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UvoD

Pro zpracovani své bak&éé prace jsem si vybrala téma cysticka fibrozae(gEn
CF).

CF nepati sice mezi ne&pstjSi vrozené choroby &kkého ¥ku, ale mezi ty
nejzavazysi  chronické ufité ano. V CR je diagnostikovano okolo 600
nemocnych, z nichZ asi polovina jsou d#spRada nemocnych se igs to nel& vibec
nebo se I& pod chybnou diagnézol¢asna diagnostika CF umafe zahajit terapii
v raném stadiu, zlepSit tak kvalitu zZivota a pradid vék pacient. Myslim si, Zze CF je
nemoc VCR neilis znama, prakticky o niédi jen lidé pohybujici se v odiwi mediciny
a uzky okruh rodiny a znamych takto nemocnych j@di©nemocgini se diagnostikuje
prevazie v raném ¥ku ditte a zavaznym Zgobem ovliviuje jeho Zivot a vlasthi Zivot
celé rodiny. Jako &ska sestra se s touto chorobou setkavam ve sxé qatkem ¢asto,
ato v souvislosti s hospitalizacemi kolonizovanyoemocnych. Ti jsou ijimani

k pravidelnému intravendznimu antibiotickénielgieni.

Pro kvalitni Zivot dti s CF je dlezitd stoprocentni spoluprace se zdravotnickym
personalem a také dodrZzovandityrch 1&cebnych postujp Cilem préce je porovnatiptup
dvou pacientek s diagnézou CF k nemoci samotnédadkZzovani léebnych postujp
Dokazat, Ze i rodinné zazemi a fidanhsituace rodiny hraji v Zivéthemocnych dlezitou

roli.



TEORETICKA CAST

1 CYSTICKA FIBROZA

Cysticka fibréza, v &kterych zemich nazyvana jako mukoviscid6za (mudhisen,
viscidus - vazky), je neépsgjSi hereditarni onemoeni s letalnim pibéhem. Jedna se
0 autozomal#é recesivni ddicné onemoceni s incidenci 1. 2 500 (1: 3 500) &iv
narozenych &i. To znamena, Ze seGR narodi kazdy rok asi 28 — 46ttls CF. MiZze se
projevit kdykoliv them Zivota, ale n&asgji v prvnim roce Zivota (Stozicky, 2006,
s. 113-115; Solc, 1995, s. 98).

Pricinou je mutace genu pro transmembranovy regulabolivesti (CFTR gen),
ktery je lokalizovany na dlouhém raménku sedméhorbzomu. Gen je odpésny za
tvorbu proteinu CFTR. Mutace genu a nasledna abalminfunkce CFTR proteinu je
odpowdna za poruchu transportu elektrdauns¢énymi membranami. Touto poruchou Ize
vyswetlit prakticky vSechny fiznaky CF. Dosud bylo identifikovanags 1 350 mutaci
tohoto genu, tyto jsodlazeny podle mechanismu poskozeni struktury a fudkcé tid.

V CR je nefastjsi mutaci delta F508 tpkteré dochazi ke ztré&tfenylalaninu na pozici

508tetezce aminokyselin (www.novorozeneckyscreening.cz).

Onemockni se projevuje opakovanymi zfiy dychacich cest, neprospivanim,
objemnymi stolicemi, slanym potem a muzskou infigsti. Muze byt provazeno dalSimi
projevy a komplikacemi, které mohou jeho obraznin a ovliviovat jeho piib¢h.

V nekterych gipadech mohou byt komplikace dokonce prvnim projewemaoci.

CF je charakterizovana postizenim mnoha oligasystém v téle, vyjma mozku,

svali a krvetvorby.

Délka Zivota nemocnych s CF se diky novym iékgm poznatkm, wasné
diagnostice i moderni ¢&¢ za posledni dobu prodlouzila zkolika let az na dneSnich
33 — 35 rok. Dulezitou roli hraje dobra spoluprace a striktni dmiani I€ebného rezimu
(Jakubec, 2006, s. 5-10).
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2 DIAGNOSTIKA

Diagnéza se stanovuje na zaklalllinickych priznaki (Priloha 1). Klinické
podezeni se naslednpotvrdi celouwadou vysedeni. Jsou dana dita kritéria diagnostiky
(Priloha 2) (Jakubec, 2006, s. 11-13).

2.1 VySetirovaci metody

Ke stanoveni diagnézy CF se pouZziva Skala vggatich metod. Prenatalni

diagnostikou pdinaje, fles genetické vysietvaci metody az po objektivizujici vyseni.

K poslednim jmenovanym vy$evacim metodam pat mikrobiologické
vySetreni sputa(dulezité z hlediska zjivani kolonizace pacieinta Wasnému zahjeni
lécby ATB), RTG plic a vedlejSich nosnich dutin(kdy je prakticky vzdy fitomno
zasteni vedlejSich dutin nosnichlaboratorni vySetieni upozotujici na gitomnost
zaretu, krevni obraz (hladina leuko), FW (sedimentatgvenych krvinek), CRP
(C-reaktivni protein), ABR (acidobazicka rovnovahdgle se nabiraji Na, K, CL, urea,
kreatinin, celkova bilkovina, albumin, jaterni te¢AST, ALT, AMS), cholesterol, Tg,
glykovany Hb, glykemie, hladiny vitaminA, D, E, K, imunologické vySe&ni ( IgG, IgM,

IgA, IgE), vySeteni vzorku stolice — elastaza ve stolici.

Z funkénich vySeteni se provadspirometrie, kterd odhaluje stugieposkozeni
dychaciho UstrojiEKG, SONO bficha, méreni saturace antropologické vySefeni,
OGTT, télova pletysmografie, MR, CT, HRCT plic (Vavrova, 1999, s. 45-55).

2.1.1 Prenatélni vySefeni
V rizikovych rodinach se provadi (12.-13. tydeghdtenstvi) prenatalni
diagnostika, ktera spova v odkEru burek z ¢asti placenty pod kontrolou ultrazvuku.

Z choriovych klki je izolovan geneticky material plodu a naskedpSeten gen pro CF.

Od 16. tydneghotenstvi Ize provést amniocentézu, &dilodové vody obsahuijici
buiky plodu. Molekularg genetické vyséeni odhali, zda se plod vyviji zdravy nebo s CF.
Prokaze-li se vyvoj nemocného &é, maji rodie moznost rozhodnuti, zdahbtenstvi
ukoreit nebo zachovat.

VySeteni genu CFTR u plodu je nabizeno viem rodinan?¥s r2ikem CF.
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2.1.2 Novorozenecky screening

Provadi se vysstnim imunoreaktivniho trypsinu (IRT) ze suché kagkye. Krev
se odebira z p&ky novorozence na filtemi papirek - tzv. novorozenecka screeningova
karticka, kde se zarovietestuji i dal$i vrozena onemar (v sogasné dob se VCR takto
provadi screening 13 vrozenych nebaidnych onemoceni). IRT je produkt slinivky
biisSni, jehoz koncentrace byva v krvi novortiaes CF o #co vysSi nez u ostatnich.

Pomoci novorozeneckého screeningu se zachkitisdCF do dvou rsiai veku,
kdy jeS& nejsou rozvinuté ifiznaky onemockni. Okamzita I&ba dava Sanci na dobrou
kvalitu Zivota. VCR se novorozenecky screening provadi od 1. 10. 20p8dili se na
ném Klinika déti a dorostu UK 3. LF spolu s UBLG a Pediatrickdnikou UK 2. LF.

2.1.3 Potni test

VySeteni chloridi v potu je zlaty standard diagnostiky CF. Potnzylge stimuluji
tzv. pilokarpinovou iontoforézou k hojné tvéripotu (minimum paebné k vyséeni je
100 mg) na malé ploSceike v mist vySeteni. Sebrany pot se chemicky analyzuje
a zji¥uje se v 8m koncentrace chlorig kdy norma je mezi 10-30 mmol/l potu. U CF
jsou hodnoty nad 60 mmol/l.

2.1.4 Molekularn & genetické vysateni
Tato metoda vysaije DNA izolovanou z leukocytzilni krve. Hledaji se mutace
v genu, které zsobuji CF. VySéeni je pozitivni pi nalezu mutace obou alel genu CFTR.

Geneticky by nili byt vySeteni i rodie, sourozenci a pokrevniipuzni.

2.1.5 Transepitelialni rozdil potenciaki

Jeho hodnota je dana sloZenim tekutin na povrdhoisl Za ni odpovida aktivni
transport ioni natria a chlorid pres bugéné membrany. VySgni se provadi na nosni
nebo rektalni sliznici, kdy normalni hodnoty jso@a®—-30 mV, u pacieats CF je sniZzena

na —34 az — 60 mV (www.novorozeneckyscreening.eaypediatriepropraxi.cz).

2.2 Kilinické p¥iznaky
V riznych wkovych obdobich jsoutfznaky upozatujici na CF #izné.

V novorozeneckém a kojeneckém obdobi je nejtyii znamkou mekoniovy

ileus, ktery se do 24-48 hodin po porodu projeayecenim s fimési ZIwi, nafouklym
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biiSkem a pozdnim odchodem mekonia. Mezi dal&naky mohou péit i protrahovana

novorozenecka Zloutenka na podKiatholestazy a projevy malnutrice.

U vétSich dti, adolescerit a dosplych jde nefasgji o piiznaky respiréni
(postizeni dychacich cest a vedlejSich dutin ndgnigastrointestinalni (neprospivani,
steatorhea). Z dalSichtipnala je to gedevsSim hyponatremicka dehydratace provazena

¢asto Sokovym stavem.

2.2.1 Dychaci ustroji

Mezi obecné fiznaky pati kaSel (drdzdivy nebo s vykaslavanim hlenu), Zigoé
a ztizené dychani, dusnost, #esf hlas, ucpany nos, soudkovity hrudnik, avité
prsty. NefasgjSi onemocani postihujici dychaci cesty nemocnych s CF jsoakopané

zarety vedlejSich nosnich dutin, nosni polypy, opak@&/aronchitidy a pneumonie.

U CF se tvé na sliznici dychacich cest husty hlen, ktery brnaohybuiasinek
a tim naruSuje normalni sattistici schopnost. Pak se zde snadno usidli bakdedejde
k infekci s naslednym zétem. Ri zarnstu dochazi k obstrukci dychacich cest. Husty hlen
je zivnhou mdou pro viry a bakterie, proto jsou infekce dyckhctest u paciefits CF

casté a provazi je prakticky cely Zivot.

Infekce dychacich cest reptji zpasobuji viry (cltipka A, B, RSV, adenoviry,
apod.) samostatnnebo v kombinaci s bakterialni flérou. Virové ikée velmi zhorSuji
celkovy stav a plicni funkce. Pro CF je typickaarticka infekce a kolonizace dychacich
cest utitymi bakterialnimi patogeny. Mezi rigstjSi bakterialni patogeny u malyckttl

pati Haemophilus influenzae a Staphylococcus aureus.

Zcela typicka je chronicka infekce Pseudomonasgieosa (nachazi se u 80 %
pacient)) a vyloZer specificka bakterie pro CF je komplex Burkholdesgpacia (47 %
CF). Tyto infekce seipnasSi z pacienta na pacienta vzduchem kapénkovekcimebo
piimym kontaktem, proto se dopduje pfisna separace nemocnych s CF (Vavrova, 2006,
s. 185-190; Jakubec, 2006, s. 15-19).

222 GIT
K obecnym piznalkim pati neprospivani (i kdyz je normalni ahl jidlu), velké
biicho a relative tenké kodetiny, poruchatrstu, plynatost a objemné pachnouci stolice,

bolesti kricha, otoky, ikterusib postizeni jater.
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K nejcasgjSim onemoc#nim postihujicim travici Ustroji u CF patu novorozent
jiz zmineny mekoniovy ileus, opakované pankreatitidy, diabemellitus, sevni striktury,

prolaps rekta, gastroezofagealni reflux, jatenriiGda a zZltanikové kameny.

Postizeni pankreatu

U nemocnych CF byva vizném stupni naruSen procesp&ni potravy, z dvodu
zevni insuficience pankreatu. \isledku defektniho sloZzeni pankreatickyai@\s (husty
hlen) dochazi k hroma&di sekret slinivky a obstrukci duki To ma za nasledek
sekundarni z&m s destrukci a fibrotizaci adin steatozu, kalcifikaci a atrofii tkén
pankreatu. Nasle@dndochazi ke snizeni produkce pankreatickych efizywikarbonat,
chloridai a vody. Nedostanou-li se enzymy ze slinivky do maniku, neni potrava
dostatén¢ S€pena a jeji slozky jsou jetasténé vsttebavany. Nejlire vstebavané jsou
tuky a bilkoviny. Projevi se to steatorheou, mesmeem, bolestmi ificha, hubnutim,
malnutrici s hypoalbuminémii, anémii &izmaky hypovitamin6zy vitaminrozpustnych
v tucich (A, D, E, K).

U nemocnych s CF se mohou objevovat recidivujicikpaatitidy a gkdy mize

byt praw pankreatitida prvnim a jedinym projevem CF.

Postizeni jicnu

Casty byva gastroezofagedlni reflux (10-20 % patiesit CF). Picinou je
nedostaténa c¢innost dolniho jicnového 8&kece, opozdna evakuace Zaludku
a hypersekrece HCL. Zalutid obsah se tak vraci do jicnu, kde vyvolavaiiemné

péleni.
PostiZeni jater

Jaterni postiZzeni tize byt prvni znamkou CF. Projevi se jako protrahgvéiterus
novorozence. Dochéazi zde k primarni poruse chloéto transportu ve Ztovodech. ZId
ma patologické slozeni, dochazi ke émdm jejiho mnoZstvi a viskozity, s naslednou
obturaci Zlgovodi biliarnimi zatkami. Jaterni onemagn mize probihat asymptomaticky
s elevaci jaternich tést hepat@i splenomegalii nebo s klinickymiignaky cholelithiazy

(bolesti [ficha, ikterus).
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U rady nemocnych dochazi kegmene jaterni tka®, az k tvorld jaterni cirhdzy,
kterd pozdji pirechazi do multilobérni cirh6zy s portélni hyperiemscitem a jicnovymi
varixy (Vavrova, 2006, s. 299-307; Jakubec, 20080s21).

2.2.3 Poruchy vyZivy

U nel&enych nebo nedostét®@ |eécenych nemocnych s CF je porucha vyzivy
charakteristicka. Zjsobuje ji nejen porucha travenii medostaténé ¢innosti pankreatu,
ale i omezena chiuk jidlu pri chronické infekci. Filsun energie v dostateé mfe je
dulezity pro zajis&ni dobrého stavu vyZivy. U nemocnych, jejichz dyiheesty nejsou
dostatén¢ prichodné, dochazi ke zvySené praci dychacichaswvetbupa tak péeba
energie. Ke ztradtam energie dochazi také bilkovinaimisu, ktery se tvid v dychacich
cestach. Vznika tak nep@mmezi gijmem a patebou energie. Nemocny s CH pom
potrebuje energie o0 40-45 % vice nez stajiary vrstevnik.

Pfi hladowni organismu, dojde nejprve &erpani z tukovych zasob a tim ke
snizovani podkozniho tuku. Nasleédrzatne ubyvat i svalova hmota, protoZze tuky
nedokazou zabez@ié energii pro vSechny organy. Svalové bilkoviny S&pi na
aminokyseliny a fenmenuji na cukry nezbytné pro funkci mozku. Pokud tsitoace trva
delSi dobu, dochéazi ke zpomalovaistu.

