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Souhrn:

Prace pojednava o plicni cystické fibréze (mukoviscidoze). Prace je rozdélend na
teoretickou a praktickou Cast. Teoreticka ¢ast se zabyva stru¢nou anatomii dychacich cest,
problematikou nemoci a oSetfovatelskou péci, kterd k nemoci neodmysliteln€ patfi.
V praktické casti jsou zpracovana data z dotaznikového Setfeni u pacientll s plicni

cystickou fibrozou a laické vetejnosti.
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Summary:

The thesis deal with pulmonary cystic fibrosis (muciviscidosis). The thesis is dividend into
theoretical and practical part. The theoretical part deals with brief anatomy of the
respiratory tract, the isme of disease and nursing care, which inherently belongs to the
disease. In the practical part are processed data from questionnaire survey in patients with

pulmonary cystic fibrosis and the general public.
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Prace pojednava o plicni cystické fibréze (mukoviscidoze). Prace je rozdélend na
teoretickou a praktickou ¢ast. Teoretickd Cast se zabyva stru¢nou anatomii dychacich cest,
problematikou nemoci a oSetfovatelskou péci, ktera k nemoci neodmyslitelné patii.
V praktické casti jsou zpracovana data z dotaznikového Setieni u pacientli s plicni
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SEZNAM ZKRATEK
CFe Cysticka fibroza

CFTR i Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator — gen

zpusobujici cystickou fibrozu

CAMP ..o, Cyklicky adenosin monofosfat — spousti bunécné procesy
ENaAC......ccovvviiiic Epitelidlni natriovy kanal

PCR metoda..........cccoc...... Technika polymerazové fetézové reakce

DNA ..o Deoxyribonukleova kyselina

NPD ..o Transepitelidlni rozdil potencialt

CBAVD ..o Congenital bilateral absence of vas defferens — vrozené

oboustranné chybéni aplazie chamovodi

NSCF ..o, Novorozenecky screening cystické fibrozy

IRT o Imunoreaktivni trypsinogen

PGD ..ot Preimplanta¢ni geneticka diagnostika

DIOS ..., Distalni intestinalni obstrukéni syndrom

CFRD ..o Cukrovka vazana na cystickou fibrozu (cystic fibrosis related
diabetes)

DDOT .o, Dlouhodoba domaéci oxygenoterapie



UvVoD

Prvni zminky 0 plicni cystické fibroze se datuji k roku 1595 ve svété, a to konkrét-
né v Leidenu. Aviak v Ceské republice se prvni nemocni s plicni cystickou fibrézou obje-
vuji az v roce 1946. Z vypocti je tedy ziejmé, ze tato nemoc je znama 73 let, coZ je dosta-

cujici doba na dokonalé prozkoumani nemoci a pochopeni jeji podstaty.

Dnes je plicni cysticka fibréza tématem, o kterém se vi, ale nechce se o ném mluvit.
Pro vefejnost jsou tabuizovana témata jako chronickd onemocnéni, fatdlni onemocnéni.

Mezi uvedené plicni cysticka fibrdza patfi.

O této problematice se nechce mluvit, protoze je fatdlni. Tato nemoc je
nevylégitelna, a proto se fadi do chronickych nemoci. Siroka vefejnost ma velice malo
informaci. Proto jsem si toto téma vybrala, abych zjistila, jak moc je Siroka vefejnost malo
informovana. Dal$im cilem této prace bylo zjistit zkuSenosti nemocnych s timto
onemocnénim. Naptiklad v jakém ¢asovém intervalu jsou nemocni hospitalizovani, jak se

jim s touto nemoci zije.

K této praci jsem si vypracovala reSer$i knih, ve které bylo pies dvacet knih
odborné literatury ceského pivodu. DalSich patnact knih bylo zahraniéniho plivodu
a reSerSe obsahovala i nékolik odbornych &lanki. Ceska odborna literatura o tomto tématu

je viceméné¢ zastarala a malokdo knihy aktualizuje.

Vystupem z prace je informacni letak, distribuovan do ambulanci 1ékait s jejich

svolenim.
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TEORETICKA CAST

1 STRUCNA ANATOMIE DYCHACICH CEST

1.1 Obecna stavba dychacich cest

Dychaci cesty jsou vcelém rozsahu kryty sliznici s vicefadym cylindrickym
epitelem s fasinkami, na kterém lezi tenka vrstva hlenu, ten pomaha k samoocistovani cest.
Sténa dychacich cest je vyztuzena chrupavkami a elastickymi vlakny, to zajist'uje pruznost
a brani kolapsu cest. Dychaci systém slouzi k vyméné plyni mezi vzduchem a krvi, fonaci,
regulaci acidobazické rovnovahy a vyluCovani latek. Rozdélujeme je na horni a dolni

dychaci cesty (Hudak, 2013, s. 206).
1.2 Struény popis dychacich cest

1.2.1 Nos, nosni dutina, vedlejsi nosni dutiny
Nos ma kostény a chrupavcity podklad ve tvaru trojboké pyramidy. Kiize nosu ma

mnoho mazovych zlazek. V kosténé ¢asti je klize pohybliva, v chrupavcité ¢asti je pevné
spojena chrupavkami. Mimické svaly nosu funkéné pracuji jako svérace a rozvérace

nosnich direk (Hudak, 2013, s. 206).

Nosni dutinu rozdéluje prepazka, kterd je v predni ¢asti chrupavcita a v zadni ¢asti
kosténa. Spodina dutiny je tvofena patrem. Z bo¢ni stény vystupuji tfi nosni skofepy, které
rozdé€luji dutinu na ¢tyfi praduchy, do nich usti vyvody vedlejSich nosnich dutin a slzného
ustroji. Strop je tvofeny spodinou piedni lebe¢ni jamy a je na ném ulozeny ¢ichovy orgén.
Funkce nosni dutiny je ohfivani a zvlhovani vdechovaného vzduchu, v mechanické
bariéfe proti necistotam, ve fonaci a schopnosti pfijimat ¢ichové vjemy (Hudak, 2013,
s. 207). Vedlejsi nosni dutiny funguji jako rezonan¢ni prostory pii tvorbé hlasu (Hudak,
2013, s. 208).

1.2.2 Hltan, hrtan
Hltan je svalovy organ nalevkovitého tvaru zavéSeny na lebe¢ni spodiné, ktery

v Girovni obratle C6 piechazi v jicen. Komunikuje s nosni, stni a hrtanovou dutinou. Ustni
a hrtanova ¢ast hltanu jsou soucasti traviciho i dychaciho ustroji. Funkci hltanu umoziuji
dva typy parovych svalli: sv€rae a zdvihace. Hltan se uplatiuje pfi polykani, mluveni

a dychani (Hudak, 2013, s. 209).
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Hrtan je duty organ zavéSeny na jazylce, komunikujici s hrtanovou ¢asti hltanu
a pokracuje do prudusnice. Podkladem je systém chrupavek, které jsou vzajemné spojeny
vazy a klouby. Pohyb chrupavek a kloubii zajistuji pficné pruhované svaly. Hrtan ma

vyznamnou roli pii fonaci a dychani (Hudak, 2013,s. 210).

1.2.3 Prudusnice, pridusky, plice
Pradusnice navazuje na hrtan v urovni obratle C6, probiha v kréni ¢asti, pokracuje

hrudni ¢ésti a v urovni obratle C4 se rozdéluje na dvé hlavni pridusky. Je slozena z 15-20
hyalinnich, podkovovitych, dorzalné otevienych chrupavek, které jsou vzadu spojené
vazivoveé-svalovou membranou. Rozméry pradusnice: délka 10-11 cm, primér 12 mm

(Hudak, 2013, s. 214).

Pradusky vznikaji rozdélenim pridusSnice v Urovni obratle T4 a vytvaii pruduskovy
strom. Hlavni pradusky jsou v mediastinu, lalokové pradusky se déli v plicnim hilu
a koncové useky priduskového stromu jsou ulozeny v plicich. Chrupavky jsou nejdiive
podkovovité, postupné prechéazeji do nepravidelného tvaru a jsou nepravidelné rozlozeny
ve sténé prudusek. Délka hlavnich pradusek: prava méii asi 3 cm, leva 4-5 cm (Hudak,

2013, s. 215).

Plice jsou parové organy pokryté poplicnici a ulozené v pravé a levé pohrudniéni
duting€. Plicni tkan tvofi priduSkovy strom, vmezetené vazivo (plicni intersticium), cévy,
nervy a mizni uzliny. Plice se €leni na plicni laloky, které jsou ventilovany lalokovymi
pruduskami. Prava plice ma tfi laloky, leva plice ma dva laloky. Prava plice ma 10

segmentu a leva plice 9 segmentti (Hudak, 2013, s. 216).

1.2.4 Pohrudnice a poplicnice (Pleura)
Pleura je hladka leskla blana, ktera vystyla hrudni dutinu. Je slozena z poplicnice,

ta je pevné srostla s povrchem plic a pohrudnice vystyla vnitini plochu hrudni dutiny. Mezi
obéma listy je pohrudni¢ni dutina, ve které se nachazi asi 15 ml pohrudni¢ni tekutiny.
Tekutina umoznuje skluznost poplicnice a pohrudnice pifi dychéni, také udrzuje podtlak
V pohrudni¢ni dutin€é, ktery udrzuje plice rozepjaté. Do zadhybli pohrudnice se pii
maximalnim nadechu zasouva plice. Pohrudnice a poplicnice jsou s okolim spojeny
pomoci n€kolika vazivovych vrstev: vazivova vrstva pleury, vrstva fidkého vaziva pod
pleurou a plicni intersticium. V pohrudnici pievazuji nociceptory (,,pohrudnice boli*).
V poplicnici ptfevazuji mechanoreceptory (,,plice a poplicnice neboli®) (Hudak, 2013,

s. 220).
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2 PLICNI CYSTICKA FIBROZA

2.1 Uvod do plicni cystické fibrézy

Cysticka fibroza je jednim z nejcastéjSich dédi¢nych onemocnéni. CF je chronické
onemocnéni, které neni v soucasné dobé vylécitelné, ale je 1é¢itelné. Vyzaduje celozivotni
intenzivni 1écbu. Cilem 1éCby je, aby nemocni s onemocnénim plicni cystickou fibrozou
méli zivot o néco malo snadnéj$i. Nemocni potiebuji trvalou péci a pomoc nejen rodiny

a zdravotniku, ale i $ir§iho okoli(JANMDESIGN, © 2015-2016 ).

V nékterych zemich se CF nazyva také mukoviscidéza. Tento nazev vyjadiuje
napadnou vazkost hlenu, ktery je pro tuto nemoc charakteristicky. CF je chronické,
dédi¢n¢ prenasené onemocnéni, které je vrozené, ale mize se projevit v jakékoliv etapé
zivota 1 Vv dospélosti, nejcastéji vSak Vprvnim roce Zivota. Nejcastéji se projevuje
opakovanymi infekcemi dychacich cest, neprospivanim, vysokym obsahem soli v potu
a U dospelych muzi neplodnosti (JANMDESIGN, © 2016 - 2018; ACTAVIA, © 2001-
2018)

Diky nizkému véku diagnostikovani nemoci (novorozenec, kojenec, batole) se
uchytil také nazev ,,nemoc slanych déti“. KdyZ matka po narozeni drZi novorozence v
naruc¢i a dava mu pusu na Celo, v tu chvili si mize v§imnout, Ze je slan&jsi nez jiné dité

(Vavrova, 2016, s. 11; Jakubikova, 2012, s. 16).

2.2 Definice a vysvétleni pojmu

Cysticka fibroza je onemocnéni vyvolané mutacemi genu pro transmembrdanovy
regulator vodivosti (CFTR) projevujici se predevsim chronickym sinopulmondalnim
onemocnénim, postizenim travicitho ustroji s poruchou vyzZivy, vysokou koncentraci

chloridii v potu a obstrukcni azoospermii (Kolek, 2017, s. 448).

Plicni — onemocnéni postihuje nejvice plice. Plice slouZzi k zajisténi vymény plynti
— kdychani. Jsou tvofeny dychacimi cestami - ,,postupné se zuzujici systém trubek
a trubicek. Nejuzsi trubicky se nazyvaji pradusinky, ze kterych dale pokracuji méchyiky
plicnich sklipkt. Vyména plynii probiha v plicnim sklipku, pfimo ve st€n€¢ vede husté sit’
drobnych cév. Prostor mezi sténou sklipku a cévou musi byt co nejtenci, aby mohl spravné

fungovat proces vymény plynii (Sterclové, 2016, s. 8).
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Cysticka — Na povrchu vazivové zménéného orgénu jsou vidét drobné vacky,

Cysty.

Fibréza — vazivovaténi — Proces, pii kterém se jemnd plicni tkan méni
Vv tuhou a jizevnatou. Bunky vystylajici plicni sklipky jsou poskozeny, ve sténé plicniho
sklipku se uklada vazivo a vznika jizva. Vazivo vyplituje prostor mezi vystelkou sklipku
a sténou cévy, vazne vymeéna plynd, tedy prostupovani kysliku do krve. Zpocatku se
organismus V klidu nebo malé zatézi s nedostatkem kysliku vyrovna, pokud jsou ale
naroky na kyslik vétsi (hlavné pii fyzické ndmaze), kyslik v krvi nestac¢i. Pacient se zaCne
zadychavat. Nejdiive pfi velké fyzické namaze, s postupujicim vazivovaténim tolerance
klesa. Jizveni v plicich ovlivituje 1 dychaci cesty, to muize vést k drazdéni nékterych
nervovych zakonceni a ke kasli. Plice postizené vazivovaténim jsou tuhé, Spatné¢ poddajné.
Pfi nadechu musi dechové svaly vykonévat extrémni praci, pacienti jsou unaveni, nékdy

hubnou (Sterclova, 2016, s. 8).

2.3 Genetika cystické fibrozy

Jde o nejcastéjs$i vrozené onemocnéni s autozomalné recesivnim typem dédicnosti.
Gen CFTR je lokalizovan na dlouhém raménku 7. chromozomu a objeven byl v roce 1989.
Zmény v DNA, které naruSuji normalni funkci genl, se oznacuji jako mutace a jsou
pficinou cystické fibrozy i jinych dédicnych onemocnéni. V soucasnosti je znamo vice nez

1600 patogennich mutaci genu CFTR (Vavrova, 2016, s. 17).

Je vysokd pravdépodobnost, Ze se nosi¢i mutace setkaji v partnerstvi (cca kazdé
1100. partnerstvi). U ditéte paru nosici je 25 % riziko ziskani dvou mutaci, tedy
onemocnéni ditéte CF, 50 % pravdépodobnost ziskani jedné mutace, to znamend, ze dité
bude zdravym nosi¢em CF a 25 % pravdépodobnost, ze dit¢ nezdédi ani jednu mutaci

a tedy nebude ani nosi¢em CF (Vavrova, 2016, s. 18).

