jsem FF.
Danovi jsem poskytla literaturu, aby védél, jak spravn€ peCovat o inhalator, aby zabranil

vzniku mozné infekce. Zdiraznila jsem mu, jak je dileZit¢ dbat na sprdvnou hygienu,
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doporucila jsem mu pouZivat dva zubni kartacky, jeden na pouZiti rano a druhy na
pouziti vecer, a to z toho diivodu, aby stacily dostate¢né vyschnout, nebot’ cepacii
vyhovuje mimo jiné i vlhké prostiedi.

Zdlraznila jsem mu, Ze riziko infekce je vétsi pti oslabeni imunitniho systému,
proto zacal Dan uzivat komplex vitamind (Centrum) plus 500mg vit. C (APO C). Také
jsem Danovi doporuéila vyvarovani se bakteridlné rizikové stravé jako napf. suSenému
ovoci, syrovym vejcim, plesnivym syrim a nemyte zelening a ovoci (zdroj cepacie).
Matka doma dodrZuje epidemiologicko-hygienické zasady, pravidelné desinfikuje
inhalator a dechové rehabilita¢ni pomicky. V doméacnosti pouziva dezinfekéni
prostiedky, aby zamezila pripadné bakterialni nakaze.

Po zjisténi pseumondady ve sputu byla zahéjena,i.v. 1é€ba a perordlni uzivani ATB
(Sumamed), aby se zabranilo Sifeni infekce v plicich. Také se ve sputu objevila
Candida, proto Iékaf naordinoval uzZivani antimykotik (Nizoral). Pseumonada i Candida
se nachazi v kazdém odebraném sputu. V soucasné dobé jsou nédlezy negativni,
Pseumondda se zmirnila, proto sta¢i inhalace atb.

Pri domaéci i.v. 1é€b& matka dodrzuje piisné aseptické zasady, obava se nakazy
cepacii nebo jiné infekce, kterd by mohla ohrozit jejiho syna.

Pi1 odbérech jsem dodrzovala ptisné aseptické zésady a po odchodu Dana z ordinace
(jako po odchodu kazdého pacienta) jsem dezinfikovala celou mistnost tim, Ze jsem
dezinfekénim roztokem dezinfikovala vSechny povrchy v mistnosti, které ptisly do
styku s Danem.

DodrZovanim asepticky zasad jak v doméci tak ambulantni pééi se podafilo zabrénit

vzniku cepacie. Sifeni pseumonady vsak timto zplisobem dosazeno nebylo.

5. Uzkost
vyvolana strachem ze smrti, nesplnénim prani a ¢astou nemocnosti projevujici se
zvySenym nervovym napétim, pocitem nejistoty a poruchou koncentrace.

Cil: Odstranéni nebo alespoil zmirnéni uzkosti

Vysledna kriteria:

- Dan ma sniZen€ napéti
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- Danovi se zvy3uje sebevédomi
- Dan je koncentrované;si -
- Dan dokéaze hovotit o své tizkosti

- Dan akceptuje své onemocnéni

Intervence:

- bud’ pfi navstéve empaticka vici Danovi

- snaz se zhodnotit intenzitu uzkosti — mira — stfedni, velka

- od matky zjisti prib&h uzkosti v domacim prostredi

- v§imej si psychické podpory rodinnych prislusnikt

- v§imej si neverbalni komunikace pfi kazdé navsteéve

- snaZ se nenasilnou formou zjistit od Dana hlavni pfi¢inu Gzkosti

- bud’ k Danovi vstficna, aby mél pocit pohody a ptijemné atmosféry
- podli do Skoly informa¢ni letdk o CF

- kontaktuj Dana s psycholozkou CF klubu

Realizace a vvhodnoceni:

K Danovi jsem pristupovala vstiicné€ a s optimismem. Snazila jsem se vytvorit
pratelskou atmosféru tim, Ze jsem se ho snaZila zapojit do komunikace, pustila jsem mu
radio, protoZze mi sdélil, Ze md hudbu rad. Zpocatku Dan nemluvi, ale pozdé&ji si se
mnou zacal povidat, a tak jsme povidali napf. o tom, na jakém filmu byl naposledy
v king.

7 informaci od matky jsem usoudila, Ze Dan je nejisty a nekoncentrovany. Proto se
matka snazi zaujmout jeho pozornost navsté€vou kina, sledovanim filmi v televizi, vede
ho ke studiu anglictiny. Pfes intenzivni péci matky nechce Dan hovoftit o své uzkosti,
proto ho matka nenuti k verbalnim projeviim uzkosti.

Doporucila jsem matce, aby Danové tzkosti zkusila zabranit pomoci nabizenim
¢innosti jako napt. kiiZzovky, hlavolamy, puzzle. Stav uzkosti se podafilo sniZit, ale za
¢as byl Dan opét mrzuty, bez zajmu o néco jiného nez je sledovani televize nebo hrani u
pocitage. V tomto obdobi byl také unaveny, a proto ho matka velmi nenutila do
jakékoliv ¢innosti, nechala ho si odpocinout a nacerpat energii. Ve Skole se Dan

neprojevuje, jeho zdravotni stav mé za pfi€inu, Ze se do Skoly boji. Proto se matka

51



snazi Dana psychicky podporovat pii studiu a poméha mu ukoly jako napt. referaty,
semindrni prace atd...

Cilem této diagn6zy bylo odstranéni tzkosti nepo alespoii jeji zmirnéni. Nékterou
navstévu byl Dan optimisticky naladény, piisobil vyrovnané a komunikoval bez obtizi,

jindy byl nesmé&ly a malomluvny,zarazeny.