Proto je stav vyzivy jednim z néjbZit¢jSich ukazateél zdravotniho stavu &
s CF. Provadi stada néieni — hmotnost, vysSka, obvodové razgn(paze, hlava), tlowka

kozZnichias (percentilové grafy). (Nevoral, 2003, s. 195).

2.2.4 Ostatni

Postizeni potnich Zlaz

Pot ¢ti s CF obsahuje az 5x vice soli nez zdravyéhn&dneérném poceni (ndp
pii horeice) mize byt di¢ s CF ohroZzeno ztratami soli a naslednym Sokenmhydtatace
pii hyponatrémii a hypochlorémii, az nahlou smrtitahoto divodu stravu nemocnym

détem g@isolujeme.

PostiZeni reproduléniho Ustroji

Casty byva opoZthy nastup puberty. &Sinou Gzce souvisi se stavem vyZivy a
funkci plic. Udava se, Ze az 98 % dégph mu#i s CF je infertilnich, nikoliv sterilnich.
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U Zen dochéazi k tvotbvazkého hlenu v doZznim hrdle, coz rive komplikovat
otéhotréni, je ¢astd i amenorea a nepravidelnosti menstrild cyklu (Jakubec, 2006,
s. 22; Vavrova, 2006, s. 381).

16



3 LECBA

Létba u CF je celoZivotni a velmi intenzivni. Fungtgiv. CF centra (VCR
Centrum pro diagnostiku,dbu a prevenci CF ve Fakultni nemocnici Motol v jakde
se 0 pacienty stara multidisciplinarni tym. Komplexeba se sklada zeitpilita —

lekaské pée, optimalni vyZivy a k&bné rehabilitace.

CF je onemocni nevyl&itelné a Iéba je symptomaticka. Jedinou cestou ochrany
nemocného je prevence komplikaci. K obecnym zéasapatn Ze v rodig se nesmi
kourit, dulezity je pohyb naerstvém vzduchu, ze sporfe dopordovan &h a plavani.

Sport slouzi jako pomoc v hygieC i k posilovani svdl a €lesné kondice.

Pomoc rodiam i détem s CF poskytuje Klub rotli a pratel dti nemocnych CF.

3.1 Lécba dychaciho ustroji
Zakladem léby je udrzovani girchodnosti dychacich cest. Léky se aplikuji
negasgji cestou inhaléni, mérk casto peroralr K inhalacim se pouZzivaji tryskové

a ultrazvukové inhalatory {foha 3).

Tyto pristroje néni tekuty Iék na mlhu nebo velmi jegmozptylené mal&€astice
(1-5 um), které se pak dostanou na mistmkiu. Kromg téchto typi existuji i tzv.
d6zovaci inhalatory (spacery), ty na jeden stigiajiogresré uréenou davku Iéku. VSechny
typy inhalatoti se musi vzdy po aplika¢édre vycistit a kazdy nemocny musi mitigv
Kinhalani I&bé se pouzivaji léky iedujici hlen (mukolytika), antibiotika,

bronchodilatancia a protizéttivé 1éky, predevsim kortikoidy.

Z mukolytickych prepardtjsou to nap Mucosolvan, Vincentka nebo fyziologicky

roztok, Amilorid, Pulmozyme (rekombinantni lidsk&lBza).

Jako ochranufed zagtem DC a plic se vdkterych gipadech dopokiuje podavat
protizaretlivé Iéky (kortikoidy). Steroidni — Prednison, te®idni — Ibuprofen.

K léceni infekce se podéavaji antibiotika nebo Iéky jinfibpzné, tzv.
chemoterapeutika (Biseptol, Ciprinol). Wtds CF se s antibiotickou déou z&ina
podstatg diiv a podavaji se déle a ve vysSich davkach neiiwdravych. Vzdy je nutné
fidit se citlivosti na mikroba. Z tohaidodu je nezbytné pravidairhlen mikrobiologicky

vySeftovat. Pokud je vyvolavatelem Haemophilus influenzamlavaji se ATB perorain
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v plné davce po dobu nejmenii tydni nebo do normalizace stavu. Slgjt situace
nastava, je-li vyvolavatelem Pseudomonas aerugintesallezité zachytit prvni vyskyt,
a proto ma byt mikrobiologické vygeni provadno pravideld kazdy nésic. Jakmile je
opakovag zjiSttna gitomnost mikroba v sekretu DC, zahaji se okaiinihalani 1&ba

ATB (Colimycin) za sotdasného podavani ATB peroralni nebo intravendznouoes

Antibioticka |1&ba se fi chronické pseudomonadové infekci opakuje prawdel
3—-4x r@&n¢ bez ohledu na klinicky stav nemocnéhd. RTB piel&ovani se v satasné
doke dava pednost tzv. domaci i. v.dBé. To ale pedpoklada stoprocentni spolupraci jak
samotného pacienta, tak i rodiny. Pokud toto nafjegorobiha felé&eni za hospitalizace
(Jakubec, 2006, s. 25-28).

3.2 Vyziva
CF omezuje fungovani slinivky#i8ni a kwili absenci travicich enzyin neni
organismus nemocného schopen absorbovat oo dilezité Ziviny. Pro dti je tak

charakteristicky zpomalenyst, neschopnost stravitkteré druhy potravin.

Stav vyZivy je tedy nutné pbéZné monitorovat. Lze tak odkryt gatecni znamky
zhorSeni stavu acasnou intervenci ipdejit komplikacim. Pacient by d&n byt
antropometricky progten pravideld kazdé 3—-4 rsice a v mezidobi kdykoli ip

podezeni na jakékoli zhorSeni stavu.

Pri antropometrickém méreni se hodnoti hmotnost v kg, vySka v metrech,
u malych dti obvod hlavy v centimetrech. Vysledek se srovn&vareferetnimi
hodnotami. Vyjatlje se v percentilech, procentech normy, jako steimd odchylka (SD)
nebo Z skére. UZivaji se i percentily BMI.

Dale se provadiformalni hodnoceni vyZivy které kombinuje dietni denik
arozbor. Denik by s byt hodnocen alespiojednou r@né. Tyka se slozek potravy,
enzymi, obsahu tuk, frekvence stolic, iiznaki zacpy, podavani vitamina dophkau.
Nutri¢ni terapeut kontroluje dany jidelntek (slozeni stravy, kalorickyifpem, v tucich
rozpustné vitaminy), frekvence a charakter stalmphkovou vyzZivu event. sondovani,

zmeny stavu vyZivy a vahovépastky.

Nemocni s CF musi celoziv@étaodrzovat plnohodnotnou, vysokokalorickou dietu,

denni energetickyifjem by n&l byt mezi 120-150 % normy se zvySenym zastoupenim
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tuka (40 %) a bilkovin (30 %). Jsou dopoavany takové potraviny jako &né syry, vejce,
smetanové jogurty. Vhodné je dosolovani, htati vySSich ztratach tekutin, poceni

a teplot, v horkém prosedi a pi prajmu, cviceni.

Dulezita je suplementace vitangirrozpustnych v tucich A, D, E akdy i K.
Vitamin A je u nas dostupny ve fotmobolek, které jsou vhodné praétdvazici 30 kg
avice. ¥, které vazi mén mohou uZivat tento lék obdefasto byvaji podavany
tobolky obsahujici vitamin A, D, tzv. vitamin ADo&obre i vitamin E musi byt podavan
v tobolkach. Vitamin K je podavany v kapkach. Témptna i substituce pankreatickych
ferment,, ty Iékovou formou nahrazuji chgjfici enzymy, které poruSena slinivkaidmi
nevytv&i. Uginnost dnesnich ifpravka (nag. Kreon) je zpisobena vysokym obsahem
lipazy, ktera travi tuky. U poruSené funkce jated@vame kyselinu ursodeoxycholovou
(preparat Ursofalk), ktera zkapaje zlw a brani zhorSovani funkce jater. Samegny je

dostateny privod tekutin (minimalg 2 I/den) a vlakniny ve stray

V nekterych pipadech vSak ani zvySeny energetickyfijgpn nevede
k uspokojivému stavu vyZivy a je nutné pouzit riumii podporu. Z&na se oralni
suplementaci formou popijeni (sipping) tekuté vyz{iutridrink, Fresubin). V fipad
neusgchu této suplementace je indikovana invazivni totripodpora nazogastrickou
sondou nebo gastrostomii (PEG). DalSim krokem, eéegmu pacieiit v t¢Zkém stavu,
muze byt dopikova parenteralni vyziva étginou cestou centralniho Zzilniho katétru
(Nevoral, 2003, s. 195; Vavrova, 2006, s. 351).

3.3 Rehabilitace

Lécebna rehabilitace je kazdodenni a nedilnow&stii komplexni p& o pacienta
s CF. U dti se rehabilitani terapie zartuje zejména na dechovou soustavu, ale také na
pohybovy systém swval kosti a kloub. Jejim hlavnim cilem je odstrami nadnérného
mnozstvi hlenu. Jeji sdasti je respiréni fyzioterapie, dechova gymnastika a kandi

télesna cuvieni.

Respiratni fyzioterapie (RFT) je systém specialnich dechovych éerii, jejichz
cilem je dosahnout a nasleédnudrzet co nejlepSi pchodnost dychacich cest. Techniky
RFT se nazyvaji také drenazni (odéjéal) nebo expektormi (vykaslavajici). Zakladem
cviceni je prace s dechem a dechovymi pauzami — pasenmusi natit spravré
nadechovat, vydechovatéiané zadrzet a ferusit dech. K RFT drenaznim technikamipat
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aktivni cykly dechovych technik, autogenni drenaz AD), oscilujici PEP systém
dychani (Flutter), inhalaéni |é¢ba v kombinaci s drenazni technikou, respiréni
handling.

Aktivni cykly dechovych technik jsou zandieny na zvySeni pruznosti hrudniku
s mobilizaci kloubnich spij Dale pak na aktivni, sval®podpdeny vydech s huffingem
a kontrolované dychani s relaxaci branic#. &itogenni drenazisi pacient sam, vleze
nebo vsed védom: modifikuje své dychani. i ndcviku AD je tedy nutna aktivni

spoluprace pacienta. U kojena batolat se cwi tzv. modifikovana autogenni drenaz.

Pozitivni vydechovy tlak (PEP)je zaloZzen na principu vydechu proti zvySenému
odporu a udrzeni pozitivniho endexspiréno tlaku v dychacich cestach. Tato technika je
piinosem v prevenci kolapsu malych dychacich cestzmiku atelektaz. Usnadje
expektoraci hlenu a ventilaci nedostake provzdusSsnych oblasti plic. Rehabilitai
pomicky pouZzivané ib této technice jsou PEP maska, fluttefilgha 4).

Respiraéni handling je kombinaci dechové a motorické stimulace. UZwdako

prevence vzniku chybnych dechovych vizor

Dechovad gymnastika — staticka— dychéni probiha v jedné poloze, ta neni
doprovazena zadnymi pohyb§la. Jejim cilem je proctt dechové a pohybové funkce

mimickych svah obliceje a také navodit tzv. stereotyp dychani.

Dechova gymnastika — dynamicka— dychani je spojené s pohyberdat

Kombinuji se izné polohydla s pohyby kogetin a trupu spolan¢ s dychanim.

Dechova gymnastika — mobilizéni — se zabyva uvabvanim a protahovanim
svali a klouhi. K z&kladnim mobiliz&nim cvicebnim poloh&m p#tcviceni na Zetinach

.....

Kondi¢ni télesna cviéeni — maji obnovovat spravné pohybové navyky spojené
s dychanim a zvySovatlésnou kondici. Jedinym limitujicim faktorem je ppacienta
nedostatek dechu. Gdabni postup a maximalni fyzickou &atje teba pravidela
konzultovat s lékem a fyzioterapeutem. K nejvhag&im prostedkim ke zvySovani
télesné kondice pét rekred&ni turistika, jizda na kole, lehky jogging, plavaapod.
(Sedlakova, 1990; Hromadkova 2005)
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4 KOMPLIKACE

Komplikace postihujicidychaci Ustroji byvaji ¢asté. Postizeni zémem je
prakticky trvalé. Mluvime o rhinitidach a sinustich (az u 90 % nemocnych). Mnoho
nemocnych trpi nosni polyp6zou. Polypy mohou bgbdeé a netlaji vétSi potize, anebo

mohou byt velké a ucpévaji zcela nosriduchy a deformuiji i tvar nosu.

K dalSim komplikacim péit atelektazy, které mohou ale fiat k prvnim projevim
CF, jeSt nez je stanovena diagndza. O atelektdze mluviemajde-li se dotasti plice za
ucpanou piduskou dostat vzduch a postése vstebava vzduch, ktery tam jiz bylast
plice se stava nevzduSnou. Pravym opakem je emfykeyrvzduch je naopakiipvdechu
do ¢asti plic nasavan, ale pro zUzeniguSek hlenem se néire dostat ven, plicni sklipky
se rozpinaji tak, Ze e dojit az k samotnému potrhanii prasknuti plicniho sklipku se

mezi plici a pohrudnici dostane vzduch, mluvimeopob pneumothoraxu.

Hemoptyza je dalSi zavaznou komplikaci. Vznika Banim cév ve vydutich
pradusek. Mirna hemoptyza byvasta, jsou to nitky krve. Vykaslavanitsiho mnozstvi

krve vyZaduje okamzitou lékskou pomaoc.

Z komplikaci, které postihujictravici astroji, jsou to hlava avitaminézy a

vzacrgji diabetes mellitus.

Avitamindézy (A, D, E, K) vznikaji jako nasledek reslaténého vstebavani
vitamini rozpustnych v tucich. Vitamin A jeilézity pro zrak atst a jako antioxidant
v boji se zastem, jeho avitamindza seiize projevit Serosleposti. Sleduje se jeho hladina
v krvi a upravuje jehoifivod. Vitamin D je dlezity pro normalni tvorbu kosti, tiiose
v kiizi pisobenim slunmiho z&eni a avitamindza se projevi jak#éiviice. Vitamin E je
duleZity pro ¢innost sval i jinych orgéri, pasobi i protizastlivé. Vitamin K potebuji
nezbyt jatra pro tvorbu latek gsobicich na sradZeni krve. Avitamindza se takZen

projevit sklonem ke krvaceni.

Diabetes mellitus je ZBoben poruchou vybovani hormonu inzulin, a to nejen
shizenim sekrece inzulinu, ale i zvySenou inzulmoxezistenci. Jeho projevy (polydypsie
a polyurie, hubnuti, nava) mohou byt Zatku nenapadné. U nemocnych s CF se proto
opakova# vySetuje hladina glykémie nadao, glykosylovany hemoglobin a jednowmne

tzv. glukdzova tolerance (0GTT — A v podani fesré odnmeéteného mnozstvi cukru a
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nasledného gfeni hladin cukru v krvi). ® patologickém vysledku stanovujeme sekreci
inzulinu pomoci nitrozilniho glukézového toletaiho testu (i. v. GTT). Podle vysledku

inzulinové sekrece volimedébné opateni (dieta, PAD nebo aplikace inzulinu).