2.4 Patofyziologie

CFTR protein je cAMP regulovany chloridovy kanal, jeho dysfunkce vede
k postizeni zlaz se zevni sekreci. Potni Zlazy nejsou schopny kvalitné vstiebavat NaCl,
v ostatnich orgdnech dochazi k tvorbé velmi vazkého hlenu kviili hyperabsorpci
sodikovych iontl a sekundarné 1 vody epitelidlnim natriovym kanalem (ENaC), jehoz

¢innost je normalné prostfednictvim CFTR tlumena.
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V dychacim ustroji dochazi k mukostaze, na kterou nasedd chronicka bakteridlni
infekce a neutrofilni zanét. Jejimi typickymi patogeny jsou Streptococcus aureus,
Haemophilus influenzae, Pseudomonasa eruginosa s komplex Burkholderia cepacia.
Protedazy (enzymy Stépici bilkoviny) a kyslikové radikaly uvolnované z leukocyt
poskozuji dychaci cesty srozvojem bronchiektazii, obstrukéni ventilaéni poruchy

a respiracni insuficience.

V travicim ustroji se uplatiiuje vazky hlen, porucha sekrece hydrogen uhlicitant.
Postizeni v pankreatu vede Kk fibroze a cystické piestavbé a k diabetu mellitu
(Kolek, 2017, s. 449).

Pankreaticka insuficience vede ke steatoree, malnutrici, osteoporoze. Hepatobiliarni
postizeni vede k fibroze az cirhdze jater a cholelithiaze. Stfevni postizeni ohrozuje pacienty
iledoznim stavem pii syndromu obstrukce distalniho stieva (DIOS) vazkym hlenem
v oblasti ileocékalnim prechodu. Obstrukéni azoospermie je znak CF zodpovédny za

neplodnost u 98 % nemocnych muzi (Kolek, 2017, s. 449).

2.5 Zakladni projevy cystické fibrézy

Sinopulmondlni pfi¢ina nemoci postihuje vedlejSi nosni dutiny, to se projevuje
pansinusitidou a nosni polypdézou, také jsou pfitomny bronchopulmonalni
projevy - atelektazy, bronchiektazie, CF-astma, pneumothorax, hemoptyza, alergicka

bronchopulmonalni aspergil6za, netuberkul6zni mykobakteridza a palickovité prsty.

Gastrointestindlni  pfi€iny postihuje pankreas, stfeva, jatra a ZluCové cesty
a na nemoci mad 1 podil stav vyzivy. Postizeny pankreas se projevuje recidivujici
pankreatitidou, insuficienci vn&j$i sekrece pankreatu, diabetem mellitem. Projevy
zasazeného stfeva CF jsou mekoniovy ileus, prolaps rekta, syndrom obstrukce distalniho
stteva. Jatra a ZluCové cesty se vyznacuji bilidrni fibrozou az cirhozou jater
a cholelithidzzou. Spatny stav vyzivy nebo deficit Zivin u CF nemocného se vyznacuje

malnutrici, neprospivanim, deficienci vitamina A, D, E, K a osteoporo6zou.

Porucha potnich zlaz zpusobuje syndrom ztraty soli, nasleduje Sok z horka

a chronicka metabolicka alkaldza.

Zasazeny urogenitalni trakt postihuje jak muze, tak zeny. U muzii se postizeny
urogenitalni trakt projevuje obstrukéni azoospermii. U Zen se zasaZeny urogenitalni trakt

vyznacuje infertilitou, inkontinenci moc¢i (Kolek, 2017, s. 449).
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2.6 Diagnostika CF

Diagnostika musi byt v¢asna a presna. Kdyz uz se nemoc diagnostikuje, musi byt
vySetieni 1 sourozenci i1 pfesto, ze nemaji zadné piiznaky plicni cystické fibrozy.
Diagnostika se opira o novorozenecky screening, provedeni potniho testu a molekularné

genetické vySetteni z krve (Vavrova, 2016, s. 25).

Ptiznaky vypsané vyse by mély vést k dalSim diagnostickym postuptim. Respiracni
priznaky se mohou objevit kdykoliv v pribehu détstvi, ale nékdy az v dospélosti a jejich

priabéh miize byt velmi nenapadny.

Postizeni dychaciho Ustroji se vyznaCuje hlavné opakovanymi infekcemi, je u
kazdého nemocného s CF. V dychacich cestach vede pti CF porucha transportu ionti
chloridovymi kanaly na membran¢ bun€k v hlenovych zlazach k produkci vazkého hlenu,
ten je piekdzkou volného proudéni vzduchu dychacimi cestami a zpusobuje vaznuti
samocistnych procest. Pfili§ vazky a ulpivajici hlen je Zivnou plidou pro bakterie
(Staphylococcus aureus, Haemophilus influenzae, Pseudomonasa eruginoza, Burkholderia
cepacia), infekce vedou k zanétu, a to vede K destrukci plicni tkané¢ (JANMDESIGN, ©
2016 - 2018).

U vétSiny nemocnych je v disledku poruchy transportu iont chloridovymi kanaly
pfitomna nedostatecna zevné sekretorickd ¢innost slinivky bfisni, kterd neprodukuje travici
enzymy. Toto je hlavni pfi¢inou nedostate¢ného vstiebavani zivin, to vede az ke zndmkam
podvyzivy u nelééeného pacienta. Cast novorozenci se rodi s mekoniovym ileem — ucpani

stfev abnormalné vazkou smolkou(JANMDESIGN, © 2015-2016 ).

Pot nemocnych CF je vyrazné slanéjsi nez pot zdravych, obsahuje 5x vice soli.
V horkém pocasi se nemocnym s CF mohou tvofit krystalky soli na ¢ele nebo na nose.
Velké ztraty soli v horkém pocasi, pii horecce nebo pii velké fyzické namaze mohou vést

k tézkému rozvratu vnitiniho prostiedi (Vavrova, 2016, s. 25).

2.6.1 Prikaz abnormalni funkce proteinu CFTR
VysSetfeni chloridd v potu — potni test — pfitomnost klinickych ptiznaki CF

je indikaci k provedeni potniho testu. Potni test se provadi ambulantné a je zcela
bezbolestny. Opakované (nejméné 2x) pozitivni (> 60 mmol/l). Zaklad diagnostiky CF.
Je nutné, aby test provadéla laboratof, kterd na to ma certifikdt. Pied definitivnim

stanovenim diagnézy je nutné, aby se potni test provedl dvakrat kvili vylouceni
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laboratorni chyby. VSechny pozitivni testy se nasledné ovétuji molekuldrné genetickym
vySetfenim ze vzorku krve. Test provadime tak, ze horni koncetina nemocného se na
ptredlokti a na pazi nad loktem odmasti otfenim lihovym roztokem a nasledné destilovanou
vodou. Piilozi se na ni gelové tablety s pilokarpinem — latkou, ktera stimuluje potni zlazy
V misté plsobeni ke zvySenému poceni. Na tablety se polozi elektrody pfipojené ke zdroji
stejnosmérného proudu, ktery se pomalu stupniuje a po dobu 5 %2 minuty probiha
iontoforéza. B€hem toho se do kiize na ptedlokti vpravuje pilokarpin, ktery stimuluje potni
zlazy k velké produkci potu. Nemocny pocituje v mist¢ jemné Simrani nebo mravenceni.
Po skonceni iontoforézy se tablety odstrani, kiize ocCisti vodou, osusi a na misto na
predlokti, kde byla tableta, se na 30-45 minut piilozi sbéra¢ potu. Sbérac¢ potu je stoena
kapiléra s paskem, pfipominajici naramkové hodinky. Sebrany pot se v pfistroji chemicky
analyzuje a zjistuje se V ném koncentrace chloridii (Vavrova, 2016, s. 28; Kolek, 2010,
s. 375; Horsley, 2015, s. 17).

Molekuldrné genetické vySetfeni — Zakladnim pfedpokladem pro molekularné

genetické vysetfeni nejcastéjSich mutaci v genu CFTR u CF je informovany souhlas
vysetfovaného nebo jeho zakonnych zastupcii s timto vysetfenim. Provadi se testovanim
DNA obvykle ziskané z klasicky odebraného vzorku vendzni krve, kterd je odebirdna do
zkumavek obsahujici protisrazlivé agens EDTA nebo citrat. DNA je moZno se souhlasem
uchovavat ve zmraZzeném stavu nckolik let. Tento test se provadi u osob s opakované

pozitivnim potnim testem PCR metodou (Kolek, 2010, s. 375; Vavrova, 2016, s. 29).

Analyza transepitelidlnich potenciali (NPD) — Kdyz je nejednoznacny nalez z vyse

uvedenych vySetfeni, je mozné piimo (in vivo) vysetfovat aktivni transport natriovych

a chloridovych iontt v oblasti nosni sliznice (Kolek, 2010, s. 376).

Screening — screeningové vysetfeni zahrnuje antenatalni (genetické vySetfeni
dospélych osob, potenciondlnich rodi¢i jest¢ ptfed planovanym pocetim), prenatalni
(genetické vySetteni plodu z bunék ziskanych z biopsie choria, pupecnikové vendzni krve
nebo plodové vody, sonografické vySetieni btisni dutiny plodu nebo analyzu plodové vody
na snizeny obsah y-glutamyltransferdzy) a novorozenecky screening (v prvnim tydnu po
narozeni, analyza suché kapky krve ke zjisténi vzestupu imunoreaktivhiho kationtového
trypsinogenu) (Kolek, 2010, s. 377). U nemocnych monitorujeme stav vyzivy, plicni
funkce, bakteriologick¢ nalezy v sekretech dychacich cest a zanétlivé markery.

Pravideln¢ se kontroluje iontogram, sérové koncentrace vitaminli rozpustnych v tucich,
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jaterni testy, sonografické vySetfeni bficha, glykemie, kostni denzita a imunologické
parametry (imunoglobuliny, specifické IgE proti Aspergillus fumigatus). Pankreaticka
insuficience se ovéfuje vySetfenim elastdzy 1 ve vzorku stolice a CBAVD vysSetfenim

spermiogramu (Kolek, 2017, s. 451).

Novorozenecky screening — vysSetfuji se hodnoty imunoreaktivniho trypsinu (IRT)

v suché kapce krve. Od fijna roku 2009 je v Ceské republice celoplosny novorozenecky
screening cystické fibrozy (NSCF). Provadi se vysetfenim kapky krve odebrané z paticky
novorozence, ze které se testuji i dalSi vrozena onemocnéni. Pomoci screening se zjisti
onemocnéni u déti do 2 mésici véku, kdy nemaji rozvinuté piiznaky onemocnéni

(Vavrova, 2016, s. 29).

Antenatalni screening — provadi se u osob, které maji vysoké riziko vzniku CF,

maji CF vrodiné nebo jsou nositeli mutovaného genu CFTR. Antenatdlni screening
se aktivné doporucuje parim planujicim tehotenstvi, t¢hotnym i tém, ktefi hledaji

prenatalni péci. VySetiuji se i darci pro fertilizaci in vitro (Vavrova, 2006, s. 89).

Prenatélni screening — cilem prenatalniho screeningu je vyloucit co nejspolehlivéji
riziko narozeni ditéte s CF nebo stanovit pravdépodobnost narozeni zdravého ditéte. U
vySetiovaného plodu muze byt DNA izolovana zbunc¢k plodové vody ziskanych
amniocentézou, z bun€k ziskanych biopsii choria nebo 1 punkci pupecnikové Zzily
(kordocentézou). U rodict vySetfovaného plodu se odebira zilni krev. Tento screening se

provadi hlavné u rodi¢u, ktefi jiz maji nemocné jedno dité (Vavrova, 2006, s. 91).

Preimplantacni geneticka diagnostika (PGD) — je metoda, ktera umoznuje vybér

zdravého embrya nepostiZzeného cystickou fibrézou. PGD se poji s metodami asistované

reprodukce a s mimotélnim oplodnénim (Vavrova, 2016, s. 23).

2.7 VySsetrovaci metody u cystické fibrozy

Jak jiz bylo vySe uvedeno, jsou pro diagnostiku cystické¢ fibrozy dulezitd tato
vySetieni — molekularné genetické vySeteni, prenatalni diagnostika, preimplantacni
diagnostika, genova terapie, mutacné specifickd terapie, potni test, novorozenecky
screening. Celkova diagnostika se ale neobejde bez zakladni diagnostiky, jako je
anamnéza, laboratorni testy, fyzikalni vySetfeni, funkcni vySetfeni plic, zobrazovaci

metody.
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2.7.1 Anamnéza
U anamnézy zjistujeme kouteni (kolik cigaret za den a jak dlouho), inhala¢ni

expozici jinymi toxickymi latkami (v pracovnim prostfedi — prach), kasel a typ
expektorace. ZjiStujeme, zda neni pfitomna hemoptyza (vykaslavani krve),
dusnost — inspira¢ni nebo exspirac¢ni, bolesti na hrudi a jejich charakter, vahovy
ubytek — 0 kolik a za jak dlouho. Poté se zjistuje, zda nebyl v minulosti pozitivni
novorozenecky screening nebo jakykoliv druh screeningu tykajici se cystické fibrozy

(Safrankova, 2006, s. 35).

2.7.2 Fyzikalni vySetieni
Onemocnéni dychacich cest se vySetfuje poklepem a poslechem — velikost plic

a srdce, vzdusnost plic a lokalizace chorobnych zmén v plicich a v pohrudni¢ni duting.

Poklep hrudniku (perkuse) — poklepem se hrudnik vySetfuje vpiedu (pacient lezi),
zboku a vzadu (pacient sedi). Poklepava se prstem na prst, zacina se vpiredu nahoie v care
parasternalni, medioklavikularni (MC) a ptedni axilarni, zboku ve stfedni axilarni a vzadu
ve skapularni a paravertebralni shora dold. Nejdiive se srovnava prava a leva strana, pak se

urci hranice plic.

Srovnavaci poklep — plny, jasny — nad normalni plicni tkani; zkraceny az
temny — pfi¢ina v plicich — nevzdusna plice, zanét, atelektaza, plicni infarkt; pficina
V pohrudni¢ni dutiné — vypotek — exsudat, transsudat; hypersonorni — zvySena vzdus$nost

plic; pfi€ina v plicich — emfyzém, astma; pfi¢ina v pohrudni¢ni dutin€ — pneumotorax.

Hranice plic — horni hranice plic se neurcuje, ale vySetiuje se vptedu ke kli¢ni kosti,
pfipadné 3 cm nad kliéni kosti. Dolni hranice se vySetiuje v péti ¢arach — parasternalni,

medioklavikularni, stfedni axilarni, skapularni a paravertebralni (Safrankova, 2006, s. 35).

Poslech hrudniku (auskultace) — provadi se fonendoskopem vepiedu nebo vzadu,

vsed¢ nebo vleze. Pacienta vyzveme, aby zhluboka dychal otevienymi tusty, posloucha se

stejné jako pfi poklepu.