6. Neznalost pojmu

z ditvodu nedostate¢ného z4jmu pacienta a nevyrovnani se s vlastnim onemocnénim
projevujici se nespolupraci, zapiranim skute¢nosti, neznalosti moznych disledki,
neochotou prizptlisobit vliv choroby na budouci Zivot a vyhnutim se 1é¢ebnym

opatfenim.

Cil: Dan zna podstatu onemocnéni, komplikaci a zdtraznéni disledk, pokud nebude

spolupracovat

Vyslednad kriteria:

- Dan akceptuje své onemocnéni

- Dan zna veskeré informace o svém onemocnéni spole¢n€ s moznymi komplikacemi
- Dan dokéZe hovofit o svém onemocnéni a dokaze sd¢lit své obavy

- Dan spolupracuje s lékafem, oSetiujicim persondlem i rodinou

- Dan se snazi zkvalitnit svijj Zivot

- Dan projevi zdjem zkontaktovat se s ostatnimi nemocnymi détmi s CF

- Dan dodrzuje spravné inhalace a vyZivnou stravu samostatné

- Dan pfizna pfiznaky nemoci

- Dan dokaze hovofit o svém onemocnéni

- Dan akceptuje 1é¢ebna opatteni a dodrZuje je

- Dan dokaze hovofit o strachu ze svého onemocnéni

intervence.:
- poskytni Danovi dostupnou literaturu k prostudovani

- nenut’ Dana nésilim, aby se zajimal o své onemocnéni
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- vyhodnot, zda je v dostate¢né velké psychické pohod€ k zjisténi skute¢nosti

- do edukace zapoj i rodinu

- snaz se posoudit Danovy schopnosti k u¢eni

- dej mu najevo, Ze svou nechuti se informovat, si bude muset nést nasledky sam

- zdlrazni Danovi, co je nejvice dileZité, napt. uzivat Kreon pred jidlem, atd..

- snaZ se Danovi vysvétlit, Ze zapiranim piiznakd své nemoci si mize ublizit

- zkus vyuZzit poznatk( z psychologie a snaz se, aby Dan byl schopen fici své obavy
- nenasilnou formou zkus s Danem hovofit o tomto onemocnéni

- pozéadej matku, aby ho nepodporovala v zapirani daného onemocnéni, je-li to tak

- koordinuj intervence s intervencemi u ostatnich oSetfovatelskych diagnéz

Realizace a vyhodnoceni:

Kazdy mésic vydava Klub CF zpravodaj, ktery zasila kazdému pacientovi doma
nebo ktery je k dispozici jak na oddéleni 3C ve FN Motol tak i v centru CF ve FN
Motol. Zde jsou nejcerstvEjsi informace o CF, piehled akci na nasledujici mésic, rady
pro pacienty a dal$i uzite¢né informace vcetné pékné grafiky. Danovi jsem doporucila
studovani tohoto zpravodaje. Dan se brani pfijimani novych informaci o CF, proto jsem
mu poskytla domt informaéni letdky, knihu od MUDr. Vavrové — Priruc¢ka pro pacienty
s CF .... a dalSi dostupnou literaturu, ktera byla k dispozici v centru CF.

Od Danovy matky jsem zjiStovala, zda Dan literaturu prostudoval, ale ta mi sd¢lila, Ze
v jeji pritomnosti nikoliv. Mysli si vSak, Ze si literaturu ¢etl, kdyz byl doma sam,
nemluvi viak o tom.

Z rozhovoru s Danem vyplynulo, Ze Dan se nesmifil se svym onemocnénim a nezna
mozné dusledky pii nedodrzovani lékarskych ordinaci. Matka ho vede k dodrZzovéni
lé¢ebnych ordinaci a spravné inhalaci, naznacuje mu nendsilnou formou, jak vazné je
jeho onemocnéni. Dan se snazi své nemoci uniknout tim, Ze predstira, Ze nemoc
neexistuje. Usoudila jsem spole¢n€ s jeho matkou, Ze nemé smysl nutit Dana
k ziskavani informaci o své nemoci a domluvily jsem se, Ze poskytnutou literaturu
doma polozi na viditelné misto, aby Dana pfemohla zvédavost a precetl si ji. Matka zna
veskeré informace o této nemoci, prohlizi si internetové stranky a dokonce navstivila
anglické stranky o CF, kde byla také moznost seznamit se s anglickymi pacienty s CF.

Dana se snaZila zapojit, ale nepodatilo se ji to, vyhyba se jakémukoliv kontaktu.
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Cil této diagndzy splnén nebyl, pro Dana je obtizné akceptovat své onemocnéni,
proto se strani. Zakladni informace o svém onemocnéni zna, nicméné bez prinuceni

matky lé¢ebna opatfeni nedodrzuje a stale si neuvédomuje mozny disledek.

7. Socidlni izolace

v souvislosti s ¢astou nemocnosti a tim spojenou absenci ve $kole projevujici se

zdrzenlivosti, ml¢enlivosti, vyhledavanim samoty a fixovanim se na pocitac a televizi.

Cil: Odstranéni pociti osamélosti

Vysledna kriteria:

- Dan komunikuje se svymi spoluzaky bez viditelnych potizi
- Dan samostatn€ vyhodnoti svou komunikaci

- Dan se neboji komunikovat s lidmi

- Dan se neboji dat najevo sviij nazor

- matka si v§imla zvySené€ho sebevédomi

intervence.