S prodluzujicim sed&kem pacient se obraci pozornost k dalsi komplikaci, kterou
je osteoporéza (15-25 % dabpch) a osteopenie (40 %). Nemocni s Gifehvstebavaji
z potravy kalcium a vitamin D (Vavrova, 1999, s-59; Jakubec 2006, s. 28—29).
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5 PROGNOZA

CF je nevyléitelna, ale dnes uz nasti I&itelna choroba. V fivéjSich dobach byla
délka geziti kratSi nez jeden rok. V stasnosti se, diky pokrdkn v medicig,

mnohonasobh prodlouzila a pedpoklada se, Zze CFude byt v budoucnu geriatricky

Mriviw s

Prognézu onemoeni ovliviiuji genetické faktory (pohlavi, genotyp, apod.).
Vzhledem k zavaZnosti a velkému mnozZstvi postiZen@€ se |éka a wdci na celém
Swté snazi objevit takovou #u, ktera by napravila geneticky defekt. Vyzkum yaoj

této tzv. genove terapie ale dosud narazi na mpoftdémi a prekazek.

Na prognézu onemoeéni ma také vliv faktar okoli. Dalezitou roli hraje stav
vyZzivy a urové lékaské pée, hlave dostupnost a podavani modernickelinych
piipravki. Nezanedbatelnou Ulohu maji soctalakonomické podminky a spoluprace

nemocného a jeho rodiny.
Nejlepsi vysledky l&y maji jednoznéné specializovana centra CF.

Ve spoléenské oblasti hraje v {éo pacienty s CF vyznamnou roli neziskova
organizaceKlub CF, ktery se snazi trvale zlepSovat socialni a zdrdavpodminky
(Jakubec, 2006, s. 37; Vavrova, 2006, s. 477-480).
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6 DISPENZARIZACE
Pravidelné kontroly jsou 1x za 3sice, v pipac potteby kdykoliv. Odigry sputa

k mikrobiologickému vyséeni se provadi 1x &sicné. Odkery krve (KO, biochemie,

imunologie, hladiny vitamii) se provadi zpravidla 2x ¢og.

1x raéné se @la sonografické vyssni kicha a orgah dutiny isni, steji jako
RTG plic.

U déti Skolniho ¥ku se provadi oGTT 1x &o¢ a je indikovdno HRCT k jfikazu

piipadnych zavaznych plicnich komplikaci.

Pri pravidelnych kontrolach se provadi étidstarSich 4 let spirometrické vygati

ke zjis€ni funkeéni ¢innosti plic. Pulsnim oxymetrem sefhsaturace krve ©

Dale se kontroluje stav vyzivy (hmotnost, vySkavadb paze) podle percentilového
grafu a jidelniek nemocného (sloZzeni stravy, kalorickyijgm, v tucich rozpustné

vitaminy) nutrénim terapeutem.

Bézna je i pravidelna kontrola u fyzioterapeuta, kteodnoti kvalitu dodrZzovani
respir&ni fyzioterapie, eventuain reedukuje nemocného (Vavrova 2000, s. 65-66;
Jakubec 2006, s. 35).
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PRAKTICKA CAST

1 FORMULACE PROBLEMU

Cysticka fibr6za sice negamezi nefastjSi chronicka onemoeni détského ¥ku,

ale tvai nezanedbatelnotast gripadi, se kterou se ve své praxi opakavaetkavam.

Ve

nebo z dvodu zhorSeni zdravotniho stavu. Problém vidim wcomplianci pacierit
Noncompliance pacieiits sebou finasi zhorSeni projévonemocsni, casné komplikace

a predevsSim zrény v kvalit Zivota.

Vyzkumna otazka: Odrazi se compliandenoncompliance pacienta na kvalit

Zivota?

2 CIL VYZKUMU

Cilem bakal#ské prace je shromé&dd informaci o cystické fibroze a sestaveni

standardniho planu o$etatelské pée.
Dil¢i cile:

« Stanoveni oS&nvatelskych diagndz podle NANDA — [, taxonomie Il.
» Stanoveni cil, intervenci a realizace oatatelského planu.
» Stanovit shodnost o%ewvatelskych diagnoz.

* Porovnat rodinné zadzemi a socialni situaci.
Vyzkumné otazky:

» Kaolik naplanovanych cil bylo splreno?
» Jsou oSébvatelské diagndzy u obou pacientek shodné?
o Je dilezité rodinné zazemiripécbe CF?

» Uspokaoijili jsme vSechny problémy pacienta?
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3 METODIKA

Prizkumnou metodou v bakatké praci byl vyuzit nastroj moderniho
oSetovatelstvi v podob oSetovatelského procesu a kazuistiky dvou pacientek.
V kazuistikach jsou popsany iiehy hospitalizaci dvou divekfiplizné stejného ¥ku,
které byly hospitalizovany nadixké klinice Fakultni nemocnice v Plzni pro pravndei.v.

antibiotické pelé&eni CF.

Pro skr informaci na zpracovani ofetatelskych procésjsem zvolila model
Virginie Henderson. Ta, ve svém modelu, chéjomwé¢ka jako biologickou, psychickou,
socialni a spiritualni bytost, ktera ma 14ipbt Mezi tyto paeby pati normalni dychani,
dostateény prijem potravy a tekutin, vyltovani, pohyb a udrzovani vhodné polohy, spanek
a odpg@inek, udrzovani fyziologické ¢tesné teploty, komunikace s jinymi osobami,
vyjadirovani emoci, péeb a obav atd. Hlavnim cilem o&etatelstvi, dle V. Henderson, je

udrZeni sobstatnosti a nezavislosti jedince (Pavlikova, 2006,3s-51).

Vyuzitim tohoto oSd&bvatelského procesu bylo mozné stanovit u vybranych
pacientek sieSenym onemoeénim oSetovatelské diagndzy, cile, plany, realizace

a vyhodnoceni efektu poskytovan&ee

Déale jsem pouzila metody analyzu dokumentu, paléstirovany rozhovor

s polootevenymi otazkami a pozorovani.

Organizace vyzkumu: vyzkum byl provad na DK-VD FN Plzé, v pribéhu

hospitalizace pacientek.

Pred ptzkumnym Saenim bylo oficiald zazadano u manazerky pro ¥évani a
vyuku NELZP FN Plza. Souhlas byl vydan 26. 8. 2013fi{Bha 9). S rodii byl dle
zakonac. 101/2000 Sb. O ochrarosobnich ud& smluven ustni i pisemny souhlas pro

vedeni rozhovoru (#Hoha 10).

4 VZOREK RESPONDENTU

Zamerny vyber dvou respondent— dw& pacientky s CF. Jedna noncompliance a jedna
compliance. Kriteriem vyru byla totoZznd diagnéza a qmt hospitalizaci na DK-VD
Plzer. Pacientka, jejiz fibéh hospitalizace (14. 1. 2014-27. 1. 2014) je zazmm&mn
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v kazuisticet. 1, je noncompliance, kazuistika2 je poté ¥novana pacientce compliance,
hospitalizované 22. 3. 2013-4. 4. 2013.

27



5 KAZUISTIKA ¢.1

Na pijmovou ambulanci Btské kliniky se pacientka s cystickou fibrozou P, K
r. 1998, dostavila k eventualnimuijpti pro zhorSeni kasle, zahtem, zatim je jen
subfebrilni. V rodig maji virovy infekt. Inhalace a trvala terapie diéleni pacientky
a matky podavana. d8em pobytu doma trvd intermitentni vertigo. Padiantyijata
k hospitalizaci na oddieni wtSich dti Détské Kkliniky.

5.1 Anamnéza

Rodinna anamnéza

Matka: V. L., r. 1979, zdrava, néka genu CFTR delta/nondelta. Pracujecaate&ny
Gvazek jako skladnice. Radi: matka — arterialni hypertenze, otce nezna.

Otec: M. K., r. 1972, I8l se s Stitnou Zlazou, nyni jiz bez terapie, zgimost genu CFTR
delta/nondelta. Pracuje jako zednik. Redimatka — arterialni hypertenze, otec jiz #m

blize nevi.
Rodite ditte jsou nevlastni sourozenci (spolé matka).

Sourozenci: bratr P. K., r. 1996, zdrav, gdashoz genu, potvrzena diagnoza kongenitalni

myotonie typu Becker, lehkd mozkova dysfunkce
Osobni anamnéza

Dit¢ z 2. rizikové gravidity pro inkompetencéldzniho hrdla, porod v terminu, spontanni,
zahlavim, bez komplikaci. Poporodni adaptace fggicka, bez novorozeneckého ikteru,

kycle v paadku.
Porodni hmotnost: 2 750 g
Porodni délka: 47 cm

Psychomotoricky vyvoj: v SirSi norint. ¢. 16let, 9. tida praktické Skoly, necdil, fyzicka

aktivita velmi omezena — Unava, pouze vychazky.

Oc¢kovani: dle okovaciho kalend&, BCG vakcinace, dofitové kazdoroni ockovani

proti chripce.
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Strava: byla kojena 1 tydeniikrmovana Sunarem, vitamin K a vitamin D uzivalaynN
strava vysokokaloricka 5x defyrdophovana Nutridrinkem.

Alergie: pred 2-3 roky alergicky exantém na Cefobid, P-PN@gie(tablety snasi).

Procklana onemoaini: CF — 11/1998 fikaz homozygota delta F508, dg. zjitd
v kojeneckém &ku na zaklad vySerovani pro neprospivani, pro progresi staieiqgzena
do FN Motol, kde byla diagnostikovana CF.

Urazy: r. 2003 — drobna trzna ranka na Bl stehy)
Operace: r. 2001/10 — implantace kardiostimulatorRQ01 — adenotomie

Hospitalizace: r. 1998/18lemocnice Klatovy neprospivani, gjmy, prikaz homozygota
delta F508; r. 1998/12 Selest, extrasystoly, hypket LK- AV blok I. - Il. Stuprg;
Opakovag hospitalizovana=N Motol, DO Klatovy KU Praha- 4, K¢, r. 2001/10 FN
Motol — zavedeni pacemakeru; opakavamospitalizovana ndK FN Plze: pro CF
(kolonizace Pseudomonas aeruginosa od r. 20024ph@bcoccus aureus) r. 2011/anor,

kvéten, zdi, r. 2012/ledencerven, z&, r. 2013/leden, i@zen cervenecyijen

Dispenzarizace:CCF DK FN Plze a CCF Motol kardiologicka poradna DK
aKardiocentrum Praha 5 Motol(kontrola kardiostimulatoru)neurologie FN Plze
(molekularni analyzou DNA byla potvrzena diagnoaadenitalni myotonie typu Becker —
doporwena RHC)ORL FN Plzé (polypy), Ocni (korekce brylemi).

Léky: Kreon 25 tis, 15-16 cps denrmozctlere k jidlam, Helicid 20 mg 1-0-0, Azitrox
500 mg 3x tyda 1 tbl., Ursosan 250 mg 2-0-2 cps, MagneB6 2x1 TDBI (inh. nebo
podhaler) v intervalech 28 dni a pausa, Vigantgttdenr, Vitamin E 1 tob. 100 mg
denrg, Kanavit 2 gtt. 2x tyd¥ Vitamin A 1 cps obden, Avamys nosni sprej Jikstlo
kazdé nosni dirky 1x de&ninhalace Amilorid 2x 3 ml, Pulmozyme 2,5 ml 1>xnd&— po
inhalacich 3x derindechova rehabilitacetetre flutteru.

Gynekologicka anamnéza
Menarché v 11 letech, pravidelny cyklus po 21 dnétkK neuziva.
Epidemiologicka anamnéza

T. ¢. respir&ni infekty v rodirg.
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Socialni anamnéza

P. K. bydli v bytovce 2+1, 4 osoby, otec jiz s ramli nezije, v byt kouti, pliser ne.
Zvitata — psi, v pié nespi.

5.2 Prabéh hospitalizace

1. den hospitalizace

Pacientka je fijata k pravidelnému feléceni i. v. ATB pro kolonizaci Pseudomonas
aeruginosa s ipdstihem cca 1 tydne pro akutni exacerbatippobihajicim virovém
infektu na oddleni wtSich dti. Stolice mast#si, 2-3 x den& bolesti Bicha nema,

nezvraci.

Do pijeti 9 dni trvajici zahleini, purulentni expektorace zelené barvy v mnozst2i

zkumavky na sputum. Subfebrilni. Vertigo.

Pii prijeti je zavedena kanyla do centralniho Zilnihoupst port, provedeny odby

biologického materialu a zahajena terapie ATB.
Objektivni nélez:

P. K. je i plném wdomi, okghow stabilni, subfebrilni, mighdusna, kasle s expektoraci

hlenu. Unavena.
Hmotnost: 54,4 kg
VysSka: 152 cm
Fyziologickeé funkce:

* Té¢lesna teplota: 37,6 °C

* Krevni tlak: 112/75

* Tepova frekvence: 68 téfmin

» Dechova frekvence: 22 degmin
» Saturace kyslikem: 92-93 %

Invaze: Huberova kanyla do CZK — typ port s kKokou (CATH) ve vena subclavia
dexter — zaveden r. 2013/1
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Pouzité Skaly:

» Kilasifikace tize tromboflebitis dle Maddona: 0 Kdé*iloha 6)
» Skore pediatrického nuiriho rizika: 1 bod z moZznych 5ifha 8)

* Downes skore 1 (Hoha 5)
Laboratorni vyséeni:

Biochemie — sérum CRP— 1 mg/kg (< 8); sodik— 139 mmol/l (132-14dhaslik— 4,0
mmol/l (3,3-4,7); chloridy— 102 mmol/l (98-109); prdk— 2,20 mmol/l (2,20-2,70);
fosfor-— 1,38 mmol/l (1,00-1,60); Zelezo— Jéhol/l (4,0-19,0); méovina— 2,6 mmol/l
(2,0-6,0); kreatinin— 7&mol/l (55-100); kys.m&va— 341umol/l (130-350); bilirubin—
10 umol/l (< 25); AST- 0,32kat/l (< 0,60); ALT— 0,24:kat/l (< 0,70); GMT- 0,17kat/Il
(< 0,40); ALP-137 pkat/l (1,40-3,00); laktat— 1,73 mmol/l (< 2,40)]kavé bilkovina—
75,8 g/l (65,0-85,0); albumin— 42,6 g/l (35,0-55,ystatin C-0,53 mg/l (0,55-1,15);
cholesterol- 2,50 mmol/l (2,90-5,00); TG- 0,84 min©Ol,45-1,70)

Biochemie — md: sodik— 53mmol/l (60-240); draslik— 32mmol/l (128); chloridy-
89mmol/l (60-240); pH- 5-5,5 (5,0-6,5); bilkovidaarb. j.; glukdza, ketolatky, bilirubin,
urobilinogen, krev, leukocyty, nitrity— bez nalezupiovy sediment — erytrocyty 107/
(0—15); leukocyty-3 10%/1 (0-20)

Krevni obraz: erytrocyty— 4,46 1%/l (3,80—5,20); hemoglobin— 124 g/l (120-160); obje
ery— 81fl (82-98); trombocyty— 270 £l (150-400); leukocyty— 7,20 20 (4,00-10,00);
diff. — bpn.