Typy dychani podle poslechu — sklipkové — nad zdravou plicni tkani;
oslaben¢ — dychani u emfyzému, atelektdzy, obezity a bolesti na hrudniku;
trubicové — dychani, fyziologické je nad tracheou, patologické pii vyplnéni alveoli

exsudatem (pneumonie), krvi (plicni infarkt); stridor (hvizdot) — je hvizdavy Selest
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neslysitelny na dalku, vyvolany ziZenim hrtanu, trachey nebo bronchii (Safrankova, 2006,
s. 36).

Typy vedlejsich dychacich Selesti — chropy suché — praskoty, piskoty a vrzoty
ptfitomné u chronické bronchitidy; chropy vlhké — bublani, pfizvucné
a nepfizvuéné — u bronchitid, bronchopneumonii, edému plic a bronchiektéazii (Safrankova,
2006, s. 36).

2.7.3 Funkd¢ni vySetieni plic
Spirometrie — v pneumologii patii k zakladnimu vySetfeni, které zhodnoti plicni

funkce. Provadi se vdechovanim a vydechovanim atmosférického vzduchu do plic.
Funkénost dychani (ventilace) se posuzuje podle hodnot dynamickych ukazateld
a dechovych objeml dychani. Pfistroj, kterym se vySetfuje, je spirometr. Vysledky
se vyjadiuji v litrech (vzduchu) nebo v procentech nalezité hodnoty pro dany vék

a pohlavi.

Dechové objemy - totidlni plicni kapacita — je celkovy objem plic po
maximalnim nadechu (6,7 litrd). Vitalni kapacita — je to nejvétsi objem vzduchu,
ktery se miize vydechnout po maximalnim nadechu (expiracni vitdlni kapacita plic
je cca 5 litrll). Rezidudlni objem je objem vzduchu, ktery zlstava v plicich a nelze ho
vydechnout (1,7 litru). Inspiraéni rezervni objem je vzduch, ktery muzeme jeSté
nadechnout k dechovému objemu (3,3 litrit). Expirac¢ni rezervni objem je vzduch, ktery
je mozny vydechnout po pasivnim vydechu (1,2 litru). Dechovy objem je vzduch, ktery
nadechneme a vydechneme béhem jednoho normdlniho dechu (0,5 litru). Inspiracni
kapacita je objem vzduchu, ktery mizeme vdechnout po normalnim vydechu. Funkéni

rezidualni kapacita je objem vzduchu, ktery zlstava v plicich po klidovém vydechu.

Dynamicti ukazatelé — usilovny vydech vitalni kapacity je to rozepsany vydech,
hodnota stejna jako vitalni kapacita. Jednosekundova vitalni kapacita je objem vzduchu
vydechnuty s nejvétSim usilim za jednu sekundu, vyjadiuje se v procentech vitalni
kapacity. Vrcholova vydechova rychlost je maximalni vydechnuty objem vzduchu

dosazeny béhem usilovného vydechu (Safrankova, 2006, s. 37).

Bodypletysmografie — je to specializované vySetieni plicnich funkci, které

se vySetfuje vuzaviené kabin¢. Je mozné zjistit 1 nepiimo méfitelné ventilacni
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parametry — nitrohrudni objem plynu, odhad odporu kladené¢ho proudicimu vzduchu
v dychacich cestach, funkéni rezidudlni kapacita, rezidudlni objem a celkova plicni
kapacita. Tato vySetfovaci metoda je zaloZena na vztahu mezi tlakem a objemem plynu pii

konstantni teploté (Benes, 2015, s. 117).

2.7.4 Zobrazovaci metody a vySetieni plic
Po narozeni je RTG obraz plic normalni. Patologicky RTG obraz se miize objevit

V rizném Casovém odstupu po narozeni, tj. tydny, mésice a roky. Jeho rozsah zavisi na
stupni obstrukce dychacich cest vazkym hlenem a na pfitomnosti nebo nepiitomnosti

infekce.

Nativni snimek nitrohrudnich orgdnt — pouzivéa se zadoptedni projekce hrudniku.
K uptesnéni a lokalizaci postizeni v plicnich lalocich, ale také pti nejasném RTG ndlezu,
doplitujeme vySetieni CT. Bocna projekce se provadi jen ojedinéle. Nativni snimek miize
byt dlouho negativni, postupné se ale rozviji obraz charakteristicky pro CF. Nativni snimek
ukazuje komplikace onemocnéni — atelektazy, pneumotorax, obstrukéni emfyzém,
zvétSeni  hilové wuzliny pfi  akutni exacerbaci zanétu, plicni hypertenze

(Vavrova, 2006, s. 159).

Pocitaova tomografie (CT) — v diagnostice se pouziva HRCT, cozZ je CT vysetfeni
s vysokou rozliSovaci schopnosti, kdy se na axalnim fezu plicni tkdn€¢ zobrazi vrstva
o Sifce 1 mm. Diky této Sifce je obraz ostry a ptesny. Tento typ CT je jedinou zobrazovaci
metodou, kterd umoznuje posoudit detaily plicni tkdné. VysSetiuje se v nadechu, s posunem
stolu 10-20 mm. Vysetieni se dopliiuje skeny k posouzeni volumen pulmonum auctum
(zvétSeny objem plic). Vysetfeni vyzaduje spolupraci pacienta. U nespolupracujicich
malych déti se toto vySetieni provadi v celkové anestezii s fizenou plicni ventilaci
v inspiriu. HRCT je indikovano u pacientii k diagnostice ranych zmén u CF, ktera mtze
byt i asymptomaticka, s normalni funkci plic a normalnim nativnim snimkem. Tato metoda
ptfinesla potfebu objektivizovat plicni zmény u CF a vedla k zavedeni skérovacich
systémti. NejpouzivangjSim skorovacim systémem hodnoceni HRCT obrazu je podle
Bhally. Zakladem HRCT je obraz provedeny za standardnich podminek v péti Grovnich,

hodnoceny dvéma nezavislymi rentgenology (Vavrova, 2006, s. 161).

Magneticka rezonance (MR) — Magnetickd rezonance mé u onemocnéni cysticka

fibréza omezenou funkci. MR miiZze byt pouzita k vySetfeni mediastina a plicnich hilt

k potvrzeni adenopatie a zmén plicnich tepen (Seidl, 2012, s. 131).
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Bronchidlni (arteriografie) angiografie — zobrazeni bronchidlnich arterii nastfikem

kontrastni latky katétrem zavedenym Seldingerovou metodou. Nejcastéji je indikovana pfi
hypertrofické dilatace bronchialnich tepen a zil arozi (nahlodanim) cévni stény. Na snimku
po aplikaci kontrastni latky do bronchialni tepny je mozné zachytit extravazaci.
Bronchidlni angiografie umozni cilenou terapeutickou embolizaci postizenych

bronchialnich cév (Seidl, 2012, s. 129).

Scintigrafie — pomoci ventilaéniho skenu aerosolu DTPA (kyselina
diethylentriaminpentaoctovd) poskytne ptedstavu o mukocilidrni schopnosti ocistovani

(Vavrova, 20006, s. 162).

Sonografie — slouzi k orientaénimu zjisténi nékterych plicnich komplikaci — volna
tekutina v pohrudni¢ni duting, plicni atelektaza nebo rozsahly plicni infiltrat (Vavrova,
2006, s. 162).

Bronchografie — rentgenové vysetieni prudusek pomoci kontrastni latky podané do
prudusek (Vavrova, 2006, s. 162).
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3 GASTROINTESTINALNI TRAKT U PLICNIi CYSTICKE
FIBROZY

3.1 Travici systém u pacientu s plicni cystickou fibrézou

U plicni cystické fibrézy miize byt postizena kazda cast traviciho systému. U jicnu
je to gastroezofagealni reflux. Slinivka bfi$ni (pankreas) mize byt postizena nedostate¢nou
zevni sekreci (produkce travici $tavy), pankreatitidou a diabetem. Tenké a tlusté stfevo
vétSinou plicni cystickd fibréza postihuje mekoniovym ileem, ucpanim dolniho useku
stteva (DIOS), strikturami (zuZenim) stfeva, vyhfezem konecniku. Postizeni se nevyhne
ani zlu€ovym cestam a jatriim. Tyto plicni cystické fibroza postihuje Zlu€ovymi kameny

a jaternim postizenim, které muze vést az k cirhdze (Vavrova, 2016, s. 49).

3.1.1 Gastroezofagealni reflux
Casta komplikace plicni cystické fibrozy. Gastroezofagealni reflux je zptisobeny

nedostateénym sevienim svéra¢e mezi jicnem a zaludkem. Vyvolava vraceni zalude¢niho
obsahu do jicnu a tim zplisobuje paleni (pyrozu). Gastroezofagedlni reflux vznikd pii
uporném kasli, tim se zvySuje nitrobfisni tlak a obsah zaludku se vraci zpét do jicnu. Miize
se podilet 1 opozdéné vyprazdiovani zaludku, hypersekrece Zaludecnich §t'av, chronické
respiracni obtize s exacerbacemi infekci. U pacientl s plicni cystickou fibrozou je
Zalude¢ni obsah kyselejsi a mulZe tedy obsah natrdvit a porusit sténu jicnu.
Gastroezofagedlni reflux se projevuje pyrézou, fithanim a zvracenim. MiZe probihat
asymptomaticky a to pocitem pfed¢asné sytosti, odmitanim potravy, bolestmi bficha
a neprospivanim. Pfi podezieni na toto onemocnéni se provadi RTG kontrastni vySetfeni
jicnu k vylouceni hiatové hernie nebo zizeni jicnu. Provadi se i 24hodinova pH-metrie
jicnu. Gastroezofagealni reflux se 1é¢i dietou a rezimovym opatfenim, prokinetiky,
Hoblokatory a inhibitory protonové pumpy (Vavrova, 2006, s. 311, 312; Vavrova, 2016,
s. 50).

3.1.2 PostiZeni zevni sekrece pankreatu
Slinivka bfiSni ma za kol §tépeni potravy pomoci enzymd, které vytvaii (trypsin,

lipadza a amylaza). Nemocni s plicni cystickou fibr6zou maji tuto funkci poruSenou diky
hlenové zatce, kterd ucpe vyvod slinivky bfi$ni. Timto se d&je to, ze enzymy nepronikaji
ptes hlenovou zatku do stfeva a nemohou uskutecnit proces $tépeni potravy (Vavrova,

2006, s. 303; Vavrova, 2016, s. 50). Spolu s enzymy maji nemocni porusenou také tvorbu
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bikarbonatu, ktery neutralizuje Zaludecni kyseliny. Nedostatecna neutralizace Zalude¢ni

kyseliny mé za nasledek porusenou funkci lipazy.

Funkce pankreatu muize byt u kazdého nemocného s plicni cystickou fibrézou
postizena jinak. U n€koho je zachovana travici funkce, u jiného nikoliv. Ale vzdycky se
muZze vyvinout postizeni zevni sekrece pankreatu (insuficience zevni sekrece pankreatu),
(Vavrova, 2016, s. 50). Slinivka bfisni se testuje nékolika zpisoby. Laboratorné se
vySetfuji pankreatické amylazy a lipazy v séru krve; amylazy v moci. Dale se laboratorné
vySetiuje pankreatickd eclastaza 1 ve stolici. Dalsim vySetfenim je cholecystokin —
sekretinovy test, coZ je zavedeni duodendlni sondy a odsavani pankreatického sekretu

(Lukag, 2007, s. 161, 162).

Pii postizeni zevni sekrece pankreatu se do téla musi enzymy dodavat ve formé
vysokych davek veptového pankreatinu v Zelatinovych kapslich (pankreaticka substituce).
Utinnost pankreatinu se snizuje, kdyZ se poda kalcium nebo magnezium. Pankreatin ale
snizuje vstiebavani Zeleza a kyseliny listové. Proto na toto musi lékaii myslet (Svihovec,

2018, s. 520).

3.1.3 Zanéty slinivky bfisni (pankreatitidy)
RozliSuji se akutni a chronické pankreatitidy. Akutni pankreatitida je urgentni

onemocnéni, které se miiZze vyvinout v Sokovy stav. To miZe zapfi€init selhani krevniho
ob¢hu a zivotné dulezitych organt s nasledkem smrti. Akutni pankreatitida se projevuje
nesnesitelnou, pankreatickou bolesti; zvracenim, nechutenstvim, celkovou nevolnosti
a schvacenosti. Dale se k celkovym pfiznakiim pfidava teplota, bolestivost bficha na dotek,
muze se objevit zezloutnuti kiize, sliznic a o¢niho bélma. Tézké stavy akutnich pankreatitid
se 1é¢i na jednotkach intenzivni péCe za neustalého dohledu monitort. Pacient nesmi
pfijimat nic per os, a tak dostava zvySené mnozstvi infuznich roztoka. Pozd¢ji je pacient

vyzivovan sondou zavedenou do tenkého stieva (Vranova, 2013, s. 47).

U chronické pankreatitidy se preménuje vlastni tkan slinivky bfisni na vazivo
a postupné se zhorSuje sekrecni Cinnost — nejdiive vnéj$i pozdé€ji 1 vnitini sekrecni
insuficience. Mezi projevy patii dlouhodoba bolest s nejintenzivnéjSimi projevy po jidle,
hubnuti, rozvoj zloutenky, rozvoj diabetu mellitu, prijmy, ascites (volna tekutina v dutiné

btisni) (Vranova, 2013, s. 47 - 49).
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Opakované zanéty slinivky bfiSni jsou pfitomny u dospivajicich a dospélych
nemocnych a maji zachovanou tvorbu travicich enzymu. Jsou to nemocni, kteti maji jednu
malo frekventovanou mutaci CF genu. Pankreatitidy se nemuseji projevovat klasickymi

symptomy, ale mohou probihat pomaleji a klidné&ji (Vavrova, 2016, s. 52).

3.1.4 Mekoniovy ileus
Mekoniovy ileus se fadi mezi ndhl¢ ptihody bfisni. Je to Zivot ohrozujici stav, ktery

potiebuje operativni feSeni. Vyviji se vétSinou ve druhém trimestru t€hotenstvi v oblasti
tenkého stieva. Po narozeni se projevuje béhem par hodin. Mekonium (smolka) je prvni
obsah stfeva ditéte po porodu. Stievni obsah plodu je hlen s bunikami stfeva a plodové
vody, tu plod spolyka pted narozenim. Mekoniovy ileus se da diagnostikovat jiz prenatalné
sonograficky ve druhém trimestru tehotenstvi. U plicni cystické fibrozy se
u sonografického vysetieni neukazuje zlu¢nik. U novorozenct s plicni cystickou fibrézou
je smolka velmi vazka, kvili tomu nemiize byt normalnim pohybem stiev posunuta a ucpe
dolni ¢ast tenkého stfeva. Projevy mekoniového ilea jsou objemné biicho po porodu,
netolerance stravy az zvraceni, projevy obstrukce — atrézie ilea, atrézie tracniku,
Hirsprungova choroba, mekoniova zatka (Vavrova, 2006, s. 308, 309; Vavrova, 2016,
s. 52, 53).