- pozadej matku, aby si v§imala pociti osamélosti a rozmrzelosti

- zkus zjistit, jak se Dan vyrovndva s osaménim

- véimej si neverbalni komunikace a snaz se navodit diivéru a piijemnou atmosféru
- snaz se presvéd&it matku, aby akceptovala jeho pocity

- doporu¢ Danovi napt. sblizenf se s lidmi na internetu pomoci chatu

- snaz se Danovi nendsilnou formou dat najevo, ze kazdy ¢lovék ma pocity osaméni
- snaz se s Danem rozebrat jeho pocity, pokud o to bude mit zdjem

- pobizej Dana k verbalni komunikaci |

- snaz se, aby se zapojil Dan do konverzace nenasilnou formou

- zjisti od matky, jakym zptisobem komunikuje v domacim prostiedi

- snaz se Danovi naznacit, aby se nebdl projevit svlij nadzor

- vysvétli Danovi dulezitost pratelskych vztaht

- zkus zjistit, pro¢ se boji komunikace s ostatnimi lidmi

- pozédej matku, aby t€ na jednotlivych kontrolach pribézné€ informovala o zménach
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komunikace v domécim prostiedi
- nabidni Danovi kontakty na ostatni pacienty, aby zacal nejprve formou psani
- kontaktuj psychologa CF klubu

- koordinuj intervence s intervencemi o§. diagn6z ¢. 5 a 6

Realizace a vvhodnoceni

Pii kazdé kontrole se Dan neprojevoval, byl zdiZenlivy a bal se na cokoliv zeptat.
Stale jsem na n&j mluvila a Dan se po ¢ase ¢astené zapojit do konverzace, bylo vsak
vidét, Ze se boji projevit sviij nazor.

Domluvila jsem se s matkou, Ze se bude snazit zapojit ho do konverzace, i kdyZ je na
prvni pohled znat, Ze se o to denn€ pokousi.

Domu mu rodice pofidili internet, aby se alespon sbliZil s lidmi pfes internet formou
pocitatové hry.

Matka se ho snaZi za¢lenit do spole¢nosti, navst€vuji rodinné prislusniky a snazi se
mu vysvétlit, Ze televize mu v jeho osamoceni nepomuize. Casto ho berou do restaurace,
jednak kvili stravé, v restauraci lépe ji, a jednak kvuli spoleéenskému chovani.

Ve Skole je vsak stale zamlkly a zdrzenlivy, boji se navazat kontakt se spoluzaky,
protoZe si mysli, Ze by se mu spoluzaci smali. Proto se matka rozhodla, Ze situaci ve
Skole necha tak a doma se mu snazi vynahradit jeho nepfijemné pocity ve Skole. Snazi
se ho psychicky podporovat, vede ho k zajmim o poéita¢ a angli¢tinu, aby se

v budoucnu alespon v tomto mohl prosadit. Mysli si viak, Ze se bude citit izolovany
vzdycky.

Dan si nas$el kamarady na internetu, kteti neveédi, Ze je nemocny a ze jeho vyvoj je
opozdéngjsi nez u ostatnich chlapcill v jeho veku. Internet mu pomaha alespon
v rozvijeni slovni zasoby a podporuje ho v zajmu o pocitag.

V obdobi, kdy Dan sleduje jen televizi, se matka rozhodla, Ze ho bude vést ke sledovani
dokumentarnich a vyukovych programu.

Dan je v ambulanci stale zdrZzenlivy, ale matce $e podatilo zpracovat Dana tak, Ze si
posila sms s nékterymi kamarady z internetu a jevi zajem o dokumentarni porady, kde
se mnoh¢ dozvi a rozsifi to jeho vieobecny rozhled. Doma se strani méné, ptijde si za

matkou ob¢as popovidat, ale nikdy ji nefekne své starosti a obavy.
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8. SniZeni vivkonnosti

podminéné oslabenim organismu, nedostate¢nou funkci plic a nedostateénou
svalovou hmotou projevujici se rychlym zadychavanim, bolestivosti svall, pocitem
Unavy, stranénim se sportiim, ospalosti a apatii.

Cil: Dan ma zvyS$enou vykonnost

Vyslednd kriteria: .

- Dan dodrzuje dechovou rhb.

- Dan sportuje v ramci svych moznosti

- Dan ma svou oblibenou ¢innost, u které si koriguje odpocinek a ¢innost dle potieb
svého organismu

- Dan provadi relaxaéni cviceni

- Dan znd svou hranici max. a min. vykonnosti v jednotlivych ¢innostech

- matka si v8imla veétsi aktivity

- Dan ma zvySenou energii

- Dan si je védom své unavy a odpo&ine si ve vhodny okamzik

- Dan mé dostatek odpo¢inku

- Dan je ¢inorody

- pti kontrole pusobi energicky a odpocate

- Dan vyhledava aktivity pfiméfene jeho stavu

intervence:

- vysvétli Danovi vyznam dechové rehabilitace

- zjisti od Dana, jaké ¢innosti béhem dne vykonédvd a jaké mu €inni potize

- vysvétli Danovi, jak je dileZité korigovat pohyb a odpocinek

- zkus Danovi objasnit podstatu rehabilita¢nich technik

- pfi kazdé kontrole si v§imej znamek inavy a vy€erpanosti

- v8imej si neverbalni komunikace :

- kontroluj laboratorni vysledky

- konzultuj s matkou Dantv celodenni rezim a snazte se spole¢n€ zaujmout piijatelné
feseni jeho odpocinku

- pozadej matku, aby zaznamenavala, po jaké ¢innosti je Dan nejvice unaveny a jakou
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¢innosti se nejlépe odreaguje a zregeneruje
- pozéadej Dana, aby sdim vyhodnotil stupen tinavy
- informuj se o tom, jaké ma Dan zajmy a co by mu pomohlo unavu prekonat
- doporu¢ mu po prichodu ze §koly hodinu odpo&inku
- pti kontrole si v§imej jeho Uinavy a snaz se vyhodnotit jeji miru
- na odreagovani mu doporu¢ napt. ¢etbu

- koordinuj intervence s ostatnimi oS. diagndézami

Realizace a vyhodnoceni:

-

Daniel se citi unaveny a slaby, strani se sportim. Navstéva v ambulanci je pro néj
vy&erpavajici, stale poposedava a ma zvysenou dechovou frekvenci.