Acidobazicka rovnovaha a krevni plyny: pH- 7,43 (7,36-7,44); pCO2- 4,6 kPa (4,8—
5,8); pQ~— 8,0 kPa (8,0-11,5); HGO® 22,7 mmol/l (22,0-26,0); BE— -1 mmol/l (-2,5-2,5)
saturace Hb#9,93(0,95-0,99); oxyhemoglobir3;91(0,94-0,98)

Vitaminy: vitamin A- 0,80 mg/l (0,30-0,95); vitamin E— 48/l (3,00-12,00)

Hormony: 250HvitD-35,3nmol/l (60—200)
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Imunologie: IgG-17,50¢/I (7,00-16,00); IgA— 1,15 g/l (0,70-4,00); IgM;90 g/l (0,40—-
2,30); Ige— 47,3 klU/I (0,0-100,0); anti-tkdva transglutaminaza— 2,91 klU/I (0,00-15,0);
ANA- pozitiv.; ANCA- negat.; ASCA- negat.

Mikrobiologie: sputum na kultivaci a stanoveni citlivosti na ATB

Po zavedeni Huberovy jehly do portu je zahajenmifATB I&ba. Podavaji se preparaty
dle vysledku kultivace a citlivosti k antibiofikn. V tomto gipact se léké, po domluw

s antibiotickym dgtediskem, rozhodli pro Tobramycin (v davce 480 mg denr)

a Ceftazidim (v davce 2,5 gimakénym do 100 ml fyziologického roztoku po 8hodinach).

Ditéti jsou monitorovany fyziologické funkce €lésné teplota, krevni tlak, puls, saturace,
dechy v pravidelnémrihodinovém intervalu. Sleduji se bilance tekutidy ldiuréza za
14 hodin je 500 ml,ijlem 750 ml.

Intenzivni dechova RHC, nebulizace.
2.—4. den hospitalizace

Druhy den je divka febrilni (38,4 °C, podan Perdald g i. v.), vihce odkasSlavéigirvava
mirna dusnost se saturaci 92-93%, je unavena. ®Rp&krae v i. v. ATB léb¢. Port
funkéni. Intenzivni dechova RHC a inhalace.
Pouzité skaly:

» Klasifikace tize tromboflebitis dle Maddona: 0 Khod

« Downes skoére: 1-2b.

Ditéti jsou monitorovany fyziologické funkce €lésna teplota, krevni tlak, puls, saturace,
dechy v pravidelnémiihodinovém intervalu. Sleduji se bilance tekutiner& jsou

vyrovnaneé.

Nabira se vzorek krve na hladinu Tobramyciiedpa 30 minut po podani, ktery se posila
do laboratée ve FN Motol.

Treti actvrty den je stav P. beze 2m Provedly jsme za sterilnich podminegk\maz portu,

ktery byl plre funkeéni a v pdadku. Pokréuje se v i. v. ATB Iéb¢ a intenzivni RHC.
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5.-8. den hospitalizace

Divka je afebrilni, vihce odkaSlava, bez viditebhéSnosti, se saturaci 95 %. Citi se Iépe.
Pokraiuje se v i. v. ATB Iéb¢. Port je pl# funkeni. Sesty den je provedena za sterilnich
podminek vymina kanyly.

Ditéti jsou monitorovany fyziologické funkce €lésné teplota, krevni tlak, puls, saturace,

dechy jiz v Sestihodinovém intervalu. Sleduji darme tekutin, které jsou vyrovnané.
Pokrauje se v intenzivni RHC a inhalacich.

Je pivolan na konzilium l|éka neurolog kwli pietrvavajicimu vertigu. Ten ordinuje
vySeteni na naklo&éné rovire (HUTT), s negativnim nalezem, test na tetanii sm@&nim
nalezem a vys&ni RHC |ékéem. Je doportena RHC k¥ni patdée, kondéni cviceni,
senzomotorika na ®j LTV pro vadné drzenkta

Pouzité Skaly:
+ Kilasifikace tize tromboflebitis dle Maddona: 0 liod
« Downes skoére:1 b.

9.—11. den hospitalizace

Divka je afebrilni, vlhce odkaSlava, bez viditethéSnosti, se saturaci 95 %. Pakia se
Vi. v. ATB l&be. Port je plg funkéni. Devaty den je proveden za sterilnich podminek

pievaz portu. Pokraje se v intenzivni RHC a inhalacich.

P. K. jiz chodi na celkovou RHC dé&dcvicny, ktera je k dispozici na odéni. Ji s chuti,
pije dostatén¢, vyprazaiovani bez potizi.
Pouzité skaly:

» Kilasifikace tize tromboflebitis dle Maddona: O b.

12.-14. den hospitalizace

P.K. je trvale afebrilni, nekale. Citi se #lg'trnacty den je ukatena ATB I&ba. Port je
proplachnut udrZovaci davkou heparinu (v gam0,4 ml do 10 ml fyziologického
roztoku), aby nedoslo k jeho ucpani a zepodréni a vyjmuta Huberova kanyla. Misto
vpichu je steril@ kryto.
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Pacientka je dimitovana v celkondobrém zdravotnim stavu do doméacteéMatka i
dcera jsou pateny v pé&i o port (jeho pravidelném &sicnim proplachovani), RHC adié
CF.

5.3 OsSeticovatelsky proces

Pro zpracovani oSeivatelského procesu jsem v ramci shrodf@#&éni udaj zvolila
oSetovatelsky model V. Henderson. Informace jsem zéskakzhovorem s pacientkodt p
piijmu a khem hospitalizace, pozorovanim a ze zdravotnickéeentace. Plan pé byl
realizovan na standardnim atiehi v obdobi 14 din hospitalizace. Hodnoceni bylo

provadno piib&zne.
Posouzeni

5.3.1 Normalni dychani
Subjektivré: P. se dychailte, je hod# zahlerna, vykaslava.

Objektivre: Pacientka je viditekh dusna, poet decli 22 za minutu, saturace 91-93 %,
kaSle a ma rymu. RHC nedodrzuje — nutiipgminat a kontrolovat sestrou.

5.3.2 Dostateiny prijem stravy a tekutin
Subjektivré: P. neuvadi zému chuti k jidlu, vysokokalorickou dietwrips nedodrzuje, je
»,mIsna“, ma rada sladkosti, dosolovanire®. Pije nejragi ochucené perlivé mineralni

vody.

Objektivre: télesna hmotnost 54,4 kg, vySka 152 cm. SlizniG2oveé, kozni turgor
normalni, spravna hydratace a vyZiva. Strava jémci hospitalizace vysokokaloricka,
rozvrzena do 6 porci, s dosolovanifd kavové IZzEky za den. Denniifjem se pohybuje
okolo dvou litii tekutin. Na pijem stravy je fieba khem hospitalizace dohlizet a P. K.

piipominat (hlaves svainy).

5.3.3 Vyluéovani
Subjektivre: vylucovani mae i stolice je pravidelné, bez dysurickyghinych potizi.

Objektivre: me je cira. Stolice pravidelna, formovana, magén, bez patologickémmesi.
5.3.4 Pohyb a udrZzovani vhodné polohy

Subjektivré: neudava zadné potize
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Objektivrs: pohyb je omezen prostorem @tiehi, k dispozici je herna vybavenékolika
PC a spol&enskymi hrami, poriickami k tvdivé ¢innosti. P. nic z toho nevyuziva, po celé

dny polehava. Blve hréla fotbal, nyni fyzicka aktivita velmi omewze

5.3.5 Spanek a odpdinek

Subjektivré: spanek je narusen kv kasli.

Objektivre: P. usind hodnpozd (kolem pilnoci) a rano se obtiZmprobouzi. Je viditekh

unavena. Spanek je narusovastym kaSlem.

5.3.6 Vhodné oblgeni, oblékani a svlekani
Subjektivré: rada by se modegtroblékala, ale nemaji na to penize. ddsgji nosi tricka a

dziny.

Objektivre: P. na sebe ifliS nedba,casto musi byt personalem upozora, aby se

pieviékla dotistého obléeni. Nekdy dokonce i spi v tom co ma na sqibes den.

5.3.7 Udrzovani fyziologické €lesné teploty

Subjektivré: neudava zadné potize

Objektivre: pii prijeti subfebrilni, v dalSich dnech febrilni vyskokip 38,5 °CteSeno
antipyretiky.

5.3.8 Udrzovani upravenosti acistoty téla

Subjektivré: potize neudava

Objektivre: zvlada vzhledem kéku sama, &kdy ale musi byt oSatjicim personalem

upozorrna k udrzovani osobni hygieny.

5.3.9 Odstranovani rizik z Zivotniho prostredi a zabraiovani vzniku poskozeni sebe
i druhych

Subjektivre: P. se citi bezgas

Objektivre: je na pokoji spolu s dalSimi &wna pacientkami, se kterymi si rozumiii P
opusEni pokoje je podena nosit ochrannou rousku (riziko infekce), naddealecasto

zapomina a je opakovampozomovana.

5.3.10 Komunikace s jinymi osobami, vyjadovani emoci, pokeb, obav, nazod
Subjektivre: P. je spiSe introvertni povahy.
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Objektivrs: psychomotoricky vyvoj je v nor#) huhmavaiec, kdyz si nedava pozor, je ji
Spatré rozun®t. V oblasti komunikace nema P. Zadny problém, dlektivu ostatnich &ti

se zapojuje, bez problému komunikuje i s @bspi osobami.

5.3.11 Vyznavani vlastni viry

Subjektivré: neudava viru
Objektivre: rodina je bez nabozenského vyznani.

5.3.12 Smysluplna prace
Subjektivre: P. se rada diva na serialy v PC, komunikuies@PC s kamarady ze Skoly,

ob¢as se zapoji do tvivé ¢innosti s herni specialistkoéte diwi romanky.

Objektivré: P. nav&tvuje 9. tidu praktické Skoly, kidi castym hospitalizacim ma
vysokou absenci. 8iem hospitalizace ma k dispozici hernu, ktera jg&sti oddleni a je

vybavena nejrznéjSimi pomickami.

5.3.13 Hry nebo G¢ast na niznych formach odpdinku a rekreace
Subjektivreé: ma s sebou PC, takze ji, dle jejich slov, nidwbt Nekdy je ale v nemocnici

nuda, kdyzZ je na pokoji sama a nema si s kym pavida

Objektivre: P. se dokaze zabavit sama,casgji na PC, kde vydrzi cely den &kdy az
dlouho do noci. Malokdy se zapoji do kolektivu @isteh cti, jen pokud jsou ifitomny
divky stejného ¥ku. Casto byva smutna, zamlkla a nudi se.

5.3.14 U¢eni, zvidavost, ktera vede k normalnimu vyvoji zdrai
Subjektivré: uceni ji nebavi, nejde ji angtina a ani nevi¢im by se chla v budoucnu

stat.

Objektivre: s pani ditelkou, ktera dochazi na od&dni, spolupracuje P. celkem ochatn

Ve Skole¢asto chybi, ma individualni rezim. Nema ujsm, co by ji bavilo a&Silo clat.

5.4 Plan oSefovatelské pée
Plan oSdbvatelské pé&e je sestaven pomoci ofmtatelské diagnostiky, je stanoven cil,

naplanovany osSsivatelské intervence, popsana realizace a hodnoceni
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Oslabené dychani (00033) #sobené zakladnim onemoamim a pridruzenym

respiraénim infektem, projevuijici se:

e Subjektivreé: duSnosti a kaslem

* Objektivre: kasSlem, dusnosti, poslechovym nalezem a pokless¢unace
Cil: obnoveni ginného dychani
OSetovatelskeé intervence:

e Zajisti zvySenou polohu v zahlavi

» Odsavej HDC dle patby, aplikace nosnich kapek

» Podavej nebulizaci, intenzivni RHC

* Podavej inhalace dle ordinace l&anacvik odkaslavani

» R&drs v3e dokumentuj

Realizace: P. jsem na noc podavala nebulizaci f&evi vzduchu, zahlaviitka zvedla

do pohodiné polohy. Dale byla prowéa intenzivni rehabilitace a podavany inhalace.
Hodnoceni: dit vihce odkaslava, je bez viditelné dusnosti, seraat kolem 95 %.

Hypertermie (00007) souvisejici s pra& probihajicim respiraénim infektem,

projevujici se:

* Subjektivre: bolesti hlavy, malatnosti, pocitem chladu
* Objektivre: abnormalni zvySenimélesné teploty, vyskytemidsavky, teplou,

piekrvenou kzi, zrychlenim dechové a tepové frekvence
Cil: dit¢ bude mit do 24hodin fyziologickou teplotu
Osetovatelské intervence:

* Mg¢f télesnou teplotu a 2 hodiny do normalizace TT a dcdsion
* Sleduj domi, dychani dle ordinace léka

* Podavej antipyretika dle ordinace |éka

» Podavej dostatek tekutin 2 | a 24 hod., infugesped

» Aplikuj studené zabaly, obklady
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Realizace: v ptbéhu hospitalizace byly teplotni vyskoky pouze nagtku, poté doslo
k normalizaci TT - podavaly jsme antipyretik&asgji metily TT, pobizely P.

k dostaténému gisunu tekutin.
Hodnoceni: dit méa fyziologickou hodnotu TT a citi se deb
NaruSeny vzorec spanku (00095) fizsobeny kaSlemprojevuijici se:

* Subjektivre: ¢astym probouzeniméhem noci, tnavou, bolesti hlavy

* Objektivre: celkova ospalost, zivanétem rozhovor
Cil: zkvalitreni spanku a celkovélesné pohody po probuzeni
OSetovatelskeé intervence:

e Uprav prostedi ged spanim — Upravaidka, vywtrani mistnosti, ztlumeni
oswtleni
» Podavej Iéky na ztlumeni kaSle dle ordinaceiléka

» Uprav polohu — zvednutiizka v zahlavi

Realizace: P. chodila dost p&dpat — musely jsme ji obvykle ,zahnat®, Wraly
v pokoji, upravily polohuidzka a tizkoviny, podaly nebulizaci na zvéni vdechovaného

vzduchu.

Hodnoceni: pacientka udava mirné zlepSeni.
Riziko infekce (00004) v dsledku zavedeni CZK
Cil: k infekci nedojde

OSetovatelske intervence:

» Zavadij periferni Zilni katétr zaijsre aseptickych podminek
 Pravidel® kontroluj CZK — jeji funknost, okoli vpichu, minimathkazdou hodinu
pii antibiotické terapii, po ukameni terapie minimakhjednou za Sest hodin
* Pravidelr pirevazuj za aseptickych podminek (dlerpbt/, nejpozéi do 3 dni)
» Infuzni a injekni roztoky gipravuj a aplikuj asepticky
» Pouzivej klasifikaci tize tromboflebitid dle Maddon
+ Pelivé aradre zaznamenavej kazdou nu do dokumentace
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Realizace: R prijeti jsme P., zaifsné aseptickych podminek, zavedly Huberovu jehlu do
venozniho portu, kterou jsme po Sesti dnech hdigaitae Fepichly za novou. #evazy
jsme provadly dle poteby, minimald vSak vzdy po iech dnech. VSe jsme

zaznamenavaly do dokumentace.

Hodnoceni: Paitrnactidenni hospitalizaci s infuzni ATB terapiiyld Huberova jehla
Z portu odstragna, port proplachnut udrzovaci mini davkou HepariMisto vpichu je po
odstragni klidné, bez zarudnutdi jinych zmeén, je kryto sterilnim krytim. Infekci se

poddilo zabranit.