3.1.5 Distalni intestinalni obstrukéni syndrom (DIOS)
Distélni intestinalni obstrukéni syndrom je ucpani stfeva hustym obsahem diky

vazkému hlenu a stolice. Toto se déje vétSinou v koncové Casti ilea, céka a vzestupném
tracniku. Pfiinou tohoto stavu je porucha vstfebavani tukli, velmi vazky stfevni hlen,
nizké duodendlni pH, omezeny piijem vladkniny, dehydratace a podavani opiatd,
vynechanim pankreatické substituce. Projevy DIOS jsou akutni nebo chronické. Akutni
forma DIOS se projevuje kolikovitou bolesti bficha, nadymanim, nauzeou, zvracenim,
prajmem. Chronicka forma se projevuje také bolesti bficha, vzedmutym bfichem, mastnou

stolici a zacpou (Vavrova, 2016, s. 53; Vavrova, 2006, s. 309).

3.1.6 Fibrotizujici kolonopatie
Jedna se o stav, ktery vznik4 nasledkem uZzivani vysokych davek pankreatickych

enzymu v tabletach. Jsou to zUzeniny v oblasti stfev u pacientd s plicni cystickou fibrézou.
Pfi¢ina tohoto stavu miize byt ale 1 toxicita esteri kyseliny polymetakrylové
a polyakrylové, ty jsou obsaZeny v obalu nékterych preparatl. Z tohoto divodu se

nedoporucuje prekracovat davku 10 000 j. lipazy/kg/den (Lukas, 2018, s. 249).
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3.1.7 Invaginace

wev

détského véku. Nejcastéjsi u kojencli a batolat, ale mize se vyskytnout i u starSich déti.
Jedna se o vsunuti jedné Casti stieva do Casti sousedni, nejcastéji ve smeru peristaltiky.
Projevuje se prudkou bolesti bticha z plného zdravi. Bolest bficha je kiecCovita,
zachvatovitd.  Dit¢  zbledne, zatind pésti a  pfitahuje nohy  k bfichu.
Tento stav trva vtefiny az minuty. Nasleduje obdobi klidu a nasledna ataka bolesti. Dal$im

projevem je malinové zbarveny hlen nebo krev ve stolici (Vodicka, 2016, s. 307; Vavrova,
2006, s. 310).

3.1.8 Prolaps rekta
Vyhtez kone¢niku se vyskytuje u nemocnych s plicni cystickou fibrézou pii

Castych a upornych stolicich pfi nedostatecné funkci slinivky bfisni. Vyskytuje se
u nelécenych nemocnych s plicni cystickou fibrozou ptedtim, nez se stanovi diagnoza.
Jeho vznik podporuji objemné a nutkavé stolice, porucha vyzivy, kasel

a zvySujici nitrobfisni tlak (Vavrova, 2016, s. 53).

3.1.9 Funkce zdravého GIT
Zazivaci ustroji méa za tkol traveni potravy a vsttebavani zivin. Jidlo obsahuje

spoustu Zivin, jako jsou: bilkoviny, tuky, cukry, minerdlni latky, vitaminy a voda. Tyto
ziviny jsou slozky potravy, které jsou pro fungovani organismu dulezité. Strava musi byt

vyvazena a obsahovat vSechny potiebné zZiviny (Vavrova, 2016, s. 47).

Bilkoviny (proteiny) — pro ¢lovéka nenahraditelnd a nutna souc¢ést potravy. Pokud

by je ¢lovék nepiijimal, nebyla by moZzna stavba a obnova tkani ani tvorba bilkovin
s ur¢itou funkei v organismu (enzymy a bilkoviny krevni plazmy, nukleové kyseliny).
KdyZ nema organismus jinou mozZnost, vyuziva bilkoviny i pro potiebu tvorby energie

(Kunova, 2012, s. 15).

Tuky (lipidy) — jsou slouceniny glycerolu a mastnych kyselin (Kunova, 2012, s. 20).
Lipidy jsou hlavnim zdrojem energie a velkou roli maji 1 ve vytvafeni bunéénych
membran. Mastné kyseliny, které jsou v tucich nezbytné pro vstfebavani vitamina A, E, D

a Krozpustnych Vv tucich. Jsou dva druhy tuki, zivocisné a rostlinné (Vavrova, 2016,
S. 47).

Cukry (sacharidy, uhlovodany) — tvofi nejvétsi cast energetického pomeéru.

Jednoduché¢ sacharidy maji sladkou chut’ a nazyvaji se cukry. Mezi cukry se fadi gluk6za
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(hroznovy cukr), fruktéza (ovocny cukr) a galaktéza. Tyto jednoduché cukry organismus
muze vstfebavat. Sladkou chut maji 1 disacharidy (sachar6za — fepny cukr,
laktoza — mlécny cukr, maltdza — sladovy cukr). Slozité sacharidy (polysacharidy) jsou ve
vyzivé nezastupitelné. Zdrojem polysacharidi jsou obiloviny, lusténiny, zelenina, ovoce

a brambory (Kunova, 2012, s. 28).

3.2 Onemocnéni jater a Zlucovych cest
Prvnim projevem plicni cystické fibrézy po porodu muize byt prodlouzena

novorozenecka Zloutenka.

Zluénik u nemocnych s plicni cystickou fibrézou je mensi nez u zdravych a byvaji
vném zlucové kameny. Onemocnéni zlu¢niku se vyznacuje zlu¢nikovym zachvatem
(bolest biicha v pravém podzebfi, ktera vystieluje do boku a zad a zvraceni), nevolnosti,

opakovanymi bolestmi bficha, Zloutenkou a hotkosti v ustech.

Jatra jsou také postizend. Pfi¢inou je mutace genu zpusobujici plicni cystickou fib-
rozu. Diky tomu se zahu$tuje zlu¢ ve ZluCovodech, to vede k méstndni zZluci
a naslednému zanétu jaternich bunc¢k. Mlze vzniknout 1 vazivova piestavba s naslednym
rozvinutim jaterni cirh6zy. Vzhledem k moznostem vazivové piestavby jater a odporu,
ktery musi Zily pfekondvat, vznikaji jicnové varixy. Pokud vznikne cirh6za jater, objevuje
se 1 ascites, coZ je volna tekutina v dutin€ bfiSni. Portalni hypertenze, kterd zplisobuje
varixy, zpisobuje i zvétSenou slezinu, coz ma za nasledek nedostatek bilych krvinek a tim
snizenou obranyschopnost. Nasledkem toho se snizuje 1 pocet Cervenych krvinek a vznika
chudokrevnost (anémie). A v neposledni fadé se v krevni fad¢ snizuje i pocet desticek, to

ma za nasledek zvySenou krvacivost (Vavrova, 2016, s. 54).
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4 OSETROVATELSKA PECE UNEMOCNYCH S PLICNI
CF

4.1 Diabetes mellitus vazany na plicni cystickou fibrozu

Je to nejcastéjsi komplikace plicni cystické fibrézy oznacovana jako CFRD. CFRD
je cukrovka vazana na cystickou fibrozu. Pacienti stouto komplikaci maji horsi stav
vyzivy a t€z8i postizeni plic. Mezi ptiznaky diabetu patii zvySené piti a moceni, hubnuti,
ztrata chuti k jidlu se zvracenim, problémy s dychanim a rozvoj bezvédomi. Toto
onemocnéni se rozviji pomalu a typické pfiznaky se objevuji pozdéji. Typickym
ptiznakim ptfedchéazi nejasné zhorSovani plicnich funkei, nejasné zhorSovani stavu vyzivy
pfi zachovaném kalorickém piijmu. Kvili vazivové pfeméné pankreatu vlivem CFTR
proteinu dochazi k ibytku bunék produkujicich inzulin a tim je sniZzena jeho tvorba. Inzulin
slouzi k vyuziti glukézy v organismu, a tim se glukdza v krvi snizuje. Typické je postupné
snizovani produkce inzulinu — inzulinopénie. Aby se zabranilo rozvoji pfiznakil, musi se
provadeét screening. Screening se provadi ordlnim gluk6zovym toleran¢nim testem (oGTT),

(Perusicova, 2015, s. 50; Vavrova, 2016, s. 65; Vavrova, 2006, s. 341, 342).

4.1.1 Diagnostika CFRD
Klinicky se diagnostikuje CFRD pfi projevech téchto ptiznaki: zhorSovani stavu

vyzivy 1 pii intenzivni nutricni podpote, nizkad riistova rychlost neodpovidajici veku,
opozdéna puberta, nevysvétlitelné zhorSeni funkce plic a vyskytujici se polyurie

a polydipsie (Vavrova, 2016, s. 67; Vavrova, 20006, s. 344, 345).

Laboratorné se CFRD vySetiuje provedenim oralné glukézového testu. Nemocni se
rozd€luji do péti skupin. Pacienti s normalni glukézovou toleranci (NGT) — hodnoty
v 0. minuté < 7, 0 mmol/l, hodnoty ve 120. minuté < 7, 8 mmol/l. Pacienti s vyssi glykémii
v 60. minut¢ (INDET) — hodnoty v 0. minuté¢ < 7, 0 mmol/l, hodnoty ve 120. minuté
7, 8 — 11, 1 mmol/l. Pacienti s porusenou gluk6zovou toleranci (PGT) — hodnoty
v 0. minuté < 7, 0 mmol/l, hodnoty ve 120. minuté 7, 8 — 11, 1 mmol/l. Pacienti s kiivkou
spliujici kritéria diabetu bez hyperglykémie nala¢no (CFRD — FH) — hodnoty v 0. minuté
<7, 0 mmol/l, hodnoty ve 120. minuté > 11, 1 mmol/l. Pacienti s kiivkou spliiujici kritéria
diabetu s hyperglykémii nalacno (CFRD + FH) — hodnoty v 0. minuté¢ > 7, 0 mmol/l,
hodnoty ve 120. minuté oGTT neprovadét (Vavrova, 2006, s. 343, 344; Vavrova, 2016,
S. 66).
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4.1.2 Lécba CFRD
Cilem lécby je udrzeni optimalniho stavu vyzivy a ristu, kontrola hyperglykemii

k zamezeni akutnich a chronickych komplikaci diabetu, zabranit tézkym hypoglykemiim

a 1é¢ba se musi pfizpusobit tak, aby byl mozny bézny styl Zivota.

Glykemie se monitoruji glukometrem v domacim prostfedi a glykemickym
profilem v nemocni¢nim prostfedi. Glykemie se méfi pred kazdym jidlem a po kazdém

jidle.

Ptechodné se mohou indikovat peroralni antidiabetika, poté se prechazi na lécbu
inzulinem. Pouziva se dlouhodob&é pusobici inzulin vétS§inou na noc v kombinaci
s kratkodobym inzulinem pfes den. Pacientim se mohou doporucovat inzulinové pumpy

pro snadné piipichnuti jednotek inzulinu nebo naopak ubrdni jednotek inzulinu.

Dale se v 1é€bé CFRD vyuzivaji dietni opatfeni. Nejdiive se vysazuji sladké napoje,
poté se nesmi konzumovat vétsi mnozstvi sladkosti obsahujicich cukry (bonbony).
Sladkosti obsahujici i tuky (8lehackovy dort) jsou podporované, protoze diky tukim se
zpomaluje vstifebavani cukrti a tim i rust glykemie. Pacienti s timto onemocnénim maji
doporuceno jist nékolikrat denné malé mnozstvi sladkého (Vavrova, 2016, s. 67 —69;

Vavrova, 2006, s. 346 - 348).

4.2 Reprodukéni ustroji u pacientii s plicni cystickou fibrézou

Pacienti s plicni cystickou fibrozou mohou vést normalni sexualni zivot. Musi se
ale dodrzovat urcita pravidla. Sezndmeni zdravého partnera s tim, Ze nemocného partnera
muize sexudlni akt vyCerpat. Dale mize sexudlni akt vyvolat kaSel. Mohou ale nastat
1 rizné komplikace jako muzskd neplodnost, snizend plodnost u Zen, n€kdy se
nedoporucuje kojeni. Pokud se Zenam s plicni cystickou fibréozou nedoporucuje oté¢hotnét,

provadi se sterilizace, pokud s timto Zena souhlasi (Vavrova, 2016, s. 73).

Muzska neplodnost — u pacientd s plicni cystickou fibrézou je zplisobena tim, Ze

nadvarle kon¢i slepé a jeho vyvod chybi (obstruktivni azoospermie). Zpiisobuje to vétSinou
ucpani vyvodnych cest hlenem uz pii narozeni (Vavrova, 2016, s. 73, 74; Vavrova, 2006,

5. 383 - 385).

Tehotenstvi — pro nemocnou je to velka zatéz. Ovliviuje dychaci Ustroji, srde¢ni i
svalovou ¢innost. Musi se dbat na zvyseny kaloricky pfijem, kontrolovat funkce plic, rizika

infekce. T¢hotenstvi se nedoporucuje pii podvyzivé matky a pii Spatné funkci plic,
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u diabeticek, dale pti zvySenych hodnotich oxidu uhli¢itého v krvi, nizkych hodnotach
kysliku v krvi, vysokém tlaku (Vavrova, 2016, s. 75; Vavrova, 2006, s. 385, 386).

4.3 Imunitni systém u nemocnych

Imunitni systém funguje v organismu jako mechanismus rozpoznavajici
a likvidujici cizi nebo vlastni Skodlivé struktury. Vyuzivd obranyschopnost organismu
proti patogentiim (bakterie, viry, plisn¢), dale proti nebezpecnym cizorodym latkdm

(toxiny) a v neposledni fad¢ vyuziva toleranci proti vlastnim strukturam (autotolerance).

U pacientd splicni cystickou fibrézou snizuji imunitu opakované akutni
a chronické infekce dychacich cest. Na fungovani imunitniho systému se podili mnoho
faktorii: frekvence respiracnich infekci, vrozena imunita, ziskand imunita, hladina
imunoglobulinii (vlastni protilatky), pfipadna transplantace plic, kdy se musi potlacit
vlastni imunita (Vavrova, 2006, s. 139 —144; Vavrova, 2016, s. 79).

4.4 Komplikace plicni cystické fibrézy v dychacim systému

Zanét vedlejSich nosnich dutin (sinusitidy), nosni polyp6za, bronchiektazie,
atelektazy, pneumotorax, hemoptyza, respirac¢ni selhani, alergickd bronchopulmondlni
aspergiloza, palickovité prsty, emfyzém plic, kardiomyopatie (Vavrova, 2006,
s. 199 - 216).

Nosni polypdézy — jsou to vybézky zdufené nosni sliznice vzniklé v disledku

chronického zénétu v dutiné nosni. Polypy mohou byt drobné, ty nepusobi zadné
komplikace. Mohou byt i velké, ty ucpavaji nosni priduchy a brani volnému dychani
nosem (Vavrova, 2016, s. 43).