Prti jeho navstévach v ambulanci jsem mu poskytla vzdy misto k sezeni, aby si jeho
organismus mohl odpocinout po dlouhé cesté z mista bydlisté. Stale jsem udrzovala
konverzaci, aby se necitil n¢jak odstréen¢ nebo trapng.

Diive, kdyz Dan piisel ze Skoly, stacilo mu k regeneraci organismu par minut, nyni
nékdy po ptichodu ze $koly usne. Matka mu v tomto odpoc¢inku nebrani, necha ho spat a
asi po hoding spanku ho probudi. Po sportech je Dan unaveny, proto jsem matce
doporucila, aby ho pftili§ do sport nenutila. A tak vyuzivaji jen kratkych prochéazek po
okoli, ob&as Dan jezdi na kole a v 1ét€ plave. Po kratké dob¢ se vsak citi unaveny, proto
se rad&ji sportlim strani a nevyhledava je. Rodi¢e mu koupila ¢inky, se kterymi doma
obcas cvici, koupili mu také nové jizdni kolo, kdyby mél n€kdy chut’ si zajezdit. Také
jsem Danovi doporucila dostate¢ny spanek pres noc, ale brani se tomu, protoZe si chce
prodlouzit den.

Dale jsem se zopakovala Danovi dilezitost rhb cvi€eni a inhalaci, vysvétlovala jsem
mu, Ze kdyZ bude Iépe inhalovat, bude se mu snadnéji odkaslavat a tim 1 Iépe dychat.
Z neverbalni komunikace jsem si v8imla, ze Dan se stéle citi unaveny, ale snazi se to
neddvat najevo. Nejvice unaveny se citi po pfichodu ze Skoly, nejméné se citi unaveny
pfi hrani her na pocitai.

Soudim, Ze vykonnost byla doc¢asné zvysena po odpocinku, kdy Dan vyuzil
kratkého spanku k regeneraci organismu. Po kratké dob¢ se vSak opé&t unavil,

vyhledaval klid a stranil se ¢innostem.
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9. Porucha prijeti viastniho vzhledu

z diivodu malého mnozstvi svalové hmoty, vyhublosti a vysokého vzristu

projevujici se vyplaSenosti, ustupnosti a zdrZenlivosti.

Cil: Akceptovani vlastniho téla a vlastnich potieb

Vvsledna kriteria:

- Dan si je védom svého vzhledu a umi s nim zit

- Dan se nestydi za svou vySku a svou postavu

- Dan se snazi ptijimat vice potravy pro podporu zvyseni svalové hmoty
- Dan mé zvySené sebevédomi

- Dan si dokéze prosadit svij nazor

- u Dana pozorujeme dobrou naladu a optimismus

intervence:

- neponizuj Dana pii spole¢né konverzaci

- ¢asto Dana pozitivné hodnot’, zvysi se mu sebevédomi

- mluv pozitivné o vécech, které by ho mohly trapit

- neustdle se vyptavej na Danlv n4zor

- zeptej se jeho matky, v ¢em ma Dan nejvétsi problém a spole¢né s matkou se ho snaz
vyresit

- snaZ se vysvétlit Danovi, Ze nizkd hmotnost je soucasti jeho onemocnéni

- poZzadej matku o psychickou podporu v domécim prostredi

- koordinuj intervence s ostatnimi diagnézami

Realizace a vyhodnoceni:

Dan vystupuje velmi nesméle a ma tendenci vyhybat se kontaktu s lidmi.
V piitomnosti dalsi osoby je nesmély, nedokaze si prosadit sviij ndzor a snazi se schovat
nékam do ustrani, aby ho nebylo vidét.

Pfi rozhovoru s Danem jsem se ho snazila casto chvalit, pochvalila jsem mu jeho

obledeni. Vyslechla jsem jeho ndzor, nehanila jsme mu ho a fekla jsem mu ndzor svij.
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Danovi jsem doporucila domaci cvi€eni s ¢inkami, aby se mirn€ zvysil objem jeho
svalstva, jelikoz z rozhovoru vyplynulo, ze postava.mu deéla nejvetsi potize. Zdaraznila
jsem mu vSak, Ze to nesmi se cvienim piehanét, aby si neublizil.

Také jsem Danovi doporucila ¢astéji jist, ale soucasné jsem se mu snazila naznacit,
ze nizkd véaha patii k ptriznakim jeho onemocnéni. Pfi konverzaci jsem svou pozornost
zameéfila na Dana a neustale jsem se vyptavala na jeho nazor.

Matku jsem pozadala o psychickou podporu v domécim prostiedi a posilovani
Danova sebevédomi ¢astou chvalou a pozitivnim hodnocenim. Matka mu chysta jidlo
4-6x denné, snazi se varit kaloricky a zdravé soucasng.

Pii rozhovoru s Danem nevyvySuji ani ja ani matka jeho nedostatky, ale snazime se
zdiiraznovat to, co se Danovi pravé podarilo. Dan ma nejvétsi problém ve styku
s ostatnimi lidmi, proto vSude ¢ek4, pousti ostatni spoluzaky a jako posledni jde on.
Nechce poutat pozornost, proto se hrbi, mysli si, Ze tim néco vyfesi. Snazila jsem se mu
naznacit, Ze to tak neni, tim, Ze se bude hrbit, upoutd pozornost vétsi. Matka mu zacala
kupovat obleceni, které mu opticky pfidava na vaze. Kdyz matka vidi, Ze ho néco trapi,
snazi se o tom hovofit pozitivnég.