Neefektivni udrzovani zdravi (00099) v souvislostis nedostatkem finagnich

prostiedka a neschopnostéinit promyslena a smysluplna rozhodnutj projevuijici se:

e Subjektivré: pocitem nedostateého vybaveni, finamich zdrofi a pocitem
nedostaténé schopnosti zastat§® zdravi

* Objektivre: nedostatenymi znalostmi o zakladnich zdravotnich praktikach,
neschopnosti fffmout odpowdnost za své zdravi a nedostatgn vybavenim

k podpde svého zdravi

Cil: divka si u¢domi, co je pdebné pro zachovani zdravi a v ramci svych schopnost

pievezme zodpasdnost za p& o sve zdravi.

OsSetovatelské intervence:

» Zaznamenej snahu divky vipé zdravi a jeji dovednosti

» Zhodna socialni situaci P., aktualni 2my, finartni moznosti
e Zajisti bezpénost prosiedi

» Priprav s P. plan ke zvladnuti osobnigé

* Ved divku k dodrzovani spravnych navyk

» Podporuj psychicky P. i jeji rodindiprealizaci opatni

* Pribézne¢ motivuj divku, monitoruj a aitaziuj pokroky a usgch

Realizace: Bhem hospitalizace jsme opako¥afa i kolegyr, s P. hovily o tom, jak je
dulezité p&ovat o sebe a své zdravi, satmpze s gihlédnutim na finaéni moZznosti.
Rodina je ze sociatn slabych porari. VSe ovlivnit nelze, ale alespododrzovani

lé¢ebného rezimu v moci P. je. Nabidly jsme kontaiirackym psychologem.
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Hodnoceni: Finagni situaci zndnit bohuzel nemzeme, doslo ale k mirnému kladnému

posunu v chovani P. v fiéo sebe a své zdrauvi.

Noncompliance (00079) vzhledem k osobnim schopnasteznalostem a dovednostem

k Ié¢éebnému programu, Urovni motivace a peswdéeni v oblasti zdravi projevuijici se:

* Subjektivre: verbalizace poait
* Objektivre: z chovani divky je patrna neochota ke spolupd@e neni P. schopna

klast a plnit spoléné stanovené cile &by, vyvoj komplikaci, exacerbacéipnalka

Cil: divka projevi pesnou znalost svého stavu a pochopetébéého rezimu aéth
pokroky smérem k Zadoucim vysledin

OsSetovatelské intervence:

» Aktivné naslouchej stiznostem a poznamkam divky, snadisadmout jeji vnini
pocity, zabrany a vSe, co ji trapi

* Prihlédni k wku divky, jeji vyvojové arovni, snaz se odhalit gbai podtext, vliv
vychovy i Urové osobnosti a vztah faktibk onemocgini

e VSestrand podporuj divku v jejich kebnych snahach a zvySuj stapgeji
odpowdnosti tim, Ze bude sama sledovat postupné zlepgsvého stavu

* Povzbuzuj divku v p# o sebe sama, rozhodovani o oékceptuj jeji hodnoceni
vlastnich sil i omezeni

* Vénuj P. soustavnou pea pozornost ghem hospitalizace, prohlubuj jejiindgru

Realizace: V pibé¢hu hospitalizace jsme, ja i kolegyrs P. hovdély o dilezitosti p&ovat
0 sebe a své zdravi. Samejpe chapeme, Ze je rodina ze sockashabych pordri. Byla

kontaktovana socialni pracovnice.

Hodnoceni: | pes veSkerou snahu personalu ke zlepSggiupu v péi o zdravi doslo jen

velmi malo.

Neefektivni 1&ebny rezim rodiny (00080) na zaklad ekonomickych obtizi

a nadmérnych pozadavki kladenych na rodinu, projevuijici se:

* Subjektivre: slovni vyjadeni obtizi se Zzazenim rezimu by do kazdodenniho

Zivota
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* Objektivre: zpisob Zivota rodiny neumdénje dosahnout dil Iécby, nedostatek

pozornosti rodiny k nemoci a jejim naslédk

Cil: ¢lenové rodiny naleznou individualni faktory, kteogliviiuji zatlenéni I&ebného
programu do denniho Zivota pacienta, a projewimnthovani pdebnou pro pokraovani

[é¢ebného rezimu.
OsSetovatelské intervence:

e Zjisti, zda rodina chape a rozuméébnému rezimu a jakou hodnotu mikfada

» Poskytuj dostatek informaci pro pochopeni terapkétio rezimu

» Ved ¢leny rodiny k u¢domeni si nevhodnych a Skodlivych aktivit

* Nabidni¢lenim rodiny inform&ni a podfirné zdroje na podporu edukace

* Pomoz¢lenaim rodiny nadit se hodnotit situaci, pokroky ai@nost |&€ebného
rezimu

o Zprostedkuj ¢lenaim rodiny kontakty na dalSi Baeni a instituce progpné pro
komplexni terapii

Realizace: O dleZitosti dodrZzovat k&ebny a rehabiliténi rezim jsme mohly s P. matkou
pohovdit jen pi prijeti a @i propuséni, protoZze za celou dobu hospitalizace za P. aebyl

na navsive.

Hodnoceni: i pes veSkerou dosavadni snahu zdravotnického petsaélspolupraci

s rodinou ke zlepSeni nedoslo.
DalSi mozné diagndzy vztahujici se k dané probleeat
Obranné zvladani za€ze (00071)

Socialni izolace (00053)

5.5 Edukace
Napl edukace, spiS reedukace sestrou, je v oblastvywyidechové rehabilitace, q®é

0 port.

Edukani plany jsou zpracovany wgdtiSenych formuldich.
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Utel

Reedukace v oblasti podavani vysokokaloricke stravy

Cil

V nasledujicich 20 minutach pochopi divka nutnost piijmu vysokokalorické stravy, nasledné opakovani za 3 dny

Pomiicky

Vyukoveé metody

Brozury. vzorovy jidelnicek recepty

Teoretické a praktické, rozhovor s ukazkou

Specificke cile

Hlavni body planu

Casova
dotace

Hodnoceni

Divka pochopinutnost zmény ve
stravovani

Sdélim divee, jaky by spravné mél byt jeji
denni pfijem vzhledem k jejimu onemocnéni

5 min

Divka sice pochopila nutnost vysokokalorické
stravy, ale sama pozadala o spolupraci nutriéniho
specialisty

Divka sepise tydenni vzorovy jidelniéek
vysokokalorické stravy

Piedvedu divee vzorovyjidelnicek
vysokokalorické stravy

10 min

Divka sestavila vzorovy jidelnitek
vysokokalorické stravy, ale s fadou chyba je
nutné s ni téma jesté opakované probrat

Divka bude schopna zaujmout kladmy
postoj ke zméné ve stravovani vzhledem
ke své nemoci

Vysvétlim divee,_jaké komplikace mohou
nastat v diasledku nevhodné volené stravy

5 min

Divka verbalizuje diileZitost zmény ve stravovani

P-M
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Reedukace v oblasti rehabilitatni péce a podavani inhalace

Utel
cil V nésledujicich 15minutach pochopi divka nutnost rehabilitaci a inhalaci, nasledné zopakovani v pribéhu hospitalizace
Pomiucky Vyukové metody
Overball, flutter, inhalétor, brozury
Teoreticke a prakticke, rozhovor s ukazkou.
Druh i s o~ Casova ,

Gk Specificke cile Hlavni body planu O Hodnoceni

K | Divkapochopi nutnostinhalacia dechové | Sdélim divce zasady spravnéinhalacea RHC, | Sminut | Divka pochopila nutnostinhalacia dechové RHC
i rehabilitace dilezitostnavaznosti rehabilitace na inhalace a jinych RHC technik, navaznost dechové RHC

na podavané inhalace

B-M
K Divka pfedvede, jak rehabilituje Vysvetlim a piedvedu divee jak spravne Sminut | Divka samostatne a bez zasadnich chyb pfedvedla
i s rehabilita¢nimi pormickami pouzivat RHC pomiicky rehabilitaéni techniky s RHC pomiickarmi

P-M

K | Divka zaujme kladny postoj Vysvetlim divee, jaké problémy mohounastat | Sminut | Divka verbalizuje dileZitost spravné provadéné
& k rehabilitacni péci z nekvalitné provadéne RHC RHC péce

P-M
K
A

PM
K
A

PM
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Ucel

Edukace v pé¢ioi. v. vstup (CZK — port)

Cil

V nasledujicich 12 minutich pochopi divka nutnost zachovani prichodnosti portu mimo obdobi hospitalizace

Pomiicky

Vyukové metody

Brozury, material k proplachu — Huberova kanyla, injekéni stfikacka s fyziologickym roztokem

sterilni ¢tverce, injekéni stfikacka s natedénym Heparinem, spojovacihadiéka, sterilni kryti sterilni

rukavice, rouska

Teoretické a praktické. rozhovor s ukazkou.

Druh
cile

Specifické cile

Hlavni body planu

Casova
dotace

Hodnoceni

Divka pochopi nutnost pravidelného
proplachovani portu

Sdélim a ukazu divee, jak a kdy spravné port
proplachovata peéovat o jeho kryti, jakav
jakém éasovémrozmezi se proplach provadi
(1= za 4 tydny). kde ji ho budou provadét

10min

Divka pochopila nutnost pravidelného
proplachovani portu

Divka vyjadii zdjem a projevi snahu k
ziskani védomosti tykajici se zavedeného
portu a nutnosti pravidelnych proplachi

Vysvétlim divee. jaké komplikace by vznikly
v pfipadé neprichodnosti portu

2min

Divka verbalizuje dulezitost udrzeni prochodnosti

portu
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6 KAZUISTIKA ¢&.2

Na pijmovou ambulanci Btské kliniky se pacientka s CF, P. E., r. 1998 taldka na
doporwieni respiréni poradny, pro netoleranci ATB terapie. Dopmmia ATB terapie
Zinnat tbl., kterou netoleruje, opakowamvraci, bolesti na hrudi, pichanfi glychani,

afebrilni. Pacientkaifjata k hospitalizaci na odteni wtSich dti Détské kliniky.

6.1 Anamnéza

Rodinna anamnéza

Matka: D. E., r. 1970, zdravy nésinutace delta F508, zdrava. Raalimatka DM |I. typu,

otec zdrav.

Otec: P. E., r. 1966, zdravy ndsnutace delta F508, zdrava. R&elimatka zeifela na CA
délohy, otec zdrav.

Sourozenci: bratr P. E., r. 2009 (z otcovy stramgavy nosi, sestra D. E., r. 2011,

zdrava.
Osobni anamnéza

Dit¢ z druhé gravidity, porod indukovany ve 42. tydnigajré¢ raminka kle&mi,
nelkiSena. Poporodni adaptace fyziologickd, mirny nomemecky subikterus bez

fototerapie.

Porodni hmotnost: 2 900 g

Porodni délka: 48 cm

Psychomotoricky vyvoj: v nori t. &. 9. tida ZS, sport rekréag- kolo, keh.

Oc¢kovani: dle okovaciho kalend&, BCG vakcinace ano, pravidelnékovani proti
chripce.

Strava: kojena byla do 1,5 roku, vitamin D a K akv Nyni strava bezlepkova,

vysokokaloricka s dosolenim 5x deénhutridrink nechutna.

Alergie: lepek
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Prodtlan4 onemoani: diagn6za CF stanovena veéku 8 nesiail (chloridy v potu

108 mmol/l, geneticky 2x delta F508) na zakladeprospivani, hypoproteinemie,
hyponatremie, v 8/1999 multiorganové selhani/ akuthedvinné selhani,
ak. rhabdomyolyzadetre postizeni myokardu, akutni jaterni nekrosa, odzemi mastné

stolice.
Urazy: neprodlala zadny zavazny Graz
Operace: EAT 8/2006; Enterobiopsie 3/2011 — higfickyy potvrzena diagnéza celiakie

Hospitalizace: r. 1999/7 DK — neprospivani, hmotmostagnace od&ku ti mésiai,

postupr rozvoj multiorganového selhaniigklad do FN Motol — stanoveni dg. CF.
Do tii let vku opakované hospitalizace ve FN Motol- ATBHa.
r. 2006/8 ORL — EAT s nekomplikovanym pooparian piibéhem.

Opakovag hospitalizovana nBK FN Plze: pro CF (kolonizace Pseudomonas aeruginosa,
Staphyl.Aureus) - 5/2005, 11/2010, 2/2011, 6/2AD12011, 2/2012, 6/2012.

Dispenzarizace: do roku 2007 sledovanaGf Motol poté dispenzarizaceQCF Plzé,
Endokrinologie(autoimunitni za&t, uziva Euthyrox)Qc¢ni (nosi korekci) ORL (polypy).

Léky: Euthyrox tbl. & 50ugtp tbl. (rano nal&no 20 minut ped snidani), Kreon 10 cps a
40 tis. IU rozdlerg k jidlu (2, 1, 2, 1, 2, 2), Vitamin A tob. 1x defqrVitamin E 200 mg
1x deng, Vigantol 5 gtt.den#y Lactobacilus acidophilus 1 cps. dénACC long 200 mg
3x deng 1 tbl., Helicid 20 mg 1x dernAzithromycin 500 mg 3x tydn(v mezidobi i. v.
piel&eni), Amilorid inhalace 2x dewn3 ml (poté ihned dechova RHGaetns flutteru),
Colomycin inhal. 2x dertnl mil.lU, Pulmozyme 1 amp. 1x dehfpoté za 30—90 min.

dukladné odhleéni wetre flutteru,vykaslani hlenu)
Gynekologicka anamnéza

Menarché v 13 letech, nyni cyklus nepravidelny, HAdUziva.
Epidemiologicka anamnéza

14 dni zhorSeni dychani, vykaSlavani zeleného sdotaa zdravi.
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Socialni anamnéza
Bydli v bytovce 3+1, 4 osoby, rad rozvedeni. Z¥ata Zadna, plisn0.

6.2 Pribéh hospitalizace

1. den hospitalizace

Pacientka pjata na doporéeni respirani poradny pro netoleranci peroralni antibiotické
terapie. Poslednich 10 dni respirainfekt, je vice zahlegma a vykasSlava purulentni husty
hlen, maximalg %2 sputovky denh UZiva Biseptol a 480 mg, 2x 2 tbl., ale petit davce
zvraci. Na doporkeni pneumologa zéna ATB terapie na Zinnat tbl., ktery netoleruje a
opakovas zvraci, udava bolest na hrudi, pichafidychani. Je afebrilni.

Pri prijeti je zavedena i. v. kanyla, provedeny &gbbiologického materialu a zahajena
terapie ATB.

Objektivni nélez:

P. je @i plném wdomi, olghow i ventilatné stabilni, afebrilni, dychani asymetricke,
sklipkové, vlevo bazathoslabené. Je migrdusna, kaSle s expektoraci hlenu. Udava bolest

na hrudi a pichanitpdychani. Unavena.
Hmotnost: 52,7 kg

VysSka: 159 cm

Fyziologickeé funkce:

» Té¢lesna teplota: 36,6 °C

* Krevni tlak: 110/70

* Tepova frekvence: 74 téfmin

» Dechova frekvence: 20 de@min

» Saturace kyslikem: 95 %

Invaze: i. v. kanyla v palaici PHK
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Pouzité hodnotici Skély:

» Kilasifikace tize tromboflebitis dle Maddona: 0 Kdé*iloha 6)
* Downes skore 1 bod {foha 5)
* Analogova Skala bolesti: 1-2 bodyilBha 7)

Laboratorni vyséeni:

Biochemie — sérum:FW 20/46 CRP- 1 mg/kg (< 8); AST— 0,41 pkat/l (<0,60); ALT
0,39 pkat/l (<0,70); Urea— 4,6 mmol/l (2,0-6,0)eKtinin— 50 pmol/l (60-100); glukbéza—
5,7 mmol/l (3,6-5,6); celkova bilkovina— 75,4 ¢#b(0-85,0); albumin— 49,9 g/l (35,0—
55,0); cystatin C— 0,52mg/l (0,55-1,15)

Krevni obraz: erytrocyty—4,7810'%I (4,10-4,60); hemoglobin— 134 g/l (120—160); obje
ery— 84fl (82—-98); trombocyty— 265 ¥D(150-450); leukocyty— 9,53 10 (4,50—13,50);
diff. — bpn.