Atelektazy — je to stav, kdy se do plice za ucpanou priduskou nemuize dostat
vzduch. Ten je postupné vycerpan a ¢ast plic se stava nevzdusnou. Pokud trva atelektaza

plice dlouho, je plice poskozena trvale (Vavrova, 2016, s. 43).

Bronchiektazie — je to rozsitfeni broncht. Tuto komplikaci zptisobuje dlouhodoby

zanét dychacich cest a proteazy uvolnéné z bilych krvinek zapfi€inuji poskozeni stény
pradusek. Objevuji se v hornich lalocich plic. Bronchiektazie je trvalé poSkozeni (Vavrova,
2016, s. 43, 44).
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Emfyzém plic — tento stav nastava, kdyz je do plic pfi vdechu vzduch nasavan
a diky zGzeni prudusek hlenem se nemize vzduch dostat ven. Plicni sklipky se roztahuji

a muze dojit az k roztrzeni (Vavrova, 2016, s. 44).

Pneumotorax — je to roztazeni plicnich sklipkt, které mohou prasknout samovolné
nebo pfi veétsi namaze. Mezi plici a pohrudnici se dostane vzduch. Plice je stlacena
a nemuze vykonavat svoji funkci. Pokud je plice postizena ve vétsi mife, nemocny

pocituje nahle vzniklou dusnost, bolest na hrudniku nebo v rameni (Vavrova, 2016, s. 44).

Hemoptyza — tento stav predstavuje vykaslavani krve. Je to narusSeni cév pii

bronchiektaziich. Hemoptyza je mirna, sttedné tézka nebo tézka (Vavrova, 2016, s. 44).

Kardiomyopatie — je zjizveni vlaken srde¢niho svalu. Sval je postizen v riznych
¢astech (Vavrova, 2016, s. 44).

4.5 Lécba

Plicni cysticka fibréza je nemoc, ktera je 1éCitelnd ale nevylécitelna. Lécba plicni
cystické  fibrozy je rozd€lena na 1éCeni onemocnéni dychaciho  ustroji
a léceni onemocnéni traviciho Ustroji. Lécba dychaciho Ustroji zahrnuje prevenci a 1éceni
infekei, 1é¢bu zanétd, péci 0 pruchodnost dychacich cest, 1é¢bu komplikaci postihujicich
dychaci cesty a ostatni 1écebné metody, jako je transplantace plic, 1é€ba srde¢niho
selhavani, dlouhodob4 doméci kyslikova terapie. Lécba traviciho systému zahrnuje stravu
nemocnych s plicni cystickou fibrézou, substituci pankreatickych enzym, substituci

vitaminu a 1é¢eni komplikaci zazivaciho traktu (Vavrova, 2016, s. 97).

VyuZzivaji se tfi zékladni postupy. Je to respiracni fyzioterapie s icelem zlepsit
toaletu dychacich cest, agresivni antibiotickd 1é¢ba infekce dychacich cest
a vysokokalorickd strava se substituci pankreatickych enzymi. Mimotadné dulezity je

hygienicko - epidemiologicky rezim k prevenci infekei (Fila, 2017).

4.5.1 Hygienicko — epidemiologicky rezim v domacnosti
V domécnosti se musi dodrZzovat zasady hygieny. Samoziejmosti je Casté myti

rukou (Vavrova, 2016, s. 99). Infekce pseudomonadou je velice nebezpecna.
Pseudomonada se dostava do vzduchu kapénkami pfi splachnuti WC, pfi prudkém otevieni
kohoutku v kuchyni nebo v koupelné. Proto se musi nechat minimalné jedenkrat denné
pusobit ve vylevkach a odpadech prostiedky s chlorem, ktery nici bakterie (Vavrova, 2016,
s. 99, 100; Fila, 2017).
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4.5.2 Hygienicko — epidemiologicky reZim u poskytovatele zdravotni péce
Je velmi dilezité zakryvat si Gsta pfi kasli a nasledné myti rukou. Nutnost je myti

rukou a dezinfekce pted jidlem, pii vstupu do ordinace a pfi opusténi ordinace, kdyz je
ambulantni 1é¢ba. Mezi nemocnymi s plicni cystickou fibrézou je doporuceno dodrzovat
vzdalenost 2 — 3 metry. Pacienti by se nemcli potkdvat v malych nevétratelnych
mistnostech. Ve zdravotnickych zafizenich je doporuceny postup pro dodrzovani

hygienicko — epidemiologického rezimu (Vavrova, 2016, s. 100, 101; Fila, 2017).

453 Péce o dychaci cesty
Zakladem strategie péce o dychaci cesty je natedit hlen, ktery maji pacienti velice

husty. Hlen se fedi inhala¢ni terapii. K inhalaci se mize pouzit ultrazvukovy inhalator a
tryskovy  (kompresorovy) inhaldtor, kapesni inhalator (mesh  nebulizator)
a parni inhalator. Tryskovy inhalator vytvaii aerosol pomoci hnaciho plynu a trysky, ty
rozpraSuji pomoci kompresoru. Inhalace mizou mit rGznou teplotu. Inhalace mize byt
chladna (23 — 26 °C), indiferentni (36, 1 —37 °C) a tepla (37, 1 — 40 °C) (Vytejckova, 2013,
S. 64, 65; Fila, 2017).

Ugelem inhalace je uvolnit stahy svalstva pradusek, uvolnit hlen ze sliznice
dychacich cest a dodat 1é¢ebnou latku na sliznici dychacich cest. K inhalaci potiebujeme
ordinovany 1ék, placebo pro nacvik manipulace s aplikatorem, dokumentaci pacienta,
Ctverce bunicité vaty, igelitovy safek pro odkladani, aplikacni nastavec (Vytejckova, 2013,

S. 64, 65; Vavrova, 2016, s. 106, 107).

Sestra provede slovni edukaci o zplsobu pouziti inhalatoru, zjisti pfipadné alergie
na léky, predvede sestaveni nastavce, naplnéni 1éku do nebulizatoru. S pacientem sestra
provede nacvik inhala¢ni techniky a pouci pacienta o péci o pomicky po ukonceni

(Vytejckova, 2013, s. 65 ,66).

Postup pfi inhalaci — inhalovany roztok, pofadi a délku inhalace uréuje lékaf.

Inhaluje se nalacno nebo nejdiive dvé hodiny po jidle. Pacient pii inhalaci pohodIn¢ sedi
v rovném sedu, plosky nohou jsou opiené o podlahu, predlokti nebo lokty jsou opiené
0 plochu podlozky. Naustek sevfit usty a nadechnout se z inhalatoru. Kratce zadrzet dech
a poté vydechnout nosem. Tvofici se hleny vykaSlavat do bunicité vaty a odkladat do
igelitového sacku. Po inhalaci je pacient minimalné dvacet minut v klidu a pfi pokojové
teploté. Pokud 1€k obsahuje kortikoidy, pacient si musi po inhalaci vyplachnout usta
(Vytejckova, 2013, s. 65 - 67).
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Péce o inhaldtory — Po inhalaci vylit pfipadné zbytky 1€kti a nechat nebulizator
chvili rozprasovat naprdazdno. Poté se musi nebulizator rozebrat na soucasti. VSechny
soucasti se musi fadné¢ umyt (Jarem) V co nejteplej$i vodé a nasledné oplachnout od
myciho prostiedku, a nakonec vSechny soucasti vysusit. Kazdy den se musi nebulizator
dezinfikovat a sterilizovat. Nejcastéji se sterilizuje vlhkym teplem v parnich pfistrojich.
Dezinfikuje se specialnimi piipravky. Naustky se pouzivaji jednorazové (Vavrova, 2016 s.

107, 108; Vavrova, 2006, s. 226; Slezakova, 2010, s. 60).

4.5.4 Prevence a lécba infekei

Prevence a 1écba infekce u pacientd s plicni cystickou fibrozou je jedna
z nejdulezitéjSich slozek 1é¢by. Lé¢i se patogeny vyvolavajicimi  onemocnéni.
Staphylococcus aureus se 1é¢i napf. oxacilinem, amoxicilinem, azitromycinem,
klaritromycinem, klindamycinem, vankomycinem. Haemophillus influenzaec se 1&¢i
podanim napt. ampicilinu, erytromycinu, ampicilinu, ceftriaxonu. Lécba Pseudomonasa
eruginosa se provadi napf. ciprofloxacinem, ceftazidimem, amikacinem, tobramycinem.

Burkholderia cepacia se 1é¢i napt. chloramfenikolem, minocyklinem. Candida albicans se

1é¢i flukonazolem. Aspergilus fulmigatus se 1é¢i vorikonazolem, itrakonazolem.

Sestra méa za ukol podavat antibiotika dle ordinace lékafe. Podat spravnou silu
antibiotika napf. 500 mg, podat antibiotika ve spravnych casovych intervalech.
Zda nemocny léky zapil, jestli po podani nezvraci, nema priijem. Vzhledem k vysokym
davkdm a dlouhodobé 1écbé antibiotiky se miliZze vytvofit rezistence na antibiotika

(Vavrova, 2006, s. 255, 256, 259; Vavrova, 2016, s. 102 - 105).

45.5 Inhalaéni latky
Nejcastéji se v inhalaéni formé podéavaji mukolytika (léky zfed’ujici hlen),

vvvvvvvvvv

(kortikoidy) (Fila, 2017).

Mukolytika — tato indika¢ni skupina 1éku fedi hlen, a proto mohou pacienti 1épe
vykaslavat hleny. Mezi nejcCastéji podavanda mukolytika patii N-acetylcystein,
hypertonicky roztok soli (5, 8 % roztok), Amilorid, Uridin-trifosfat, rekombinantni lidska
DNaza a alfadornaza (Pulmozyme) (Fila, 2017, Vavrova, 2006,
S. 226 - 229).
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Bronchodilatancia — tato skupina 1éki rozsifuje prudusky. Délime je na
betamimetika a anticholinergika. Nejéastéji podavané 1éky jsou salbutamol, formoterol,

salmeterol a ipratropium (Fila, 2017; Vavrova, 2006, s. 229, 230).

-----

2017).

Inhalaéni antibiotika — u této indikacni skupiny se nejcastéji podavaji tyto 1éky:

Kolistin (Colomycin), Tobramycin (TOBI), Aztreonam (Cayston). Dale se mohou
vyskytovat v inhala¢ni formée: Amikacin, Ciprofloxacin a Vankomycin (Fila, 2017).

45.6 Lécebna rehabilitace
Lécebna rehabilitace u pacientl s plicni cystickou fibrozou mé dvé zakladni slozky

a to respiracni fyzioterapii a pohybovou 1écbu. Respiraéni fyzioterapie zajistuje
odstraiiovani hlenu z dychacich cest. Metody z respiracni fyzioterapie k odstranéni hlenu
jsou aktivni cykly dechovych technik, autogenni drenaz, PEP systém dychéni, inhala¢ni
1é¢ba v kombinaci s drenazni technikou a respira¢ni handling. U respira¢niho handlingu je
cilem kontrolovat a udrzet dychaci cesty Cisté a prichodné. Pohybova terapie je zaklad pro
udrzeni fyzické kondice. Tato 1écba je zakladem pro postupnou adaptaci organismu
a jednotlivych organt na fyzickou zatéz (Vavrova, 2006, s. 230, 231; Vavrova, 2016,
s. 110, 111).

Aktivni cyklus dechovych technik — obsahuje tfi cvicebni €asti: kontrolované

dychani, cvi¢eni hrudni pruznosti a techniku silového vydechu a huffingu. Kontrolované
dychani je uvolnéné, odpocinkové dychani. Je to odpocinkové dychani s relaxaéni tlevou
pro branici. Technika svalového vydechu a huffingu — huffing je rychly vydech otevienymi
usty ptfes uvolné€nou hlasovou Stérbinu. Jsou to dva az tfi vydechy védomé podpotené
aktivitou bfiSnich svall s kontrolovanym dychanim. Cvi¢eni na zvySeni pruZnosti hrudniku
je inspiracni technika s dlirazem na maximalni mnozstvi pomalu nadechnutého vzduchu
a pasivné, kratce a bez sily vydechnutého vzduchu usty (Smolikova, 2010, s. 79 —81,
Vavrova, 20006, s. 232, 233).

Autogenni drendz — je védomé fizena samotnym pacientem. Autogenni drenaz je

dychani v pomalém inspiriu s inspiraéni pauzou az na konci vdechu. Dale navazuje
védomé fizené, pomalé a dlouhé, svalové podpofené aktivni expirium pootevienymi sty

(Smolikova, 2010, s. 76 - 79).
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PEP systém dychéni — je to vydech proti zvySenému odporu, pii kterém stoupa
intrabronchialni tlak. Jsou tfi typy PEP terapie — nizky pozitivni vydechovy tlak, vysoky
pozitivni vydechovy tlak a oscilujici vydechovy tlak (Flutter, Cornet, Acapella, TriFlow).
PEP dychani podporuje prevenci bronchialniho kolapsu a usnadiiuje terapii atelektaz
s prevenci jejich opakovani kvili kolapsu broncht. K tomuto typu dychani byla vyvinuta
pomicka (PEP  maska) (Smolikova, 2010, s. 81-87; Vavrova, 2006,
S. 234 - 237).

Ukol sestry pii respiraéni fyzioterapii je spoluprace s fyzioterapeutem, kontrola
pacienta, edukace pacienta, nabadat pacienta, aby cvi€il i bez pfitomnosti fyzioterapeuta

a provadét nekteré techniky dechové rehabilitace.

4.5.7 Dlouhodoba domaci oxygenoterapie
Radi se mezi 1é¢ebnou metodu, ktera spo¢iva v dlouhodobém podavani kysliku

v domécim prostiedi pacienta. Hlavnim cilem DDOT je odstranéni hypoxemie a tkanové
hypoxie. DDOT vede k prodlouzeni zivota nemocnych, zlepSuje kvalitu zivota, zvySuje
toleranci zatéze, sniZzuje pottebu hospitalizace a jejich délku, zlepSuje mozkové funkce.
DDOT je indikovéna u pacientll v dobé¢ stabilizace zakladniho onemocnéni pti 1écbé za-
kladni

nemoci, kterd vyvolava respiracni insuficienci. Kritéria pro DDOT je prukaz zdvazné
respiraéni insuficience u nemocného sediciho v klidu s hodnotou hypoxemie P.O2< 7, 3
kPa, pokud je respirace leh¢i PaO2 = 7, 3 az 8, 0 kPa, musi byt pfitomen alespon jeden
z téchto znakl — znamky plicni hypertenze, hypertrofie pravé komory s prikazem na EKG,
sekundarni polyglobulie (hematokrit nad 55 %), denaturace V pribéhu spanku
prokdzand no¢nim monitorovdnim saturace, zatéZova denaturace pifi standardni

spiroergometrii.