Dan neakceptuje své télo a bude asi dlouho trvat, nez se smifi s tim, jak vypada.
Doma se chova prirozeng, ale ve styku s ostatnimi lidmi se nadale strani, mI¢i a snazi si
stoupnout si tak, aby ho nikdo nevidél. V b&Zzné konverzaci ma tendence ze sebe délat

toho nejhorsiho, poniZuje se a nedoceiiyje to, co umi.

10. Newcinné zvlddani situace rodinou, poskozujici

v souvislosti s dlouhodobym onemocnénim projevujici se pocitem viny, zkosti,

zoufalstvim, bezmocnosti a pasivni zavislosti pacienta.

Cil: Rodina upfimné a divérné vyjadri city a oekavani

Vyslednd kritéria:

- matka je bez pocitu viny, zkosti
- matka chape podstatu onemocnéni a smifila se se synovym onemocnénim
- matka se dokaze také radovat a snazi se zapomenout na nemoc

- matka k Danovi pfistupuje realisti¢t&ji, nesnazi se-mu néco vynahradit a jeji péce je
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zamé&fena na podstatu onemocnéni
- Dan je diky realisti¢t&jSi pé¢i matky samostatnéjsi a méné zavisly
- rodina vnima onemocnéni jako néco ptirozeného
- matka lépe zvlada problémy
- matka ma obavy, ale dokaze o nich hovofit
- Danova matka je v relativni psychické pohodé

- Danova matka mysli také na sebe

Intervence:

- poznej chovani ¢lentl v roding

- diskutuj o tom, jak rodina vnima onemocnéni

- posud’ ochotu podilet se na péci o Dana

- podporuj feSeni smeétujici ke zvladani problému
- uznej obtiZnost situace

- zmirni sebeobviiiovani

- aktivné poslouchej nadmérnym obavam

- povol spontanni vyjadreni citd

- trpélivé zodpoveéz viechny otazky

- snaz se zménit negativni vyroky v pozitivni, jde-li to
- respektuj potiebu rodiny chovat se zdrzenliveé

- kontaktuj rodinu s psychologem

- zapoj rodinu do prace v CF klubu

Realizace a vyhodnoceni:

V ordinaci jsem se snazila poznavat chovani ¢lenti rodiny, ale byla to pfili§ kratka
doba na to, abych to mohla vyhodnotit. Proto jsem vyuZila poznavani behem doby, kdy
jsem se o Dana starala. Matka ma velké obavy o svého syna, snazi se mu vynahradit
jeho onemocnéni, ale ma to za nasledek, Ze se citi vyCerpang, zoufale a trpi pocitem
viny, Ze Danovo onemocnéni zapfiCinila sama. Zpocatku bylo velmi t€zké vzbudit
v matce ochotu hovofit o synové onemocnéni, ale ¢asem se mi to pfesto podafilo.
Dokazala hovotit o jeho onemocnéni, ale pocit viny neustale pretrvaval. Ptala se mé na
nejruznéj§i otazky z oblasti cystické fibrozy, zda jsem se setkala snéjakym jinym

pacientem, jak vypadaji déti v nemocnici, jakou Sanci ma na lé€bu. Velkym pfinosem a
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psychickou podporu pro matku byl vyvoj klonovani, kdy vidi velkou nadéji pro
pacienty s CF. Naucila se pfede mnu vyjadiovat své pocity, svéfila se mi se svou
beznadéji a vycCerpanosti. Po celou dobu jsem se snaZila vyvracet ji jeji nespravné
nazory a sebeobvifiovani. SnaZila jsem se ji pfesv&dCit o pozitivnich vécech, hledala
jsem kazdou malickost, ktera by ji dala nadéji. Sehnala jsem ji nejriznéjsi literaturu a
letdky s Centra CF, vysvétlovala jsem ji, Ze prehnanou péci a mirnou vychovou Danovi
nijak neprospé&je, nedokdze na n¢j byt pfisnd, snazi se mu ptili§ zptijemnit zivot. Pred
okolim o synové nemoci nehovoii, nechce zbyte¢n€ upozoriiovat na toto onemocneéni.
Jeji ptani jsem respektovala.

Matka nemlze v noci spavat, po probuzeni se citi vyCerpand a rozlamana.
Doporuéila jsem ji relaxacni cviceni, nedokaze se vSak soustfedit. Doporucila jsem ji
taky navstévu psychologa, fekla mi vSak, Ze je to zbytecné, ze by ji nepomohl.

Otec je zdrZenlivy a malomluvny. Jist€¢ se o svého syna boji a ma velké obavy, ale
nedokaZe je projevit nahlas, proto jsem ho pfili§ nenutila. Je Casto v praci, a tak nemé na
rodinu mnoho ¢asu.

Matka se mnou dokéZe hovotit o svych starostech o syna, na chvili se ji ulevi, ze to
miiZze alespon nékomu fici.. Stale nemuUze spat, citi se vyCerpané. LeZi na ni celé bfime
rodiny. Nadale se snazi Danovi plnit jeho prani, snazi se mu vynahradit jeho socialni
izolaci a malo kamaradd. Vzala si toho na sebe pfiliS. Své problémy tykajici se Dana
dokazZe vyslovit nahlas a spontanné dokaze hovofit o jeho onemocnéni.

Je nutné nadéle pokraCovat v intervencich.