Biochemie — m&: pH- 6,0 (5,0-6,5) bpn.
Mikrobiologie: sputum na kultivaci a stanoveni citlivosti na ATB

Po zavedeni i. v. kanyly, je zahajenaigifATB lé&ba. Podavaji se preparaty dle vysledku
kultivace a citlivosti k antibiotikm. V tomto gipact se Iékd, po domluw s antibiotickym
strediskem, rozhodli pro Tobramycin (v davce 500 mgdenrg) a Ceftazidim (v davce
2,0 g n@dedénym do 100 ml fyziologického roztoku a 12hod.) aidéinazol (v davce
200mg 1x deny).

Ditéti jsou monitorovany fyziologické funkce €lésna teplota, krevni tlak, puls, saturace,
dechy v pravidelnémiihodinovém intervalu. Sleduji se bilance tekutiatipe pacientky,

event. zvraceni.
Intenzivni dechova RHC, nebulizace.
2.—4. den hospitalizace

Pacientka je athow i ventilatn¢ stabilni, nezvraci. Je nadale afebrilni. Jidlazigekova
strava) i piti toleruje. Pokéaje se v i. v. antibiotické &¢, v intenzivni dechové RHC

s fyzioterapeutkou a inhalacich. P. vihce odkasldvdava bolest na hrudnikii plychani.
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Periferni zilni kanylu je nutné 3 a 4 den hospitade z dvodu bolestivosti a Z@rvenani

Vv misg v pichu grepichnout.

Nabira se vzorek krve na hladinu Tobramyciiedpa 30 minut po podani, ktery se posila
do laboratée ve FN Motol.

Invaze: i. v. kanyla na dorsu a v palei levé ruky
Pouzité Skaly:

» Kilasifikace tize tromboflebitis dle Maddona: 2 body
* Vizualni analogova skéla bolesti: 1-2 b.
e Skoére pediatrického nutriho rizika: 3 b. z moznych 5{oha 8)

 Downes skore:1-2 b.
5.-8. den hospitalizace

P. je nadale afebrilni, bez viditelné dusSnostiusate 95-96 %, nezvraci. Pokuge se
Vv i. v. antibiotické |ébg, v intenzivni dechové RHC, inhalacich. Vlhce od&ka&. Citi se

lépe, potiZze ani bolesti neudava. 6 den hospitaiza ogt nutné Zilni kanylu fepichnout.
Invaze: i. v. kanyla v kubitPHK
Pouzité Skaly:

» Kilasifikace tize tromboflebitis dle Maddona (2)

* Downes skore (0)
9-11. den hospitalizace

P. je nadale afebrilni, bez viditelné dusSnostiusate 95 %. Poktaje se v i. V.
antibiotické 1€b¢, v intenzivni dechové RHC s fyzioterapeutkou aalahich. P. vihce

odkaSlava. 11den éppiepichnuti i. v. kanyly.
Invaze: i. v. kanyla na di@vé strag pod palcem levé ruky
Pouzité skaly:

» Klasifikace tize tromboflebitis dle Maddona (2)

« Downes skore (0)

49



12-14. den hospitalizace

P. je trvale afebrilni, nekasle. Citi se tilf'trnacty den je ukatena ATB I€ba a vyjmuta
I. v. kanyla.

Pacientka je dimitovana v celkbwobrém zdravotnim stavu do domacégéP. i matka
pouweny o dalSi 1&b¢ a nav&ive v respiréni porads.

6.3 OSefrovatelsky proces

Pro zpracovani oSeivatelského procesu jsem v ramci shrodi@zni udaj opst zvolila
oSetovatelsky model V. Henderson. Informace jsem zéskakzhovorem s pacientkodti p
piijmu a Bhem hospitalizace, pozorovanim a ze zdravotnickémentace. Plan pé byl
realizovan na standardnim atiehi v obdobi 14 din hospitalizace. Hodnoceni bylo

provadno prib&zne.
Posouzeni

6.3.1 Normalni dychani
Subjektivré: P. se dychaite, udava bolest na hrudi a pichatii gychani, je zahlema,

vykaslava zelené sputum.

Objektivre: Pacientka je migh dusna, péet decli 20/minutu, saturace 95 %, kasle

s expektoraci zeleného sputa.

6.3.2 Dostateiny prijem stravy a tekutin
Subjektivre: Chu k jidlu ma, bez problétndodrzuje bezlepkovou dietu, ktera ji vice
meére chutna. Dosoluje. V posledni dobez znény hmotnosti. Nejragi pije vodu nebo

ovocnécaje.

Objektivre: Télesnd hmotnost 52,7 kg, vySka 159 cm. BMI 20,9. Eiére nutdniho
rizika je nutné vySéeni nutréni terapeutkou. Slizniceizové, kozni turgor normalni,
spravna hydratace a vyZiva. Strava je v ramci vgkalorické stravy CF rozvrzena do 6
porci, s dosolovanimup kavové IzEky za den. Denniifjem se pohybuje okolo 1-2 litr

tekutin.

6.3.3 Vyluéovani
Subjektivré: bez potizi.
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Objektivré: moceni bpn., stolice pravidelna, formovana bez paiolagpimési.

6.3.4 Pohyb a udrzovani vhodné polohy
Subjektivré: neudava zadné potize, rekieairada plave, nakocvik nechodi.

Objektivre: béhem hospitalizace n&jsgji polehava, posedava na posteli s knizkou nebo
PC. Olkas se zapoji do tviwé ¢innosti s herni specialistkou.

6.3.5 Spanek a odpdinek
Subjektivre: spi neklidi, budi ji kasel.

Objektivre: Rano je viditeld unavena. Spanek je naruSovéastym kaSlem. Pospava

bé¢hem dne.

6.3.6 Vhodné obl&eni, oblékani a sviékani

Subjektivré: rdda se hezky a barevabléka. Nejragji ma cervenou a zelenou barvu.
Objektivre: chodicisté a vkusr oblékana, dba aistotu.

6.3.7 Udrzovani fyziologické €lesné teploty

Subjektivre: bez potizi
Objektivre: pri prijeti i béhem hospitalizace je afebrilni.

6.3.8 Udrzovani upravenosti adistoty téla

Subjektivre: bez potizi
Objektivre: v udrzovani osobni hygieny jedbea, dba o sebe.

6.3.9 Odstranovani rizik z Zzivotniho prostiredi a zabraiovani vzniku poSkozeni sebe
i druhych
Subjektivre: bez potizi

Objektivrs: pIn¢ spolupracujici, nosi ochranou rouskugmhybu po odéeni a klinice.

6.3.10 Komunikace s jinymi osobami, vyjadovani emoci, pokeb, obav, nazot
Subjektivre: je extrovert, komunikativni, snadno a rada sersladi

Objektivre: zapojuje se do kolektivu ostatnictidi aktivit na oddleni. S dosglymi

komunikuje zdvale a mile.
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6.3.11 Vyznavani vlastni viry
Subjektivré: bez naboZzenského vyznandfiw lasku a dobro

Objektivre: nelze hodnotit

6.3.12 Smysluplna prace
Subjektivré: rdda poznava novései, Wi se,¢te a komunikuje fes PC s kamarady ze
Skoly.

Objektivrs: navstvuje 9. tidu ZS, @i se dobe a rada, ckta by jit na gymnéazium.

6.3.13 Hry nebo G¢ast na niznych formach odpdinku a rekreace

Subjektivré: ma s sebou PC, knihy.

Objektivre: dokaze se zabavit sama, ale rada &estai tvdivé cinnosti a nestrani se

kolektivu.

6.3.14 Ucéeni, zvidavost, ktera vede k normalnimu vyvoji zdrai

Subjektivré: rdda se &i, poznava novédei, ve Skole problémy nema.
Objektivre: spolupracuje, méa plany do budoucna.

6.4 Plan oSefovatelské pée

Plan oSdbvatelské pé& je sestaven pomoci ofmtatelské diagnostiky, je stanoven cil,
naplanovany ossivatelské intervence, popsana realizace a hodnoceni

Oslabené dychani (00033) v isledku zvySené sekrece hlenu v dychacich cestach
projevujici se:

e Subjektivreé: duSnosti a kaslem

* Objektivre: kasSlem, dusnosti, poruchami hloubky dechu, pbsiegm nalezem,

snizenou saturaci
Cil: obnoveni ginného dychani
OSetovatelskeé intervence:
e Zajisti zvySenou polohu zahlavizka
» Odsavej HDC dle patby, aplikace nosnich kapek
» Podavej nebulizaci, intenzivni RHC

* Podavej inhalace dle ordinace l&anacvik odkaslavani
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« Réadrs vie dokumentuj

Realizace: P. jsme na noc paigtnebulizaci na zvlbeni vzduchu, zahlaviitka zvedly
do pohodiné polohy. Dale byla prowée intenzivni rehabilitace a podavany inhalace.

Hodnoceni: dit vihce odkaslava, je bez viditelné dusnosti, seraat kolem 95 %.
Akutni bolest (00132) souvisejici se ztizenym dyahidn, projevujici se:

e Subjektivre: slovnim nebo mimickym vyjaénim pocit bolesti

* Objektivre: zaujimanim ulevové polohy, bolestivou grimasou

Cil: vymizenici zmirnéni bolesti, di¢ scli, Ze bolest ustoupila
OSetovatelské intervence:

e Zjisti lokalizaci, druh a trvani bolesti

o Zajisti diteti klid a alevovou polohu

» Sleduj intenzitu bolesti s pomoci Skaly dikwu ditte a zaznamenavej
» Podavej analgetika dle ordinace l&ka

* Intenzivni RHC, nacvik odkaslavani

« Réadrs vie dokumentuj

Realizace: P. udavala pichavou bolastdgchani, kterou hodnotila na stupnici analogové
skaly mezi 1-2. Po intenzivni rehabilitaci a pehordanalgetické medikaci doslo
k vyraznému zlepsSeni.

Hodnoceni: U P. doslo k Uplnému vymizeni bolesti.

Nevyvazena vyziva: mé# (00002) souvisejici s CF a alergii na lepggrojevujici se:
* Subjektivre: verbalizaci
* Objektivre: denni gijem potravy je menSi neZiem dopordeny

Cil: P. pochopi paebné intervence

OSetovatelske intervence:

* Prodiskutuj stravovaci navykyetné preferovanych jidel

e Zjisti, zda je postiZzena schopnost stravit potragho vstebat Ziviny
» PoZzadej pacienta o vedeni denikijrnpu potravy

* PovsSimni si charakteru pacientovy stolice

* Konzultuj s nuténim terapeutem sestaveni jideku
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e Edukuj pacienta
* Umozni pacientovi vyér dle chuti
» Poskytni pacientovi informace o individualnich m&énich potebach

* Posul, zda pacient chape nutni poteby

Realizace: ve spolupraci s ndtri terapeutkou, kter4 provedla nutii vySeteni

a dopordila navysit denni fiiem na 2 600 kcal (120 %), 80 g bilkovin + navySen
mnoZstvi sacharid a tuki, doSlo k Upra¥ stravovani. Praihla i reedukace v oblasti
VyZivy.

Hodnoceni: P. z@la |épe jist a dokonce i mépiibrala na vaze.
NaruSeny vzorec spanku (00095) fizsobeny kaSlemprojevuijici se:
* Subjektivre: castym probouzeniméhem noci, Unavou, bolesti hlavy
* Objektivre: celkova ospalost, zivanétem rozhovor
Cil: zkvalitreni spanku a celkovélesné pohody po probuzeni
OSetovatelské intervence:

e Uprav prostedi ged spanim — Upravaidka, vywtrani mistnosti, ztlumeni
oswtleni

» Podavej Iéky na ztlumeni kaSle dle ordinaceiléka

e Uprav polohu — zvednutiizka v zahlavi

* Provadj intenzivni rehabilitaci, podavej inhalace

* Podavej nebulizaci

Realizace: P. jsme dle ordinace podaly |éky nanmthi kasSle, vygtraly jsme v pokoji,
upravily polohu tizka a tizkovin, aplikovaly nebulizaci na zwbni vdechovaného
vzduchu.

Hodnoceni: Pacientka udava mirné zlepseni.

Nedostatek zajmovych aktivit (00097) v souvislostse znénou denniho rezimu [¥i
hospitalizaci, projevujici se:

* Subjektivré: verbalizaci

* Objektivre: rozmrzelosti

Cil: dit¢ bude mit vyBr moznosti, jak travit volngas po dobu hospitalizace.
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OsSetovatelské intervence:

o Zjisti, jaké jsou zaliby déte, jakym zfisobem je zvyklé travit volnyas
* Nabizej ve spolupraci s herni terapeutkou vhodméotasové aktivity
* Nabidni moZnost vyuZivat prostory herny a jejihbayeni

* Umozni vychazky v arealu nemocnice dle stavu

Realizace: P. projevila zajem o zapojeni do aktiviterni terapeutkou a dobrovolniky,
ktefi dochazi na naSe o&ldni. Vyuzila moZznost jit v doprovodu matky na vazku po

areadlu nemocnice. Se s@dtami ve volnych chvilich hrala karty.

Hodnoceni: P. se nenudi, zapojuje se do aktivigledd a zabavuje se na PCé@nim
knih.

Riziko infekce (00004) v souvislosti se zavedenymanifernim Zilnim katétrem
Cil: k infekci nedojde
OSetovatelske intervence:

» Zavadj periferni zZilni katétr zaijsné aseptickych podminek

« Kontroluj pravideld PZK — jeji funknost, okoli vpichu, miniméath kazdou
hodinu (¥ antibiotické terapii, po ukamni terapie minimakhjednou za Sest hodin

» Prevazuj pravidel&é za aseptickych podminek (dle feiiy, nejpozéi do téi dni)

* Infuzni a injekni roztoky gipravuj a aplikuj asepticky

* Pouzivej klasifikaci tize tromboflebitis dle Maddon

» Peilivé aradre zaznamenavej kazdou #nmu do dokumentace

Realizace: B prijeti byla P., za aseptickych podminek, zaveden#epei Zilni kanyla,
ktera byla ale pr@astou bolestivostipaplikaci ATB opakova# piepichovana za novou.
Prevazy byly provaéhy dle poteby, minimalg vSak vzdy poiech dnech. VSe bylo

zaznamenano do dokumentace.

Hodnoceni: P@trnacti denni hospitalizaci s infuzni ATB teragiiyl periferni Zilni katétr
odstragn. Misto vpichu je po odstrani klidné, bez zarudnutii jinych zmen, je kryto

sterilnim krytim. K rozvoji infekce nedoslo.
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6.5 Edukace

Napl edukace, spis reedukace sestrou, je v oblastvywgiEhem hospitalizace edukace
0 nutnosti i. v. kanyly.