Zdroji  kysliku v Ceské republice jsou koncentratory. Koncentratory
pracuji tak, Ze z okolniho vzduchu koncentruji kyslik a pfes systém bakteridlnich filtrti
aplikuji nemocnému. Mizeme se setkat s klasickymi stacionarnimi koncentratory kysliku
(hrazeno z vetejného zdravotniho pojisténi), mobilnimi koncentratory kysliku (hrazeny
pojistovnou), kapalnym kyslikem (pfi splnéni podminek také hrazen z pojiSténi),

tlakovymi kyslikovymi lahvemi (nehrazeno z vetejného zdravotniho pojisténi).
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Kyslik je ze zdroje veden systémem hadicek k aplikatoru kysliku. NejcastéjSim
aplikatorem kysliku jsou kyslikové bryle. Dale se mizeme setkat s kyslikovou maskou

a Venturiho maskou (Kolek, 2017, s. 478 - 482).

Dobu pouzivani kysliku denné stanovi pneumolog. Minimalni doba pro 1é¢ebné
podéavani kysliku je 16 hodin za den. Pauzy mezi inhalacemi kysliku nemaji byt delsi nez
2 hodiny. DDOT se ukoncuje, pokud pacient jiz nespliuje nékteré z vySe uvedenych

kritérii.

Ulohou sestry v dlouhodobé domaci oxygenoterapii je opakovana edukace
pacienta, rodiny, pracovnikii doméaci péce. Dulezité informace se musi podavat ustn¢,

ukézkou a pisemnou formou a naslednou ukazkou od pacienta, jestli v§e spravné pochopil

(Kolek, 2017, s. 482, 483).

45.8 Transplantace plic
Transplantace plic je varianta 1écby pro nemocné v pokroc¢ilém stadiu

dlouhodobého plicniho onemocnéni. Od této 1écby se ocekava prodlouzeni délky zivota
a zvySeni kvality zivota. Tato operace se provadi u nemocnych, kdy plice jsou tak

poskozené, ze nedostatecné zasobuji télo kyslikem a neuméji vyloucit oxid uhlicity.

Aby mohly byt plice transplantovany, musi pacient spliiovat néktera kritéria. Musi
mit konecné stadium izolovaného plicniho onemocnéni, vycerpani konzervativnich
lécebnych moznosti, rychlou progresi onemocnéni, zavislost na kysliku, zvysujici
se imobilitu, chybéjici kvalitu zivota, hodnoty plicnich funkci s FEV1 pod 30 %, stoupajici
pocet hospitalizaci, masivni hemoptyzu, recidivujici pneumotorax, zhorSujici se stav

VYZivy.

V nékterych piipadech se transplantace plic provést nemiize. Tato situace nastava
u tézkého systémového onemocnéni, u maligniho onemocnéni, u multiorganového
selhavani, u systémové infekce, u extrémni kachexie nebo obezity, u dlouhodobé 1écby
vysokymi ddvkami kortikoida S naslednym poskozenim orgénu. Déle u pozitivity HsAg
a prokazané hepatitidy C. Pfed transplantaci plic pacient podstupuje
imunosupresivni terapii, aby byly plice darce pfijaty télem piijemce. Nasledné po trans-
plantaci pacient uziva dozivotné¢ tyto Iéky: cyklosporin-A nebo tacrolimus,
mykofenolatmofetil a prednison (Vavrova, 2006, s. 291 -295; Vavrova, 2016,
s. 124 -129; Balaz, 2011. s. 54, 55).
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4.6 Vyziva u nemocnych s plicni cystickou fibrézou

Cilem vyzivy u dospélych s plicni cystickou fibrézou je dosdhnout normalniho
rustu a rozvoje organismu. To zajiStuje vysokokalorickd strava, dostate¢na substituce
pankreatickych enzymti a dostate¢nd nutriéni podpora. Denni energeticky pifijem pacienta
S plicni cystickou fibrozou by mél byt o 30 — 50 % vyS$i nez u zdravych. V ptipadé
infekce, dechové namahy a podvyzivy by mél byt denni energeticky piijem o 150 — 200 %
vyssi. Energeticka potieba nemocného pacienta ale zavisi na véku, pohlavi, stavu vyzivy,
stupni pankreatické nedostatecnosti, Cetnosti fyzické aktivity a na plicnich funkcich.
Pacient se musi pravidelné méfit a vazit, tak se zjisti, v jakém je stavu vyziva nemocného

(Klub, 2010, s. 3 - 5).

Stav vyZzivy se musi konzultovat s odbornikem — nutri¢nim terapeutem. Nemocny si
musi zapisovat tii dny, to co snédl. Poté nutri¢ni terapeut zhodnoti jidelnicek a posoudi,
zda vyhovuje po strance biologické a energetické. Pokud je jidelnicek na nizké energetické
urovni, musi se kalorie navysit. Zasadnim pravidlem je podavat jidlo v malém objemu, ale
s vysokymi kalorickymi davkami. Jidlo, které se mliZze timto zplisobem obohatit. Chléb

s maslem muzeme obohatit dZemem s kousky ovoce nebo rybi pomazankou se syrem

(Klub, 2010, s. 3 - 5).

Kdyz se potiebuje u pacienta zjistit energeticka potieba, vypocitavd se bazalni
metabolismus, koeficient aktivity a koeficient nemoci, a to nam da vysledek pro denni
energeticky pfijem. K vypoctu bazalniho metabolismu je potfeba védét v€k, hmotnost,
koeficienty pro zeny a muze. U koeficientu aktivity potfebujeme znat, jestli je pacient
upoutan na lazko (1,3) nebo jestli ma jen sedavou ¢innost (1,5) nebo je to aktivni pacient
(1,7). Dale musime znat koeficienty. Ke koeficientu nemoci musime znat miru poSkozeni

funkce plic a koeficient (Vavrova, 2006, s. 353, 354).

U pacientl s nelécenou pankreatickou insuficienci vznika malnutrice (podvyziva).
Pti nestraveni potravy vznikaji u pacientl kiece, nadymani a bolesti bficha. Enzymaticka
substituce se musi jist pfed kazdym jidlem, nutricnim jidlem nebo enterdlni vyzivou.
Vyjimkou je ovoce a nealkoholické napoje. Davku enzymt urcuje 1ékat. Enzymy uc¢inkuji

asi dvé hodiny (Klub, 2010, s. 7, 8).

Nutriéni substituce se tyka hlavné tuki, esencidlnich mastnych kyselin, bilkovin,
sacharidii, vlakniny, probiotik, vitamini — A, D, E, K, minerala — NaCl, draslik, vapnik,
fosfor, hoicik, zelezo, zinek, méd’, selen, jod, mangan, molybden, chrom, fluor. VSechny
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tyto slozky se musi pacientim dopliiovat, protoze kazda slozka ma v organizmu sviij kol

(Vavrova, 2006, s. 357 - 361).

4.7 Psychické aspekty chronického plicniho onemocnéni

Plicni cysticka fibréza je dlouhodobé onemocnéni trvajici cely zivot nemocného.
Proto se z mnoha hledisek fadi mezi chronickou nemoc. Kvalita zivota nemocnych souvisi
s kvalitou zdravotni péce (udrzet urcity standard zivota, hodnoceni 1éCebnych postupi).
Chronicka nemoc, jako je plicni cysticka fibroza, znamena pro nemocného ekonomickou
zatéz a léCba vyvolava ruzné etické otazky, protoze je velice nakladna. Chronicka
onemocnéni postihuji nemocné S riznou etiologii, ptiznaky, mirou psychického i fyzického
stradani, zavaznosti a progndzou. Nemoc se neustdle pfipomind a neni mozné na ni
zapomenout. Proto musi byt nemocni pod neustdlou kontrolou — samotny nemocny,
rodinni pfislusnici, oSetfujictho 1ékate a 1ékafti specialistdt (Gillnerova, 2011,

s. 36; Vavrova, 20006, s. 451, 452; Vavrova, 2016, s. 145, 146).

Chronické onemocnéni hodnotime ze ti hledisek — somatické, psychické a socidlni.
Do somatické oblasti patii piiznaky, MKN-10, 1é¢ba, zdvaznost a prognoza. Do psychické
oblasti se fadi emo¢ni a kognitivni faktory, reakce a chovani nemocného. Socidlni oblast se
zabyva spoleCenskymi aspekty onemocnéni, role nemocného, postojem k nemoci,
invalidité¢ a reakci okoli na nemocného (Vavrova, 2006, s. 451, 452; Gillnerova, 2011,
s. 36, 37).

Chronické onemocnéni, jako je plicni cystickd fibréza, se muze projevovat
a prozivat individualn€é. Toto nemocni proZzivaji v pribéhu svého Zivota po diagnostice
nemoci — trvala ztrata zdravi, trvala piitomnost nemoci, naro¢na 1é¢ba, nemocny se musi
edukovat v riznych oblastech (spravna lécba, nové informace o nemoci, osvojit si nové
navyky, osvojit si novy styl Zivota), kontrola nemocného, zda dodrzuje 1é€ebny rezim,
mohou probihat Casté a dlouhé hospitalizace s komplikacemi. Dale musi nemocny
spolupracovat, podstupovat opakované kontroly u 1ékait. Nemocny se musi pfipravit na to,
ze jeho nemoc bude rizné progredovat nebo se bude rizné stabilizovat. Musi zvladnout
zmény ve zmeéné léCebného rezimu (zména medikace, ptidani 1€k, zména v dietnich
opattenich, nové pomucky). Také by se mél pacient pfipravit na to, Ze tato nemoc se mize
zhorsit, a proto bude mit neptfiznivy dopad na nemocného ve smyslu dalsiho omezeni
a veétsiho dopadu na kvalitu Zivota. Lidé s plicni cystickou fibrozou maji nejistou

prognozu (Gillnerova, 2011, s. 37).
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Nemocni prozivaji emoc¢ni diskomfort: pocit nejistoty, strach, deprese, tzkost.
Psychicky diskomfort se u nemocnych projevi jako strach o ztrdtu samostatnosti
a nezavislosti. Boji se, Ze se s nim partner kvili nemoci rozejde, nebude mit s kym plano-
vat budoucnost. VétSinou jsou piitomny obavy ze ztraty postaveni v praci a tim padem
zhorSeni financni situace. Je zde diilezitd podpora rodiny a diivéra zdravotnikii (Gillnerova,

2011, s. 38).

Zdravotnicky tym, se kterym nemocny spolupracuje, si spolu vytvaieji urcity vztah,
coz ob¢ strany zatézuje. Ze strany zdravotnického personalu je dileZita edukace nemocné-
ho, rodinnych ptislusnikti a vSech, kteti se budou o nemocného starat. Pacient miize na-
v§tévovat rizné organizace a setkavat se s dalSimi nemocnymi, ktefi trpi stejnym onemoc-
nénim. To by mélo byt brano jako uréity druh psychoterapie nebo mize navstévovat od-
borniky.

Nemocny by se mé¢l naucit s 1ékafem mluvit o tabuizovanych tématech, jako je smrt, t&zké
stavy nebo u zen neschopnost oté¢hotnét. A 1ékat by mu mél tyto informace poskytnout

pravdivé a nijak informace nezlehcovat (Vavrova, 2006, s. 453 - 466).
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PRAKTICKA CAST

5 EMPIRICKA CAST PRACE

5.1 Hlavni cil
Hlavnim cilem bylo zjistit specifika pé¢e o pacienty s onemocnénim plicni cysticka

fibroza a povédomi vetejnosti o tomto onemocnéni.

5.2 Diléi cile
1. Zjistit zkuSenosti pacientt s plicni cystickou fibrozou.
e Byli pacienti s plicni cystickou fibrozou hospitalizovani méné nez ve 3 mési¢nim
intervalu vice neZ jednou?
o Otazka: 13, 14
e Maji pacienti s onemocnénim plicni cystickd fibroza dalsi komplikace souvisejici
S timto onemocnénim?
o Otazka: 9, 10, 11, 12
e Maji pacienti s plicni cystickou fibrozou zhorSenou kvalitu Zivota jiZ od narozeni?
o Otazka: 7, 21
e Znaji nemocni s plicni cystickou fibrézou mista, kde jsou centra plicni cystické fib-
rozy?
o Otazka: 15, 16
2. Zjistit zkuSenosti a povédomi o onemocnéni plicni cysticka fibroza.
e SlySela nékdy Siroka vefejnost pracujici mimo zdravotnictvi o plicni
cystické fibroze?
o Otazka:6,7,8,9
e Mysli si Siroka vefejnost, Ze by se mélo vice informovat o této nemoci?

o Otazka: 11, 12

5.3 Formulace problému

Plicni cystickd fibroza je multisystémové onemocnéni charakterizované
progresivnim plicnim onemocnénim, (vedoucim k respira¢nimu selhdni), poruchou
pankreatu, jaterni dysfunkci, problémy stfevni motility, zvySenou koncentraci elektrolyti

vV potu, u muzi neplodnosti. V soucasné dobé je toto onemocnéni na celém svéte
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nevylécitelné. Cilem 1écby je zpomaleni progrese choroby, zmirnéni obtizi a zlepSeni

kvality zivota nemocnych trpicich cystickou fibroézou.

Pti svych praxich na riznych oddélenich socialnich a zdravotnickych zatizeni jsem
se setkala pouze s jednim ¢lovékem trpicim plicni cystickou fibrozou. Vzhledem k tomu,
ze Slo pouze o jednoho ¢lovéka za dlouhou praxi, mé zajima, jaké jsou zkuSenosti pacien-

ti? Jaké je povédomi vetejnosti o plicni cystické fibroze?

5.4 Charakteristika sledovaného souboru
Cilovou skupinu mého vyzkumu tvoii dva soubory respondenttli. Prvni skupinu tvo-
ii laicka vefejnost a druhou pacienti trpici CF. Tyto skupiny jsem si vybrala, protoZze mé

zajimaji zkuSenosti pacienta i povédomi vefejnosti o CF.

Pii vybéru respondentli musela prvni skupina splnit podminku price mimo
zdravotnické odvétvi. Skupina tvofend pacienty musela splnit pozadavek, ze timto

onemocnénim trpi. Pro zatazeni do vyzkumu nezaleZelo na véku ani pohlavi.

5.5 Metodika prace

Metodou vyzkumu je kvantitativni typ sbéru dat. Tato data jsem sbirala pomoci
dvou polostrukturovanych dotaznikii, které byly zcela anonymni. Prvni dotaznik uréeny
pro laickou vefejnost obsahoval 12 otazek. Ve 2 otazkach byla uvedena moznost ji-

né/dopliite.

Druhy dotaznik pro pacienty obsahoval 21 otazek. Ztoho 4 doplihovaci,

3 s moznosti jiné odpovédi a 5 otevienych otazek.

Na zacatku obou dotaznikl byly filtrujici otdzky, které mi pomohly s rozdélenim

respondentdl.

Dotaznik pro laickou vefejnost kromé¢ filtrujicich otazek obsahoval otdzky na to,
jestli pobiraji néjaky diichod nebo jestli pracuji. Dale jsem se ptala, jestli se vefejnost
setkala s pojmem plicni cysticka fibroéza, co je to plicni cysticka fibroza, jaké ma
projevy a v neposledni fad¢ zda by se chtéli dozvidat o plicni cystické fibroze a jakym zpti-

sobem.