11, Pretieni peCovatele

z diivodu dlouhodobého onemocnéni syna projevujici se stresem, unavou a pocitem

deprese

Cil: Matka neni pretiZzena péci o Daniela

Vysledna kritéria:

- do péce o Dana se zapojila celd rodina
- matka si na$la zptsob, jak opé€t nacerpat silu v péci o Dana

- matka si dokaze odpocinout
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- matka mysli i na svou osobu

- ve vychove i pé€i o Dana pomaha také jeho otec

- Dan pomaha zvladnout situaci v rodiné

- Dan pomaha matce ve vykonavani béznych ¢innosti

- celd rodina drz spolu pfi feSeni n&jakého problému

Intervence:

- zhodnot’ stupen zatéze

- informuj celou rodinu o nutnosti odpocinku a energie pfi péci o Dana

- snaz se matku informovat o tom, jak je dulezité, aby myslela také sama na sebe

- vysvétli matce, Ze pokud nebude v psychické pohodé¢ ona, nemlize byt v pohod¢ ani
vychova Dana

- do vychovy se snaz nenasilnou formou zapojit i Danova otce

- informuj celou rodinu 0 moznych relaxa¢nich ¢innostech — napf. puzzle

- snaz se motivovat Dana k tomu, aby napoméhal zvladnout situaci jeho matce

- zkus vymyslet n&jakou &innost, pii které by se mohla zapojit celd rodina

- zkus na Dana prevést alespon ¢aste€nou zodpovédnost za svou osobu

- doporu¢ matce pobyt na Cerstvém vzduchu

Realizace a vyhodnoceni:

Matka ma velké obavy o syna a velmi Spatn€ snasi synovo onemocnéni. Snazi se
mu velmi vénovat, ma naro¢nou praci, ktera ji také odebirda spoustu energie, a tak se
Casem vyCerpala a nedokaZe navratit ztracenou energii zpét. Snazila jsem se ji po celou
dobu vysvétlit, Ze nema smysl za kazdou cenu vSechno stihnout a délat vie do takovych
detailti, do jakych to déla. Zodpovédnost ji vSak nedovoli, aby to bylo jinak, proto jsem
ji do zmény nijak tvrdé nenutila. Snazila jsem se do zvladani situaci zapojit celou
rodinu.

Nejvétsim prinosem pro matku je jeji starSi syn, ktery Dana vede k samostatnosti,
pfistupuje k nému trpélivé a u¢i ho samostatnosti. Snazi se ho zaujmout riznymi vécmi,
bere ho sebou na kolo pti pékném pocasi, sleduje s nim riizné €asopisy, jede se s nim
projet autem po okoli. V téchto situacich je Dan v lepsi psychické pohodég, ale bohuzel,
jeho bratr bydli jiZz v jiném méste, tak domt dojizdi jednou za mésic. Matce to velmi

prospiva, v tomto obdobi se citi méné unavena, je optimisti¢téjsi a dokaze lépe zvladat
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synovo onemocnéni. Oba synové dokazi zapojit také jejich otce, s kterym jedou potom
tieba do kina nebo na vecefi.
Po odjezdu star§iho syna jsou oba mrzuti a vytraci se optimismus, ktery tam prinasi.
Po ¢ase se na matku nakupi opét spousta povinnosti a starosti, které nevi, jak zvladnout.
Matka se pii psychické podpoife lépe smifuje se synovym onemocnénim a lépe
dokaze zvladat a sndSet pozadavky, které jsou na ni s vychovou syna kladeny. Po delsi
izolaci v§ak upada do stejného stavu a situaci zvlada s vypétim sil.

Je nutné nadale pokracovat v intervencich.
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4. 7Z.aver

Cysticka fibr6za je onemocnéni, které je svym charakterem velmi zatézujici nejen

pro samotného pacienta, ale 1 pro celou jeho rodinu.

VétSina preventivnich a terapeutickych opatfeni v8ak probiha v domacim osetieni

v navaznosti na ambulantni pé¢i. Kvalita této péCe je pak zavisla nejen ne lékaiskych
intervencich, ale 1 zpisobu prace ambulantni sestry.

Metodu oSettovatelského procesu jsem se proto pokusila aplikovat v ambulantni
péci o konkrétniho klienta. Pfipoustim, Ze doba, kdy jsem absolvovala individualni
praxi na tomto pracovisti, je velice kratka na to, abych mohla plné zhodnotit efekt
oSetfovatelské péce , kterd probiha pieci jenom v jinych ¢asovych intervalech nez péce
o klienta pfi hospitalizaci. Piesto si dovolim tvrdit, Ze metoda osetfovatelského procesu
dava sestfe mnohem ve&tsi prostor pro poznani klientovych potieb, coz je prvni krok
k tomu, abychom mobhli pacientovi pomoci fesit jeho problémy.

Bylo pro mne velmi obtiZné sefadit oSetfovatelské diagndzy, které jsem u Daniela
stanovila, dle priorit, protoZe navaznost jednotlivych problémi neslo uméle oddélit a
feSit samostatné. Tato skute¢nost mi potvrdila potfebu oSetrovatelské péce
komplexni, ktera respektuje vSechny klientovi potieby.

Domnivam se proto, Ze takto pojata péce o ambulaﬁtniho pacienta prinesla i v tak kratké
dobé urcité pozitivni vysledky, které jsou prvnim krokem k postupnému doteSeni
uvedenych problémt Daniela. Protoze jej znam velmi dlouhou dobu a madm moznost
pokracovat v tom, co jsem nyni zapocala, predpokladam, Ze se mi postupné podaii
nékteré problémy aplné odstranit a u nékterych alespon zmirnit negativni dopad na
klienta.

S metodou oSettovatelského procesu jsem se snaZila seznamit i ambulantni sestru.
Nesetkala jsem se s velkym ohlasem a ani neuznavam pseudodiivody vysoké ¢asové
vytiZzenosti, kvuli které nelze v ambulantni praxi tuto moderni metodu oSetfovatelské
péce aplikovat. Domnivam se, ze prave aplikace oSetfovatelského procesu ambulantni
sestfe posléze usetii sestie Cas, ktery takto zbyte¢né ztraci povrchnim feSenim
problémi, jenZ se proto mizou hromadit.