Edukani plany jsou zpracovany vgdtisenych formuldich.
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Ucel

Reedukace v oblasti vyzivy, zaméfena na nutnost zvyseného piijmu bezlepkové vysokokalorické stravy

Cil

V nasledujicich 17 minutach pochopi divka nutnost zmény jidelni¢ku, nasledné opakovdni po dobu tii dnil

Pomiicky

Vyukové metody

BroZzury o bezlepkoveé strave, vzorovy jidelnicek recepty, obaly od bezlepkovych potravin

Teoretické a praktické, rozhovor s ukazkou.

Druh aze — T Casova .
cile Specificke cile Hlavni body planu - Hodnoceni
K | Divkapochopinutnost zmény ve Sdélimdivee, jaky by mél byt jeji denni Smin Divka pochopila nutnost zmény ve stravovani
A stravovani a zvySeného piijmu stravy piijem stravy vzhledem k onemocnéni a sama navrhla nékteré bezlepkové potraviny.
ki které lze zafadit do jejiho jidelniéla
K Divka sestavi vzorovy jidelniéek Vyjmenuji divee vhodné potraviny, sestavim | 10min Divka bezchybné sestavila vzorovy jidelnicek

A vysokokalorické stravy
s pouzitim bezlepkovych potravin

jidelniéek vysokokalorické stravy za pouziti
bezlepkovveh potravin

vysokokalorické stravy z bezlepkovych potravin

K Divka vyjadii snahu a zdjem o ziskavani
A védomosti ke zméné ve stravovani
vzhledem k jejimu onemocnéni

Vysvétlim divee, jaké komplikace mohou
nastat v diusledku nespravné zvolené stravy a
nizkého pfijmu stravy

2min

Divka verbalizuje dileZitost zmény ve stravovani
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7 DISKUZE

Bakaldska prace se zabyva tématem cystickd fibroza. Vetie&é c¢asti jsem
zpracovala informace o onemeai, sowasnych diagnostickych metodach, symptomech
a l&beé. V praktické ¢asti jsem vytvéla plany oSabvatelské p& aplikované u dvou

pacientek s cystickou fibrozou, které byly hospa@rany na Btské klinice FN v Plzni.

Téma cysticka fibroza je hodmmbséhlé. Zpracovani této problematiky bylo prd m
a moji profesi dtské sestry velkymifnosem. V odborné literatel a zdrojich jsem ziskala
velké mnozstvi cennych poznatka novinek, které obohatily moje znalosti o tomto
onemockni. Také diky rozhovam s pacientkami a jejich rodinami jsenglen moznost
nahlédnout do é&ného Zivota nemocnych s CF a jejich kazdodennifenibcs touto
zavaznou a komplikovanou nemoci. ddemila jsem si, jak @ezita je disciplinovanost

nemocnych a take jejich rodinné a socialni zazemi.

V teoretické ¢asti jsem se snazila ve <sinosti zformulovat informace
0 onemocini samotném. Pozornost jsenevala klinickym giznalkim, dle jednotlivych
trakth, prenatalni i postnatalni diagnostice, protoZasma diagnostika CF umage
zahdjit terapii v raném stadiu onemécha zlepSit tak kvalitu Zivota a prodlouZitkv

pacient.

Lécbeé onemocani jsem pak ¥novala celou samostatnou kapitolu. Hlavnicssti
lé¢by jsou toaleta dychacich cest, vyZiva a rehab#itd oaletou dychacich cest se rozumi
udrZzovani pichodnosti dychacich cest, ta$tji inhalacni cestou. K inhalacim se
pouzivaji tryskové a ultrazvukové inhalatory. Ve Ziwg je dilezité podavani
vysokokalorické stravy se zvySenym zastoupenini tubilkovin a dosolovani. Nezbytna
je také suplementaceskterych vitamii a travicich enzyin Stav vyZivy je pitbézne
monitorovan antropometrickym dfenim. L&ebna rehabilitace je kazdodenni a nedilnou
sourasti komplexni pg& o pacienta s CF. Jeji sdsti je respiréni fyzioterapie, dechova

gymnastika a kondni télesna cuveni.

Mezi nefastjSi mozné komplikace uité¢ pati rizré zavazné stugnpostizeni
dychaciho a traviciho Ustroji. Proto je kladen tgkdiraz na dsledné dodrzovani déy,

na spolupraci ze strany jak pacienta samotnéha,rtakny a gedchazeni komplikacim.
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Posledni kapitoly obsahuji progn6zu onentménktera se v poslednich letech diky
pokrokim mediciny vyrazé# zlepSila, a dispenzarizaci. Ta probiha v centqeah I&bu
CF.

Prakticka ¢ast bakal&ské prace je zpracovana jako oQeatelsky proces
aplikovany na d¥ pacientky stejnéhoéku, které byvaji opakov&nhospitalizovany na
nasem odéeni. Hospitalizace jsou zatélem intraven6zniho podavani antibiotik a trvaji
¢trnéct dni. Pro prakinost jsem si oba ofewvatelské procesy roglila na Kazuistikug. 1

a Kazuistikw. 2.

Kazuistikag. 1

V Gvodu jsou uvedena anamnesticka data, za zminkainné anamnéze stoji, Ze
oba rodée jsou zdravi no&i genu CFTR delta/nondelta a jsou nevilastnimi soemoi
(spol&na matka). NezZiji spolu. Bratr nemocné je zdravgihdéhoz genu. V osobni
anamnéze je uezity kardiostimulator nemocné, ostatni UOdaje améxy jsou

bezvyznamné.

V pribéhu hospitalizace jsou popsany jedlekité dny. Divka je fijata kwili
zhorSeni stavu. Kasle s expektoraci, je duSnabgelsilni. Je ji zavedena Huberova
kanyla do portu a nasazena intravenozni antibiatié@ba. Je zahajena intenzivni dechova

rehabilitace, podavany inhalace. Zdravotni stakopaplikovan febrilnimi vyskoky.

OSetovatelsky proces Z&a skirem udaji pomoci modelu V. Henderson. Ziskané
informace jsou pouzity v planu ogetatelské p&. OSatovatelské diagndzy sestavené na
zaklad téchto ziskanych Udajjsou nasledujici: jako prvni uvadim Oslabené dgtha
(00033), které souvisi jak se z&kladnim onemioin, tak s pra¥ probihajicim infektem.
JeieSené intenzivni rehabilitaci, inhalacemi. Cilenolybnoveni ginného dychani, coz

se v ramci moznosti poti.

DalSimi diagn6zami byla Hypertermie (00007), kdgnsiveny cil, Ze ditbude mit
fyziologickou €lesnou teplotu, byl Ug8re splntn a NaruSeny vzorec spanku (00095),
protoZe divka kuli kasli Spat@ spala. | tady byl cil, Ze dojde ke zkvaditih spanku,

splren.
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OSetovatelskou rizikovou diagnozou je Riziko infekcedDQ04) v souvislosti se
zavedenym centralnim Zilnim katétrem typu porto&voji infekce nedoslo, cil se paila

realizovat.

Posledniii oSetovatelské diagnozy souvisi gigtupem nemocné ke svému zdravi
a také s jejim neifis dolkre fungujicim rodinnym zazemim. Neefektivni udrzdvadaravi
(00099), Noncompliance (00079), Neefektivnicédbny rezim rodiny (00080).
Pozorovanim a rozhovorem s divkou vySlo najevofirin¢eni situace a rodinné vztahy
nejsou pilis dobré. Z toho prameni i jejitistup k nemoci a nedodrzovanicédného
rezimu. Rodie spolu neziji, matka ma nového partnera, se ktétyndle jejich vlastnich
slov, zrovna dvakrat nevychazi. Matka pracujecast&ny Uvazek, jeji novy partner je
veden na tadu prace, finami situace je tak vyrazrproblematicka. Otec bydli na druhém
konci republiky a s P. se vida pouze o prazdninéchnené na P. dle moznostitigpiva.

Po dobwtrnactidenni hospitalizace za divkou nebyla am@ednavstva.

Kazuistikac¢.2

V Gvodu jsou opt uvedena anamnesticka data a rodinna anamnézeiggvpi na
zdravé nosistvi mutace delta F508 u obou r@diRodie spolu neziji. V osobni anamnéze

stoji za zminku celiakie nemocné a autoimunitngzatitne zlazy.

s

V hospitaliz&nim piibéhu jsou také zirazrény jen nejdlezitéjSi dny a udalosti.
Prvni den je P.fifjata pro netoleranci a zvraceni per o&apodavanych antibiotik. Je ji
zavedena periferni Zilni kanyla a nasazena int@@nantibioticka 18ba. Je zahajena
intenzivni dechova rehabilitace, podavany inhal&@deka udava bolest a pichani na hrudi
pii dychani a Unavu z nevyspani.ii Paplikaci antibiotik dochazi k bolestivosti

a za&ervenani nad mistem vpichu kanyly a ta je protqpoleebycastji piepichovana.

OSetovatelsky proces Zia, stejg jako v gedchozi kazuistice, skem udaj
pomoci modelu V. Henderson a ziskané informace jmuwZity v planu oSébvatelské
p&e. OSeatovatelska diagndza, ktera je uvedena jako prvnQgkbené dychani (00033),
které souvisi jak se zakladnim onem#&dm, tak se zvySenym zahktarim divky. Diky
intenzivni rehabilitaci a inhalacim se povedlo stamy cil, Ze bude obnovencitiné

dychani, v ramci moznosti splnit.
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U diagndzy Akutni bolest (00132) souvisejici séertiym dychanim se cil paila
realizovat. Ve spolupraci s nuni terapeutkou a reedukaci divky v oblasti vyzZiey s

poddilo zrealizovat i dalSi oS&ivatelskou diagndézu Nevyvazena vyziva — in@9002).

Stejre jako v gedchozi kazuistice je i v této na ndisiSetovatelska diagndza
NaruSeny vzorec spanku (00095)ukvkasli. Cil, Zze dojde ke zkvalitmi spanku, byl

spireén.

V souvislosti s hospitalizaci je naruSeno vyplinvolnéhoc¢asu. OSébvatelska
diagnoza je stanovena jako Nedostatek zajmovyclhviak00097). Cilem je moZnost
vybéru volnatasovych aktivit. Vyuziti volnéh@dasu se s ohledem na aktuélni zdravotni

stav a hospitalizaci liSi ocgbn¢ vykonavanyckinnosti, gesto se cil poddo splnit.

OsSetovatelskou rizikovou diagnozou je Riziko infekceDQ04) v souvislosti se
zavedenym perifernim Zzilnim katétrem.ckdliv bylo treba katétr, pro bolestivost a
zatervenani nad mistem vpichtasto pepichovat, k rozvoji infekce nedoSlo, cil se

poddilo realizovat.

Socialni a finatni situace je v tomto ffpact uspokojiva. | kdyz P. pochazi
z rozvedené rodiny, bydli s matkou, s otcem seéstyk obma rodEi dobie vychazi. Ti ji

v nemocnici pravideknavsevuji a podporuji ji v boji s nemaoci.

Nedilnou souéasti oSdbvatelské pée je také edukace. \&dhto gipadech spiSe
reedukace obou divek v oblasti vyzivy a rehalilitgp&e. Bchem hospitalizace bylo také
tieba provést edukaci souvisejici se zavedenym eni@nim katétrem.iPhled metodiky
vyuky, stanovenych dil edukace a vyhodnoceni, jsou popsany v ethika planu.

Stanovené cile jsou realné a jejich spinukazetas.

Cilem bakal&ské prace bylo shromé&&u informaci o cystické fibréze a stanoveni
planu oSdabvatelské p& u dvou pacientek. il cile: stanoveni oSetvatelskych diagnoéz,
cila, intervenci a realizace byly sphy. V pripad prvni divky jsem stanovila sedm
oSetovatelskych diagn6z, z tohétyii se povedlo zdagnrealizovat a kladh hodnotit.
Zbyvajici ti Neefektivni udrZzovani zdravi (00099), Noncomptian(00079), Neefektivni
lé¢ebny rezim rodiny (00080) byly realizovany bez #fiekebo jen s velmi malym
zlepSenim ze strany divky. Rodina se nezapojiladruhé divky bylo stanoveno Sest

diagn6éz a vSechny byly &€ realizovany a hodnoceny. Potvrdila se shodntist t
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oSetovatelskych diagn6z stanovenych u obou divek. Bglyslabené dychani (00033),
NaruSeny vzorec spanku (00095) a posledni RiziKkekae (00004) v souvislosti se

zavedenym zilnim katétrem.

Hlavni otazka této prace byla, zda se compliamemncompliance pacienta odrazi
na kvali¢ Zivota. Ri své praxi jsem si potvrdila, Ze odrazi, a to vma& mfe.
Noncompliance v iekladu znamena nedodrZeni, neochotu spolupracoeahowni.
Vtomto pipad se noncompliance pacienta, tedy divky z kazuistikyl, projevuje
dusnosti, ¥tSim zahleanim, komplikacemi GIT a&astou nemocnosti divky, coZz ma za
nasledelkéastjSi ATB lé&bu s naslednym poskozenim periferniho Zilniho systédivka
kvali ¢astym i. v. [ébam s opakovanymi@pichovanim i. v. kanyl skéila na CZK typu
port). Casto chybi ve Skole, ma méalo kamaradek. Vzhledewelkému zdravotnimu
omezeni je limitovana stranfipravy na budouci povolani. V§buz tak neni snadny,
protoZze dti s CF nesmi vykonavatritis fyzicky namahavé prace a musi mit takové
podminky, aby mohly dodrZzovatégbny rezim. Dlouhodobé a n@péiené vystavovani
z&®Zzi mize dit ohrozit. Proto volba budouciho povolani je dostgmaticka a moznost
studia je dobrou motivai sloZzkou. Myslim, Ze v séasné dob jsou moznosti uplatmi
pro c&ti s CF bohuzel velmi omezenégtb casto kowi jen se zakladnim vZtnim na
Utadu prace nebo v invalidniniichodu. To niZe byt gipad i nasi divky. kdy mize byt
noncompliance pacieintzpisobena jen tim, Ze se citi byt vykaEni ze spolénosti, maji
pocity mércennosti. Proto je uéti s jakymkoli dlouhodobym zdravotnim handicapem
dulezité od zaatku pEstovat zdravé sebégomi. Mely by byt vedeny k tomu, Ze navzdory
svym zdravotnim omezenim jsou steplatnymi a cennymileny spolénosti jako ostatni,
zdravi. Kvalita Zivota uiité souvisi se zdravotnim stavem. Jéledité, aby dit
porozunglo své nemoci a bylo schopnéé&domit si mozné riziko zhorSeni zdravotniho

stavu a vyskyt komplikaci, pokud nedodrzuje stanoved&bu a I€ebny rezim.

Déle jsem si polozila otazku, zda jéleZité rodinné zazemi vdbé CF a wibec
v pristupu k nemoci. A ono opravdu jeckoli ob¢ divky pochazi z rozvedenych rodin,
kazda rodina fistupuje k nemoci svého potomka rozdilnymigpbem. D& s CF
potrebuje dobré rodinné zazemi snad §edce nez dti zdravé. Je toho podstétvic,
s¢im se musi &ghem Zivota vyrovnavat a postrada-li dostatss oporu, mize se to
negativnim zpsobem promitnout do jeho celkového zdravotnihoustdlezanedbatelnou

Glohu také hraje finami zajiS&ni rodiny. Je pravdou, Zeclda CF je velice finame
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nékladna. A&koli je vétSina IéKi hrazena ze zdravotniho pofist, jsou léky a poricky,
které se musi doplaceéi hradit zcela. Situace s Uhradami uéke velmicasto néni.
Existuji davky a vyhody, které fipno reaguji na peéeby rodin se zdravoEn
znevyhodgnym dittem. Proto byl matce divky z kazuistiky 1 dan kontakt na socialni

pracovnici v mist bydlisg.