Dotaznik tykajici se pacientli obsahoval také otazky na dichod a zaméstnéni.

V tomto dotazniku se ptam, Vv Kkolika letech nebo v jakém obdobi Zivota nemoci
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onemocnéli, zdali ma pacient tuto nemoc v rodin€. Obsahuje také otazky tykajici se
komplikaci plicni cystické fibrozy, dal§imi onemocnénimi spojenymi S touto nemoci,
kolikrat byli hospitalizovani a v jakém ¢asovém intervalu. Jsou zde i otazky tykajici se
kvality zivota nemocnych, odkud cCerpaji informace a jaké informace by uvitali. A

Vv neposledni fad¢ jsem se ptala na centra cystické fibrozy.

Zavérem obou dotaznikii dékuji respondentiim za jejich ochotu spolupracovat
a dekuji jim, Ze mi dovolili nahlédnout do jejich zivotli. Samoziejmosti je také anonymita
a vyuziti pouze pro ucely bakalaifské prace. Navratnost dotaznikli byla 100 % a u laické

vetejnosti mi dotazniky vyplnili vzdy lidé bez zdravotnického vzdélani.
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6 ANALYZA UDAJU

Analyzovala jsem dvé skupiny respondent. Jednou skupinou respondentt byli
nemocni s onemocnénim plicni cysticka fibréza. Druhou skupinu respondentt tvofila

laicka vetejnost.

6.1 Vysledky Setieni u nemocnych

Otazka ¢. 1 — Jakého jste pohlavi?

Graf | - Jakého jste pohlavi?

B Zena ® Muz

16

U otazky €. 1 bylo mozné vybrat pouze jednu moznost.

Z grafu vyplyva, Ze na tuto otazku odpovédélo 60 (79 %) Zen a 16 (21 %) muzui.
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Otazka ¢. 2 — Kolik Vam je let?

Graf Il - Kolik Vam je let?

m18-25let m26-35let m36-45let 45-55et M55 letavice

46

V otazce ¢. 2 respondenti mohli vybirat z 5 moznosti @ mohli zvolit pouze jednu

moznost.

Ze 76 dotazovanych bylo 46 respondenti ve véku 18 — 25 let, dal§ich 17
respondenttl bylo ve véku 26 — 35 let a dalsich 13 dotazovanych bylo ve véku 36 — 45 let.

Ze zbyvajiciho vékového rozsahu 45 — 55 let a 55 let a vice si zadny respondent nevybral.

47



Otazka ¢. 3 — Jste zaméstnan/a?

Graf lll - Jste zameéstnan/a?

M Ano ® Ne

V otazce €. 3 bylo mozné vybrat pouze jednu odpovéd'.

Z celkového poctu dotazovanych 41 vybralo moznost Ano a dalSich 35

dotazovanych odpovédélo Ne.
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Otazka ¢. 4 — V jakém odvétvi pracujete?

Graf IV - V jakém odvétvi pracujete?

B Administrativa M Zdravotnictvi
B Gastronomie IT
Marketing W Pojistovnictvi
M Prekladatelka B Obchod
B Péce a uklid domacnosti M Strojirenstvi
B Telekomunikace B Neziskovy sektor
Outdoor Skolstvi
Ridi¢/kuryr Statni sprava
12
° 4 g 5
11 1 1 1 1 1 1 1 1 1 1
—
1

Otazka ¢. 4 byla doplhovaci a vyplnovali i respondenti, ktefi v predeslé otazce

odpovédéli moznost Ano. V této otdzce odpovidalo 41 respondentt.

Ze 41 respondentli jich 12 pracuje v administrativnim odvétvi, dalSich 5 pracuje
v oboru zdravotnictvi, dalsi 4 dotazovani pracuji v oboru gastronomie. Dalsi odpovédi bylo
odvétvi IT, v tom pracuji 3 respondenti. Dalsi 3 respondenti pracuji v marketingu. Dale 2
respondenti pracuji v odvétvi pojisStovnictvi. Zbylych 12 respondenti odpovédélo rizné
odvétvi. Dvanact riznych odpovédi vypada takto - piekladatelka, obchod, péce a uklid
domaécnosti, strojirenstvi, telekomunikace, neziskovy sektor, outdoor, Skolstvi, fidi¢/kuryr,

statni sprava.
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Otazka ¢. 5 — Pobirate dichod?

Graf V - Pobirdte diichod?

M Ano ® Ne

V otazce €. 5 bylo mozné odpovédét pouze na jednu odpovéd'.

Na otazku €. 5 jestli respondenti pobiraji diichod, odpovédéli respondenti kladné a
to v poctu 59 (78 %). Zaporn¢ jich odpovédélo 17 (22 %).
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Otazka ¢. 6 — Jaké je vaSe nejvyssi dosaZené vzdélani?

Graf VI - Jaké je vase nejvyssi dosazené vzdélani?

m Zakladni = Stfedoskolské Vyssi odborna skola  m Vysokoskolské

52

12

. I

U otazky €. 6 bylo mozné zaskrtnout pouze jednu odpovéd'.

Z celkového poctu respondentt odpovédélo 11 zakladni vzdélani, dale odpoveédélo
52 respondentli stfedoSkolské vzdélani. Pouze 1 respondent méa vystudovanou vyssi

odbornou skolu a zbylych 12 respondentti mé vysokoskolské vzdélani.
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Otazka ¢. 7 — Kdy se nemoc diagnostikovala?

Graf VII - Kdy se nemoc diagnostikovala?

H Novorozenec H Kojenec M Batole
Predskolni vék B Mladsi skolni vék | Starsi Skolni vék
Adolescence Mladsi dospélost Jiné: Prenatalné, 33, 34
28
11
9 10 9
4 3
1 1
1

V otédzce €. 7 mohli dotdzani zaskrtnout pouze jednu odpovéd’ a jedna moZnost byla

pro volné doplnéni.

U 9 dotdzanych se nemoc diagnostikovala v obdobi novorozence. U dalSich
28 dotazanych se nemoc diagnostikovala v obdobi kojence. U 11 respondentil se nemoc
diagnostikovala v obdobi batolete. V piedSkolnim véku se nemoc diagnostikovala 10
respondentim. Dal§im 9 dotazanym se nemoc diagnostikovala v mlad$im Skolnim véku.
Ve star§im Skolnim véku se nemoc diagnostikovala 4 respondentim. V obdobi adolescence
se nemoc diagnostikovala pouze 1 dotdzanému. Stejnému poctu dotdzanych se nemoc
prokazala v obdobi mladsi dospélosti. Celkové tiem dotdzanym se nemoc diagnostikovala

V jiném obdobi, nez je v moznostech a vyuzili moznost dopliiované otazky.
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Otazka ¢. 8 — Ma nékdo v rodiné také tuto nemoc?

Graf VIl - Ma nékdo v rodiné také tuto nemoc?

B Ano B Ne mNevim

63

V této otdzce nejvice respondentli (63) 83 % odpovédélo, ze nikdo nemd v rodiné
stejnou nemoc jako oni. DalSich 11 (14 %) respondenti ma v rodiné nékoho, kdo ma

stejnou nemoc. Pouze 2 (3 %) dotazani, nevi, jestli maji v okruhu blizkych stejnou nemoc.
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Otazka ¢. 9 — Mate néjaké dalSi onemocnéni spojené s plicni cystickou

fibrozou?

Graf IX - Dalsi onemocnéni spojené s plicni cystickou fibrozou?

B Ano E Ne mNevim

Ze 76 respondentti ma 50 (66 %) dalsi onemocnéni spojené s plicni cystickou fib-
rézou. DalSich 23 (30 %) respondentii nema onemocnéni spojené s plicni cystickou fibro-
zou. Dalsi 3 (4 %) dotazani nevi, jestli maji n¢jaké dal$i onemocnéni spojené s timto one-

mocnénim.
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Otéazka ¢. 10 — Jaké? (Pokud jich je vice vyberte z moZnosti)

Graf X - Jaké dalsi onemocnéni?

B Diabetes mellitus B Postizeni potnich Zldz m Neplodnost

Potize s otéhotnénim M Osteoporoza B Kardiomyopatie

Jiné:

37

18

Na otazku ¢. 10 bylo mozné vybrat vice moznosti a respondenti mohli vyuzit

odpovédi jiné a doplnit své souvisejici onemocnéni.

Z celkového poctu respondentil odpovédélo 37, Zze ma diabetes mellitus jako
onemocnéni spojené s plicni cystickou fibrozou. Respondenti uvedli, Ze maji osteopor6zu
souvisejici s plicni cystickou fibrézou, a to v poc€tu 9 dotazovanych. DalSich 7 respondentt
uvedlo, Ze mé potiZze s ot¢hotnénim. S neplodnosti maji problém 4 respondenti. PostiZeni
potnich zl4z souvisejici s plicni cystickou fibrozou maji 4 respondenti. Kardiomyopatie
postihuje 3 respondenty. Zbylych 18 respondenti vyuZzilo moznost jiné a doplnili tato
onemocnéni souvisejici s plicni cystickou fibrozou — reflux jicnu, steatéza jater,
hepatopatie, hypoglykémie, astma, deprese, pankreatitida, nosni polypy, celiakie,

osteopenie, Sedy zakal a myotonie nohou.
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Otazka ¢. 11 — Vyskytly se u vas néjaké komplikace spojené s plicni cystickou

fibr6zou? Pokud ano jaké? (Dopliite)

Graf X1 - Komplikace spojené s plicni cystickou fibrézou?

B Ano ENe mNevim

U této otazky méli respondenti na vybér jednu moznost. Pokud vybrali, moZnost

ano doplnovali, jaké komplikace méli.

Z celkového poctu respondentd uvedlo 34 (45 %) komplikace spojené s plicni
cystickou fibrozou. Respondenti uvedli tyto komplikace — zachvaty kasle, mekoniovy
ileus, hypoglykemie, $patné dychani, Spatné traveni, pankreatitida. DalSich 28 (37 %)
dotazovanych uvedlo, ze se u nich nevyskytuji Z4dné komplikace spojené s plicni

cystickou fibr6zou. Odpovéd nevim vyuzilo 14 (19 %) respondentd.
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Otazka €. 12 — Zazil/a jste néjaké z nasledujicich stavii?

Graf X1l - Zazil/a jste néjaké z nasledujicich stavii?

B Pneumotorax B Hemoptyza
m Hypoglykemické koma Akutni hyponatremicka dehydratace
B Atelektaza plic M Bolesti bricha
Jiné Nic
52
33
17
10 7
3 2 4
1

U otazky €. 12 bylo mozné vybrat vice moznosti. V moZnostech byla i odpovéd’

jiné, ta byla dopliiovaci.

Nejvice respondentii v poctu 52 odpovédeli bolesti bficha. Druhou nejpocetné;si
odpovédi byla hemoptyza, tu zazilo 33 respondentti. Pneumotorax mélo 17 respondenti.
Hypoglykemické koma zazilo 10 respondentti. Dalsi 3 respondenti uvedli proziti akutni
hyponatremické dehydratace (Sok z horka). Moznost jiné (kiece, pokles plicnich funkci a
zhorSené dychdni) vyuzili 4 respondenti. DalSich 7 respondentli odpovédélo, Ze nezazilo

zadny z téchto stavu.
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Otazka ¢. 13 — Kolikrat ro¢né jste asi hospitalizovan/a?

Graf Xl - Kolikrat rocné jste hospitalizovan/a?

mVibec W1-2x m3-4x Vicekrat mJiné: Nepravidelné

32

12
10

U této otazky bylo mozné vybrat pouze jednu odpovéd’, a také vyuzit moznost jiné

a doplnit.

Hospitalizovano 1-2 x roéné bylo 32 respondentli. Béhem roku nebylo
hospitalizovano viibec 20 respondenti. Hospitalizovano béhem roku 3-4 x bylo 12
respondentli. Vicekrat byli hospitalizovani béhem roku 2 dotazovani. Moznost jiné vyuzilo
10 respondentii. Do této moZnosti dotazovani doplnili, Ze b&hem roku byli sice

hospitalizovani ale nepravidelné (napt. naposledy v roce 2015).
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Otazka ¢. 14 — V jakém ¢asovém intervalu byli rozestupy mezi hospitalizacemi?

Graf XIV - Casovy interval hospitalizaci

B 3 mésice m14dnl m1/2roku ®3/4roku W1rok

M 2 roky B 1mésic ™2 meésice 4 mésice 5 mésicu

M 3 roky M 4 roky 1x za Zivot I Vlbec

Tato otdzka byla dopliovaci. Proto jsou odpovédi takto rliznorodé.

Nejvice respondentil (20) uvedlo, Ze nebyli hospitalizovani viibec. Dalsi odpovédi
byli 3 mésice, tu odpovédélo 18 respondentti. U 13 respondentl byl ¢asovy rozestup mezi
hospitalizacemi % roku. Casovy rozestup 2 mésicti uvedlo 5 tdzanych. Roéni rozestup mezi
hospitalizacemi méli 4 dotazovani. Dvoulety interval mezi hospitalizacemi méli
3 respondenti, stejn¢ jako ¥ roku byl v zastoupeni odpovédi od 3 respondentii. 14 denni
interval hospitalizaci uvedli 2 respondenti, stejné jako u rozmezi 1 mésic a 4 mésice. Dalsi

4 tazani uvedli, kazdy jinou odpoveéd’ — 5 mésicii, 3 roky, 4 roky a 1x za zivot.
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Otazka €. 15 — Vite, kde jsou centra cystické fibrozy (CF)?

Graf XV - Kde jsou centra cystické fibrozy?

B Ano B Ne mNevim

U otdzky €. 15 bylo mozné vybrat pouze jednu odpovéd. Pokud ale respondenti

uvedli moznost ano, otazka se dopliiovala.

Z tohoto grafu je zfejmé, Ze dominovala odpovéd” Ano. Tuto mozZnost vybralo 68
(89 %) respondentti. Kazdy zrespondenti uvedl minimalné jedno centrum cystické
fibrozy. Uvedené odpovédi — Praha, Olomouc, Brno, Plzen, Ostrava, Hradec Kralové,
Liberec, Ceské Budg&jovice. Zaporné odpovédélo 5 (7 %) respondenttl. Dalsi 3 (4 %)

respondenti uvedli odpovéd nevim.
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Otéazka ¢. 16 — NavS§tévujete CF centrum? Které?

Graf XVI - Navstevujete CF centrum?

W Ano ® Ne

U otazky ¢. 16 bylo mozné vybrat pouze jednu moznost. Pokud ale respondenti

zaskrtli odpovéd’ ano, dopliiovali, které centrum cystické fibrozy respondenti navstévuji.