ReSeni téz vidim ve vétsim prosazovani o3etfovatelského procesu v praxi vibec a
v jeho veétsi prezentaci sestram, které svoje profesni vzdélavani ziskavaly v dobé€, kdy

tato metoda nebyla znama.
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5. Abstrakt

5.1. Abstrakt v jazyce ceském

HANA LETALOVA, DiS.: Osetiovatelsky proces u pacienta s cystickou fibroézou
(Bakalarska prace)

- Univerzita Karlova v Praze, 2. LF, oSetfovatelstvi — v§eobecna sestra:

konzultant: Bc. Jitka Kaplicka
vedouci prace: Mgr. Ivana Volenikova

Praha: 2007 , 68 stran

Ve své absolventské praci jsem se zabyvala oSetfovatelskou problematikou u
klientl s cystickou fibrézou. Cilem mé prace bylo realizovat oSetiovatelsky proces u
chronicky nemocného ditéte v ambulantni pé€i a seznamit oSetfujici personal
s aplikaci této metody v praxi. Praci jsem rozd¢lila na teoretickou a praktickou ¢ast.
V teoretické Casti popisuji anatomii a fyziologii dychaciho systému, zabyvam se
samotnym onemocnénim. Stru¢n€ objasiiuji podstatu oSetfovatelského procesu a
modelu podle Gordonové, ktery jsem pouZila pro svou praktickou ¢ast. Druhou &ast
prace ve€nuji realizaci oSetrovatelského procesu u konkrétniho pacienta ve stfednim
stadiu onemocnéni. 22-ti lety mlady muz dojizdi do ambulance CF na pravidelné

ambulantni kontroly.

Problémy chlapce jsem vyhodnotila v jedenacti oSetfovatelskych diagnozach.
Osetiovatelské diagnézy jsem podrobné ve své praci rozpracovala a vysledek
poskytnuté péfe jsem vyhodnotila. Prace obsahuje Sest ptiloh: recept na pfipravu
jidla pro pacienty s CF, dale sloZeni flutteru, nejnovéj$i typ inhalatoru, PEP systém,

dezinfekei pristroji a obrazek ¢lovéka s organy, které CF postihuje.
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5.2. Abstrakt v jazyvce nemeckem

In meiner Abschlussarbeit habe ich mich mit der Pflegeproblematik bei Klienten
mit zystischer Fibrose beschiftigt. Das Ziel meiner Arbeit ist den Pflegeprozess
beim chronisch kranken Kind =zu beschreiben und das Pflegepersonal
mit der Anwendung dieser bisher in der Praxis unbeniitzten Pflegemethode
bekanntzumachen. Meine Arbeit habe ich einen theoretischen und einen praktischen
Teil gegliedert. Im theoretischen Teil habe ich Anatomie und Physiologie
des Atmungssystems beschreiben, ich habe mich mit einsamer Krankheit und mit ihnem
Einfluss auf den psychischen Zustand des Kindes beschiftigt. Kurzgefasst habe ich
das Wesen des Pflegeprozesses und des Bediirfnismodells von Gordon erklart,
von dem ich im praktischen Teil ausgehe. Im zweiten Teil habe ich mich der Realisation
des Pflegeprozesses bei einer konkreten Patientin im fortgeschrittenen Stadium
der Krankheit gewidmet. Der zweizehnjdhrigen Jungen ist langzeitig mit seiner Mutter
hospitalisiert worden. Die Probleme des Kindes und der Mutter habe ich in elf
Pflegediagnosen aufgezeigt. Die Pflegediagnosen habe ich ausfiihrlich in meiner Arbeit
bearbeitet und den Effekt der geleisteten Pflege ausgewertet. Die Arbeit enthélt

in der Beilage Erziehungsvorschldge fiir Kinder mit zystischer Fibrose.
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7. Prilohy

Priloha¢. 1............... ... Organy postizené CF

Pfiloha €. 2.................... Inhalator eFlow Rapid

Priloha¢. 3............ooi. PEP maska

Priloha¢. 4.................... Dychani pomoci VRP1-flutteru
Priloha¢.5..........c...oil. Recept na ptipravu jidla pro pacienty s CF
Ptiloha €. 6.............cel. Dezinfekce ptistroja
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Priloha ¢. 1

plice
Zahlen#ni a infekce prudusek
znesnadiiye dychani. Sekunddrni
infefce narusuici plice jsou
u lidi s cystickou fibrézou

slinivka b-m

Asl u 85 % pacienni
dochdzl k uzavfeni

tonis Sifovo

. Ugpdudnt streva
| huistou stotict

-} st wynueyle
chirurg

O ::'“kh,,,:-

reprodukén(

| orgény
Nefurikénost keandlict
v pohidaunim dstrojl (napf. vas
defercns) je z 95 % pficinou
muZské sterility. V néktenjch
piipadech se miZe oljeuvit
neplodnost Fi

Porusend _ﬁ.mkw potnich 21dz se projevuge nadmérnym
vyludovdnim solf (chloridu sodného), Zugsend mnozsivi

soliv potuje hlavnim pﬂznalmm pro diognozu cysticke fibrozy.
' o e O ST A B T A Tl




Priloha €. 2

Speci_al:_sgin effective inhalation PARI

Nejnovéjsi typ inhalatoru. Inhalace jsou mnohem rychlejsi a efektivng;§i. Nevvhodou
tohoto inhaldtoru je pomé&me vysoka cena (cca 23 tis. K&). Dodavatelem na nas trh je

némecka firma PARI.