Tato bakaléska prace by mohla byt pouZzita jako podklad prozemeaci na
klinickém seminé Détské kliniky. V piibéhu zpracovavani prace jsem zjistila, Ze do
problematiky je zapoebi vice zahrnout rotk a klinického psychologa. Dale bych
doporuila, aby @i pravidelnych ambulantnich kontrolach bylairzrena pé€e o kvalitu

zdravi.

Pfi zpracovani prace jsem postradala odpovidajiciloglai stavu vyzZivy
u détského pacienta, a proto si myslim, Ze by tentoosidek mohl byt na&em

k zamysleni.
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ZAV ER
Cilem prace bylo porovnattistup dvou pacientek s diagn6zou CF k nemoci
samotné a k dodrzovanic¢kbnych postujpp Dokazat, Ze i rodinné zazemi a fitah

situace rodiny hraji v Zivétnemocnych @lezitou roli.

Cilem pée nas zdravotnikje udrzet co nejvyssi kvalitu Zivotatd s cystickou
fibr6zou. Nezastupitelna je spoluprace j&ki damotnych, tak i celé rodinyiddlevsim na
nich a na podpe jejich rodin zavisi, jak moc komplikovanyupgh bude mit jejich
onemocgni. Je dlezité, aby dti vedely, Ze v tom nejsou samy. EXistuji @mnska
sdruzeni, jejichZleny jsou rodiny s nemocnym CF.GR je to Klub nemocnych CF, ktery
poméha dtem i dosplym s CF prostdnictvim nabidky sociélnich sluZzeb, psychologické
i materialni ¢i finanéni podpory. Poskytuje, diky sponzorskym tdar a ¢lenskym
piispsvkam, prispivky na ozdravné pobyty, inhalatory a rehabiitapomicky. Fi Klubu
CF je i fond socialni pomoci, ktery funguje jakehja finargni pomoc rodindm s nizkymi
piijmy, které se ocitnou v mini@dre tizivé finareni situaci. Klub také nabizizné oblasti
poradenstvi, ndp pomoc s viizovanim socialnich davek a vyhod, invalidninicitodu,
poskytuji informace o dalSich socialnich sluzbgotmoc @i uplatiovani prav, zajr,
poradenstvi v rodinném a pracovnim pravu, zdrawotai socialnim pojighi a mnoho
dalSiho. Klub také zprastdkovava kontakty s jinymi rodi¢i dosglymi s CF, poskytuje
informani materialy o CF jak nemocnym tak ifegosti.

Finartni pomoc rodinam poskytuje také nadace Dobrygland

PrestoZe neni progndza & s CF dobra, dodnes neexistuje kauzalifidgjez by

odstraovala g¥ic¢inu onemocwni, Ize mluvit o velkych usgich moderni mediciny.
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SEZNAM ZKRATEK

ATB
BMI
bpn
CF
CFTR
CI
CRP
DNA
FW

GIT

KO
Na’
NaCl
OGTT
RHC

TG

antibiotika

body mass index

bez patologického nalezu
cysticka fibroza

z ang. Cystic fibrosis transmembrane conductaagelator
chloridovy anion

C- reaktivni protein
deoxyribonukleova kyselina
sedimentaceéervenych krvinek
gastrointestinalni trakt

intra vendzni aplikace

krevni obraz

sodny kation

chlorid sodny

orélni glukézovy tolerami test
rehabilitace

triglyceroly
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Priloha 1 — Tabulka klinickych piiznaki

1) Chronické sinobronchialni onemocrni

Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia

a) recidivujici pneumonie a infekty dolnich cest dyaica (DCD)
b) perzistujici kolonizace nebo infekce DCD patogemyakymi

pro CF:Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae,

c) chronicky produktivni kaSel, piskoty, hyperinflegalickovité prsty
d) typické radiologické zrny na skiagramu hrudniku a/nebo HRCT plic

@ritomnost obstrukni ventilani poruchy jinak nevysilitelné

2) Gastrointestinalni onemocrni

prolaps rekta

c) chronické hepatobiliarni onemagn

a) postizeni pankreatu — zevni insuficience pankreatidivujici pankreatitidy

b) postizeni seva — mekoniovy ileus, syndrom distalnitetni obstrukce

3) Malnutrice

a) hubnuti, poruchaistu, steatorrhea

hypoproteinemické otoky

b) avitamindéza vitamidh rozpustnych v tucich,

osteopenie,

osteopo

4) Obstruktivni azoospermie

5) Syndrom ztraty soli

d) chronickd metabolicka alkal6za

c) akutni ztrata soli s hypovolemickym Sokem

roza

Zdroj: JAKUBEC, PetrCysticka fibrozal. vyd. Olomouc: Univerzita Palackého,
Lékaska fakulta, 2006. 48 s. ISBN 80-244-1499-6



Priloha 2 — Tabulka kritéria diagnostiky

klinické piiznaky
a/ nebo

pozitivni rodinna anamnéza
a/ nebo

pozitivni novorozenecky screening

+

opakova# pozitivni potni test
a/ nebo

ptikaz mutaci obou alel CFTR genu
a/ nebo

pozitivni vysledek transepitelidlniho rozddotenciah

Zdroj: JAKUBEC, PetrCysticka fibrozal. vyd. Olomouc: Univerzita Palackého,
Lékarska fakulta, 2006. 48 s. ISBN 80-244-1499-6




Pfiloha 3 — Obrazek ultrazvukového inhalatoru

Zdroj: vlastni

Zdroj: vlastni



P¥iloha 4 — Obrazek flutteru

Zdroj: vlastni

Zdroj: vlastni



Priloha 5 — Downes skore

J——
F =
= #Détské klinika — JIRP

Downes skére — horni dychaci cesty

Body 0 1 2
Inspiraéni Selesty Normalni Drsné vrzoty Oslabené
(piskoty)
Stridor Neni inspiraéni Inspiraéni +
expiracni
Kasel Neni Drsny Stékavy
Retrakce hrudniku Neni Nadklickové jamky Jako 1 + meziZebf¥i a
Jugulum podieb¥i
Aldrni dychani
Cyandza Neni PFitomna pfi PFitomna p¥i
FiO2 =0,21 FiO2 = 0,40
Hodnoceni:
nad 3 body Urgentni stav
nad 4 body Inhalace racemického Adrenalinu
nad 7 bodt intubace (event. tracheostomie)

Downes skdre — dolni dychaci cesty
Body 0 1 2
Inspiracni Selesty Normalini Mirné oslabené Vyrazné oslabené az
neslySné
Retrakce hrudniku Neni Mirna Maximalni
Expiracni vrzoty Nejsou Mirné Vyrazné
Stav védomi Normalni Neklid nebo utlum Bezvédomi
Cyandéza Neni Pfitomna pf¥i Pfitomna pfi
FiO2 =0,21 FiO2 = 0,40
PaO2 (kPa) 9,3-13,3 pod 9,3 pod 7,5
e
Hodnoceni:
nad 5 bodu Kontinualni inflize Isoprenalinu
nad 7 boda Intubace, bronchidlni lavage a MAV

Zpracoval: Doc.MUDTr. Jifi Kobr, Ph.D.

Zdroj: FN Plze—tizena dokumentace

27.1.2012




Priloha 6 — Klasifikace tize tromboflebitis dle Maddoa

Neni bolest, ani reakce v okoli

Pouze bolest, neni reakce v okoli

Bolest a zarudnuti

Bolest, zarudnuti, otok, bolestivy pruh vilpthu Zily

AIWINPFLIO

Hnis, otok, zarudnuti a bolestivy pruh vilpthu celé Zily

Zdroj: HUSKOVA J, KASNA P O3etovatelstvi — oS@bvatelské postupy pro
zdravotnickeé asistentfPraha: Grada, 2009. ISBN 978-80-247-2855-1




Priloha 7 — Vizualni analogova Skala

zadna bolest

mirna bolest

stedre silna bolest

velmi silna bolest

kruta bolest

g WNIF O

nesnesitelna bolest

Zdroj: OPAVSKY, J.Zakladni dotaznikové a popisné metody pro hodndumasti
v klinické praxi.Bolest, 1998, 3, s. 64-67.




Priloha 8 — Skére pediatrického nutréniho rizika

FAKULTNi NEMOCNICE PLZEN

= === Deétska klinika

SKORE PEDIATRICKEHO NUTRICNIHO RIZIKA

ZOK: Datum vySetfeni:
Jméno pacienta: Vek: ...
PERCENTILY:

Hmotnost: e (kg)

Vyska: .. (cm) H/V: OP:

Stfedni obvod levé paze: Civevseisesis: CITAT)
Zavaznost onemocnéni: body | Nutri¢ni riziko:
Mala 0 Skupina A: malé riziko (0 — 1 bod)
Stiedni 1 Neni nutna nutriéni intervence
Velka 3 Skupina B: stfedni riziko (2 —3 body)

R m Nutriéni intervence k Uvaze. Je nutné vysetieni
Zatézovy faktor: nutriéni terapeutkou nebo asistentkou.
Zadny 0 . L :

Skupina C: vysokeé riziko (4-5 bodu)

Stredni nebo intenzivni bolest nebo Predpokladana nutriéni intervence. Nutné vysetieni
méneé nez polovictni pfijem potravy pred 1 nutri¢ni terapeutkou nebo nutricnim lekafem.
hospitalizaci
Stav vyzivy pacienta — antropometrie
Hodnota percentilii: 1 Intervence: ANO / NE
OP nebo H/V <10 nebo H/V >90
Celkovy pocet bod (0-5): Podpis zdravotnika:

Vysvétleni:

.

Zavaznost mala — pacient pfijaty ke kratkodobému kontrolnimu vysetreni, maly chirurgicky vykon,

mirna infekce (akutni bronchitida, akutni gastroenteritida, ...)

Zavaznost stfedni — chronické nedekompenzované onemocnéni, stfedné zavazny chirurgicky

vykon, fraktura, zanétlivé onemocnéni stfeva

Zavaznost velka — akutni dekompenzace chronického onemocnéni, vétsi chirurgické visceraini

vykony, vykony na srdci, polytrauma, rozsahlé popaleniny, zavazné infekce, maligni onemocnéni,

tézke deprese

Zatézovy faktor:

o Jednim z faktorii jsou v3echny udaje, které souvisi se Spatnym pfijmem potravy v ramci
onemocneni pacienta (vzhledem k variabilité détského véku nejsou stanoveny pfesnéjsi
casoveé udaje)

o Druhym z faktor( je hor$i nebo Spatny nutricni stav pacienta ziskany zvazenim, zmérenim
pacienta a zméfenim stfedniho obvodu nedominantni paze (vyhodné na JIP pracovistich).

K vyplInéni percentili:

percentily podle grafu

H/V = percentil hmotnosti k vysce

OP = stfedni obvod nedominantni (levé) paze

Vipracoval: P.Tlaskal a kolektiv: Skore nutricniho rizika u deétl. V: P.Kohout: Dokumentace a hodnoceni nutriéniho stavu pacienti.
Maxderf, 2004)

FN 0404/01

Zdroj: FN Plzé- fizena dokumentace



Priloha 9 — Povoleni séru informaci ve FN Plzai

Vazena pani

Jana Hrbéckova

Studentka, Zapadoceska univerzita — Fakulta zdravotnickych studii, Katedra oSetfovatelstvi a
porodni asistence, obor VSeobecna sestra

Povoleni sb éru informaci ve FN Plze n

v

Na zékladé Vasi zadosti Vam jménem Utvaru naméstkyné pro oSetfovatelskou pési FN Plzen
udéluji souhlas se sbérem informaci na Détské klinice FN Plzef, v souvislosti s vypracovanim

VaSi bakalarské prace s nazvem ,OSetfovatelsky proces u ditéte s cystickou fibrézou“, za nize
uvedenych podminek.

Podminky pro umoznéni sbéru informaci ve FN Plzen (v ramci studentskych — vyzkumnych
Setfeni):

Vrchni sestra osloveného pracovisté souhlasi s Vasim postupem.

Osobné povedete svoje Setfeni.

VaSe Setfeni nenarusi chod pracovisté ve smyslu provozniho zajiSténi dle platnych smérnic
FN Plzen, ochrany dat pacientd a dodrzovani Hygienického fadu FN Plzen. VaSe Setfeni
bude provedeno za dodrzeni vSech legislativnich nor em, zejména s ohledem na
platnost zdkona €. 372 /2011 Sb., 8 65, odst. 3.

Udaje ze zdravotnické dokumentace, které budou uvedeny ve Vasi bakalafské praci, musi
byt anonymizovany.

Sbér informaci budete provadét pod pfimym vedenim opravnéného zdravotnického
pracovnika FN Plzen, kterym je Bc. Jaroslava Grejcarova, stani¢ni sestra DK.

Po zpracovani Vami zjisSténych Gdaji poskytnete ZOK / OC FN Plzeri zavéry VaSeho Setfeni,
pokud o né projevi opravnény pracovnik ZOK / OC zajem.

Toto povoleni nezaklada povinnost zdravotnickych pracovnikd s Vami spolupracovat, pokud by
spoluprace s Vami naruSovala pInéni jejich pracovnich povinnosti. Spoluprace zaméstnanca FN
Plzeri na VaSem Setfeni je dobrovolna a je vyjadifenim ochoty oslovenych zaméstnanct FN Plzen
podilet se na Vasem Setfeni.

Preji Vam hodné Uspéchu pfi studiu.

Magr., Bc. SvtluSe Chabrova
manazerka pro vzthvani a vyuku NELZP
zastupkyd nan¥stkyr® pro oS. péi

Utvar nanestkyre pro o3. péi FN Plzei
tel.. 377 103 204, 377 402 207
e-mail: chabrovas@fnplzen.cz

26. 8. 2013



Priloha 10 — Informovany souhlas
NAZEV BAKALA RSKE PRACE
STUDENT

jméno

Katedra oSébvatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studiiCU

e-malil

VEDOUCI BP:

jméno

Katedra oSébvatelstvi a porodni asistence
Fakulta zdravotnickych studiiC

e-malil

CiL STUDIE

Cilem studie je...

S Vasim svolenim bude proveden rozhovor s Vamrykbeide zaznamenan na diktafon.
Paizeny zaznam nebude sdilen nikym jinym neZ studemsteredoucim bakaiské prace.
Zaznamy budou ihned po kompletaci studie vymaz&hyvky z rozhovoru mohou byt
pouzity @i prezentaci studie, ale tyto citace budou vZzdyngnmi. VaSe identita nebude
rozpoznana, bude pouzit pseudonym.

Nemusite odpovidat na Zadné specifické otazky, golabudete sam/sama chtit, azete
také kdykoliv odstoupit od rozhovoru nebo studie.

SOUHLAS S VYZKUMEM

souhlasim sdasti ve vyzkumné studii. Souhlasim se zaznamemowazh na diktafon.
Rozumim, Ze mohu kdykoliv od rozhovoru nebo stumtistoupit a Ze citace rozhovoru
budou pouzity anonyn@ nebudu ve studii identifikovana.