Priloha ¢. 3

Popis

PEP maska

Existuji rizné velikosti masek.
Maska se sklddd z prithledné oblicejové dsti s mekkymi latexovymi okraji a z ventilové &dsti,
kterd obsahuje ventily pro nddech a vydech.

DYCHANI § PEP MASKOY

maska

»

wifent Y
{odpors

Vydechovy odpor ménime vkladanim souddstek o primméru 1.5 aZ 5.0 milimetrt za vydechovy
ventil. Manometr, kterym kontrolujeme vydechové tlaky, je umistén mezi vydechovym ventilem
a odporem.

PEP systém

PEP SYSTEM 1

Sklddd se z prihlednych plastovych ¢dsti, hor-
ntho dilu, spedniho dilu bex mo¥nosti napoje-
ni na manometr , spodniho dilu s napojenim
na manometr, navstku a nosnich svorek.

PEP SYSTEM 1l
Je tvoten z dilii PEP systému |

a manometru s moznosti méfeni
tlaku mezi 0-100 mbar.,

Vydechové odpory o priiméru [.5 a7 5.0 milimetr{ miZeme nastavit utahovdnim a otd¢enim
horniho dilu.



Priloha ¢. 4

Dychani pomoci VRP1 — flutteru

VRP1 — flutter je pacientitm k dispozici jako 1é¢ebny pifstroj od roku 1989. Stavbou se podob4
zvldstnimu druhu dymbky.

Skldda se z téla, trychtyte s vydechovym otvo-
rem, kovové kuli¢ky a vika s ¢etnymi otvory.

Pti dychdn{ pomoci tohoto pfistroje vydechu-

jeme proti odporu, ktery klade kovovd kuli¢ka o ®s ®
vydechovanému vzduchu. Pii vydechu se ku- ° °
licka pohybuje podél stén nahoru a dol, a tim ) ®

stt{davé umoznuje a uzavird priichod vzduchu
piistrojem.
Obr.9-1

Jak plsobi VRP1?

Vydechem proti odporu (kuli¢ky) se zvySuje tlak
v brongich a plicich. To zpisobf, ze dychaci cesty
jsou pfi vydechu deld{ dobu oteviené, a to 1 pri
poskozenych a nestabilnich bronchidlnich sté-
ndch. (Viz strana 91 ~ Zabrdnéni bronchidlnimu
kolapsu).

Protoze se v pritbéhu celého vydechu musi pte-
konavat odpor kuli¢ky a navic se kulicka velmi
rychle pohybuje nahoru a dolt, vznikajf v bron-
8{ch rychlé zmény tlakn. Dochdzi k rychlym
pohybtim bronchidlnf stény. Tento pohyb nem-

ze sekret Ipéjicf na sténdch pridusek nésledovat,
Gr3 / a tak dochdzi k jeho uvolnéFr)u'.

g , Poxl.c‘l;}’ fez Qkao s orvory
p .
557 o

Vydechovany vzduch

Kovovd
Ndistek kulicka

s3]



Priloha ¢. 5

Drimajici jablka:

Suroviny pro 4 osoby:

150g ovesnych vlocek
8 PL teplého mléka
4-5ks jablek
marmelada

100g tuku

150g cukru

2 Zloutky

250g tu¢ného tvarohu
§téva z 1 dobfe umytého citronu
1 CL prasku do peciva
snih ze 2 bilkd

Priprava:

Ovesné vlocky navlhéime v mléce.

Jablka okrajime, vyndame jadfince a naplnime marmeladou.

Tuk, cukr a Zloutky uslehame do pény. Priddme tvaroh, citrénovou §t'avu,

Prasek do pe€iva a navlhéené ovesné vlocky. Nakonec vmichame tuhy snih. Tésto dame
do vymazané¢ formy, pfipravend jablka zatlatime do hmoty a upeceme.

Teplota trouby: 200
Doba peceni : cca 45 min

Podavéame s vanilkovym krémem.

Energeticki hodnota ve 100g:

819 Kcal
17 B
36 T
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Priloha ¢. 6

Desinfekce ®)
pFistrojf @]
Z hygienicko-preventivnich diivodd je nutné M

viechny piistroje po pouzit{ diikladné vy&istit
a vysusit. @) Obr.17-1

Inhaldtor
Ptistroje je nutné pfed desinfekei zcela rozebrat.

Provedent:

1. PHstroj rozlozime na jednotlivé soutdstky,
které dikladné oplachneme teplou vodou.

2. Dle potteby provedeme desinfekci pasobenim
tepla (termickou desinfekci).

3. Ditkladné vysusime.

4, Jednotlivé souldsti ponechdme v rozlozeném

. : Obr.17-2
stavu asi 4 hodiny na suchém mfsté. PEP maska
5. Pted dal$fm pouZitim si fadné umyjeme a usu-
$ime ruce.
Termickou desinfekci (napf. vyvafeni) upfed-
nostiiujeme pied chemickou (za pouziti oxydaé-
nich ¢inidel, napi. natriumhypochlorid), protoze
dlouhodobé pouzivini téchto chemickych pro-
sttedkd mize drazdit bronchidlni sliznici. Obr.17-3
PEP systém

Oplédchnuti v horké vodé a ditkladné vysuseni je O
nejdilezitéj$im hygienickym opatfenim pfi des-

infekci inhaldtori a pomocnych dychacich pro-

sttedki (PEP maska, PARI PEP systém, VRP1

flutter). Chemickd desinfekce je v téchto piipa-

dech nadbyte¢nd a miiZze byt i nebezpectna.

Jako dal$i moznost se nabizi ¢istén{ horkou pdrou Obr.17-4

(napt. NUK vaporizdtor). Také zde dbdme v kaz- VRP1 flutter
dém ptipadé na diikladné vysugeni!!
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