Z tohoto grafu vyplyva, Ze 88 % respondenti vyuzilo odpovéd ano, kdy mohli
doplnit, jaké centrum navstévuji. Pouze 12 % respondentii nenavstévuje centrum cystické
fibrozy. V moznosti ano dotazovani vypliovali centra, kterd navstévuji, a to Praha (45 %),
Plzen (20 %), Olomouc (15 %), Brno (11 %), Hradec Kralové (6 %), Banska Bystrica
(1, 5 %) a Ostrava (1, 5 %).
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Otazka ¢. 17 — Myslite si, Ze je dostatek mist zabyvajici se problematikou plicni

cystické fibrozy?

Graf XVII - Je dostatek mist zabyvajici se plicni cystickou fibrozou?

B Rozhodné ano m SpiSe ano m Spise ne Rozhodné ne ® Nevim

29

11

U otéazky €. 17 bylo na vybér z péti moZznosti s jednou volitelnou odpovédi.

Z celkového poctu tdzanych si 4 % mysli, Ze je rozhodné dostatek mist zabyvajici
se problematikou plicni cystické fibrozy. DalsSich 34 % tazanych spiSe souhlasi, ze je
dostatek mist zabyvajici se touto problematikou. U nejvice respondenti (38 %) byla
odpovéd spiSe ne. 14 % tazanych si rozhodné nemysli, Ze je dostatek mist zabyvajici se

timto onemocnénim. U 9 % respondentt byla odpoveéd’ nevim.
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Otazka ¢. 18 — Mate dostatek informaci o své nemoci?

Graf XVIII - Mate dostatek informaci o své nemoci?

B Ano B Ne mNevim

Z této je ziejmé, Ze 89 % respondentd ma o své nemoci dostacujici informace.
U 8 % tazanych jsou informace nedostacujici. 3 % nevi, jestli ma dostatek informaci o své

nemoci.
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Otazka ¢. 19 — Jaké informace byste uvital/a?

Graf XIX - Jaké informace byste uvital/a?

H Nové léky

B Nevim

B Nic

B Vyhlidky do budoucna
Nové vyzkumy

B Plodnost u muzl

24
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B Problematika téhotenstvi
Vse

B Informace ze zahranici

m Informace o transplantaci plic
Informace o rehabilitaci

m Doziti

Otazka €. 19 byla dopliiovaci a respondenti odpovedéli riznorodé.

O novych lécich by chtélo védét 32

26 % respondentii. Informace o novych vyzkumech by chtélo védét 7 % respondentd,

stejné jako 7 % respondentd nevi, jestli chce informace o nemoci. DalSich 5 % respondentti

by chtélo informace ze zahranici, stejné jako

budoucna. Informace o problematice t€hotenstvi by chtéli 4 % tazanych. 4 % tdzanych ma

vSechny pottebné informace a dalsi 4 %

V neposledni fad¢ by 4 % respondentii chtélo védét informace o aktualnim doziti pacientd

splicni cystickou fibrézou. Po 1 % by

o rehabilitaci a o plodnosti muzi.

% respondenttli. Informace o nemoci nechce

5 % respondentt by chtélo znat vyhlidky do

by rado védélo vice o transplantaci plic.

respondenti chtéli védét vice informaci
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Otazka ¢. 20 — Odkud ¢erpate informace o své nemoci?

Graf XX - Odkud cerpate informace o své nemoci?

M Internet M Pacienti B CFklub = Lékaf M Literatura M Nestuduji

53

Otazka €. 20 byla doplnovaci a respondenti mohli odpovédét ve vice variantach.

Z celkového poctu 141 vypsanych odpoveédi respondenti napsali, Ze Ccerpaji
informace z internetu a to v poétu 38 %. Od lékaie Cerpa informace o své nemoci 32 %
respondentti. Z organizace klub cystické fibrozy cCerpa informace 14 % tazanych.
11 % tazanych Cerpé informace o své nemoci od ostatnich pacientl s plicni cystickou fib-
rozou. Z literatury Cerpaji informace 4 % respondentil. Jako posledni a nejméné (1 %) po-

¢etné zastoupenou odpoveéd’ respondenti uvedli, Ze nestuduji informace o své nemoci.
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Otazka ¢. 21 — Jak vnimate kvalitu Zivota s onemocnénim?

Graf XXI - Kvalita Zivota s onemocnénim?

B Vysoké omezeni
W Ziji vice naplno - uZivam si Zivota
M Bez omezeni
m Stfedni omezeni
m Dobra
m Spatné se hleda prace - jinak to jde
Velmi tézké omezeni
Kdyz se s nemoci psychicky srovnate, tak je to v pohodé
B Predstavuji si Zivot bez CF
= Nic moc
M ZtiZzenou
Da se s tim Zit
Jsou lepsi a horsi dny

B Nékdy to nevnimam, nékdy to dost omezuje

B Mirné omezeni

U této otazky respondenti dopliiovali své nazory na kvalitu svého zivota s nemoci.
Odpovédi byli pestré nejpocetnéjsi odpovédi, bylo vysoké omezeni (24 %). Stejny pocet
respondentll odpovédelo, ze kvalita Zivota je dobra nebo se Spatné hleda préce, ale jinak to

jde, a také to nektefi respondenti vnimaji jako velmi tézké omezeni — kazda tato odpoved’
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po 7 % respondentl. Po 1 % respondentli odpovédéli, ze nemoc nékdy nevnimaji, ale

n¢kdy omezuje a néktefi nemoc vnimaji jako mirn€ omezujici.

6.2 Vysledky Setfeni u laické verejnosti

Otazka ¢. 1 — Jakého jste pohlavi?

Graf XXII - Jakého jste pohlavi?

B Zena H Mu?

U otazky €. 1 bylo mozné vybrat pouze jednu odpoved'.

Na tuto otazku odpovédélo 62 % zen a 38 % muzu.
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Otazka ¢. 2 — Kolik Vam je let?

Graf XXl - Kolik Vam je let?

m18-25let m26-35let m36-45let 146-55let M55 letavice

U otazky ¢. 2 mohli respondenti vybirat z péti moznosti a vybrat pouze jednu

odpovéd'.

Vékové rozmezi 18 — 25 let vybralo 21 % respondentt. Dalsi rozmezi bylo 26 — 35
let, tuto moznost si vybralo 26 % respondentti, coz byla nejpocetnéjsi odpovéd’. Druhou
nejpocetnéjsi odpovédi bylo rozmezi 36 — 45 let. Tuto odpovéd si vybralo 25 %
respondentl. Dotazovanych ve vé€ku 45 — 55 let bylo 16 %. Nejméné zastoupenou vékovou

skupinou bylo 55 let a vice v poctu 12 %.
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Otazka ¢. 3 — Jaké je VaSe nejvyssi dosazené vzdélani?

Graf XXIV - Nejvyssi dosazené vzdelani?

W Zakladni  m Stfedoskolské  m Vyssi odborna skola Vysokoskolské

41

14

Na tuto otazku bylo mozné odpovédét pouze jednou moznosti.

Z celkového poctu 76 respondentli odpovédéli 4 % tazanych se zédkladnim stupném
vzdélanim. Vice neZ polovinu odpovédi tvofila moznost stiedoskolsky stupenn vzdélani.
Tuto moznost vybralo 54 % respondenti. Vyssi odbornou skolu ma vystudovano 24 %
dotazovanych. Posledni moznost bylo vysokoskolské vzdélani. Tuto moznost zaskrtlo

18 % respondentil.
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Otazka ¢. 4 — Jste zaméstnan/a?

Graf XXV - Jste zameéstnan/a?

M Ano ® Ne

13

Z tohoto grafu je patrné, ze 83 % respondentil je pracujicich a 18 % nepracuje.
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Otazka ¢. 5 — Pobirate dichod?

Graf XXVI - Pobirate diichod?

M Ano ® Ne

U otazky €. 5 je zfejmé, Ze 88 % respondentli nepobird diichod a zbyvajicich 12 %

dichod pobira.
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Otazka ¢. 6 — Znate nékoho s timto onemocnénim?

Graf XXVII - Znate nékoho s timto onemocnénim?

B Ano B Ne mNevim

62

VétSina respondentll 82 % nezna nikoho s onemocnénim plicni cysticka fibroza.
Dalsich 12 % respondentii zna n€koho s timto onemocnénim a 7 % dotazovanych nevi,

jestli nékoho s timto onemocnénim zna.
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Otazka ¢. 7 — Setkal/a jste se uZ s pojmem plicni cysticka fibréza?

Graf XXVIII - Setkal/a jste se s pojmem plicni cysticka fibréza?

B Ano B Ne mNevim

Nejvice respondentit 54 % se jiz v minulosti setkalo s pojmem plicni cysticka
fibroza. Dotazovani v poctu 41 % se nikdy nesetkali s timto pojmem a 5 % respondentt si

neni jisto, jestli se nékdy setkalo s timto pojmem.
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Otazka ¢. 8 — Vite co je plicni cysticka fibréza?

Graf XXIX - Vite, co je plicni cysticka fibroza?

B Ano B Ne mNevim

Z nejvetsi casti (66 %) respondenti neznaji pojem plicni cystickd fibréza. Tento
pojem zna 29 % respondentl. Poslednich 5 % respondentl si neni jisto, zda znaji pojem

plicni cysticka fibroza.
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Otazka €. 9 — Vysvétlete pojem plicni cysticka fibréza.

Graf XXX - Vysveétlete pojem plicni cysticka fibroza.

B Onemocnéni plic - cysty v plicich
B Nemoc slanych déti
B Onemocnéni plic
Onemocnéni plic - vazivovaténi plicni tkané
B Plicni onemocnéni s poruchami dychani s nasledkem transplantace plic
M Plicni genetické onemocnéni s hustymi hleny

Onemocnéni plic s pfiznaky kasle, dusnosti

Zanét plic

Na tuto otazku odpovédélo celkoveé 22 respondentii. Tato otdzka vyplyva z otazky
¢. 8, kdy 22 respondentli odpoveédélo, Ze znaji pojem plicni cystickd fibroza. Nejvice
respondentli 32 % vysvétlilo pojem plicni cysticka fibréza jako nemoc slanych déti.
Dalsich 27 % tazanych vysvétlovalo pojem jako onemocnéni plic. Onemocnéni
plic — cysty vplicich uvedlo 18 % dotazovanych. Dalsich 5 odpovédi bylo
odlisnych — onemocnéni plic — vazivovaténi plicni tkané (4, 6 %), plicni onemocnéni
s poruchami dychéni s nasledkem transplantace plic (4, 6 %), plicni genetické onemocnéni
s hustymi hleny (4, 6 %), onemocnéni plic s priznaky kasle a duSnosti (4, 6 %) a zanét plic
(4, 6 %).
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Otazka ¢. 10 — Znate, jaké jsou projevy plicni cystické fibrézy?

Graf XXXI - Znate, jaké jsou projevy plicni cystické fibrozy?

B Dlouhodoby vihky ¢i suchy drazdivy kasel
M Ztizené dychani
W Pneumonie
M Bronchitidy
M Sinusitidy
B Neprospivani
W Palickovité prsty
M Poruchy rastu
= Nosni polypy
Objemné mastné stolice

B Z4dnd z moznosti

 VSechny moZnosti

Na tuto otdzku mohli odpovidat vSichni respondenti. Vybirat méli z nékolika

moznosti. Odpovédi byli neomezené.

Vsechny odpovédi v této otdzce byli spravné. Celkovy pocet odpovédi na tuto
otazku dle grafu je 232. Respondenti odpovidali takto: 16 % dlouhodoby vlhky ¢i suchy
drazdivy kaSel, 14 % ztizené dychani, 13 % pneumonie, 11 % bronchitidy,
9 % sinusitidy, 7 % neprospivani, 6, 5 % palickovité prsty, 6, 5 % poruchy riistu, 6 % nosni
polypy, 5 % objemné mastné stolice, 4 % Zadnda z moZnosti, 2 % vSechny

Moznosti.
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Otazka ¢. 11 — Myslite si, Ze by se o plicni cystické fibréze mélo vice mluvit

a védét?

Graf XXXII - Mélo by se vice mluvit a védet o onemocnéni?

B Ano M SpiSeano M SpiSe ne Ne ® Nevim

Na otazku €. 11 byla mozna pouze jedna odpoved.

76 % respondentill vice nebo méné by chtélo, aby se o plicni cystické fibroze vice
mluvilo a védelo. Dalsich 17 % respondentii nechce, aby se o nemoci védélo,

7 % respondentli nevi, zda se ma o nemoci mluvit a védét.

77



Otéazka ¢. 12 — Jak byste se chtél/a dozvidat informace o plicni cystické fibroze?

Graf XXXIII - Zdroje informaci?

B Letacky M Internet M Seminafe BTV H Rozhlas
M Nijak Lékar Noviny Nevim
57

U této otazky mohli respondenti vybrat vice odpovédi a doplnit sviij nazor.

Celkoveé dotazovani zaSkrtli 164 odpovédi. Nejpocetnéji by se respondenti chtéli
dozvidat informace o nemoci z internetu v poétu 35 %. Z 25 % by chtéli byt informovani
z letacka. Z 18 % by chtéli ziskavat informace z televize. Respondenti by méli zéjem i o
rizné semindfe o této problematice v poctu 17 %. 2 % dotazovanych nechtéji informovat
nijak. 1 % respondentli chce informovat od lékafe a prostfednictvim novin (1 %). Dale

0, 5 % nevi, jak by chtélo byt informovano a dalsi 0, 5 % rozhlasem.
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7 INTERPRETACE UDAJU

Tématem bakalafské prace byla osetfovatelska péce u nemocného s plicni cystickou
fibrozou. Prostfednictvim vyzkumného Setfeni jsme se chtéli dozvédét jaka je
informovanost Siroké vefejnosti o této nemoci a jak se citi pacienti a timto onemocnénim.
Za timto ucelem bylo provadéné dotaznikové Setfeni na riznych mistech a online formou.
Dotazniky se tykali pravé informovanosti Siroké vefejnosti a zkuSenosti pacientti s plicni
cystickou fibrézou. Na jednotlivé otdzky byla z vétsi casti jedna moznd odpovéd.

Vyzkumu se zcastnilo celkem 152 respondentd.

Pted zpracovanim, tématu byla vytvofena reSerSe a vybrdna vhodnd literatura
k tomuto tématu. Na tomto podklad¢ byl stanoven cil prace a dil¢i cile vyzkumu. Hlavnim
cilem prace bylo zjistit zkuSenosti pacientd s plicni cystickou fibrozou a zjistit
informovanost vefejnosti o onemocnéni. Dle vysledki Setfeni z dotaznikli pro pacienty
usuzujeme, ze hospitalizace pacientl zavisi jejich aktualnim zdravotnim stavu, komplikace
souvisejici stimto onemocnénim ma vétSina pacientd, vnimani kvality Zivota
S onemocnénim je omezujici a centra cystické fibrozy zna veEtsi cast pacientl. Z vysledki
Setfeni pro Sirokou vefejnost usuzujeme, Ze se sice vefejnost s timto pojmem z veétsi Casti
setkala, ale jiZ neumi tuto problematiku vysvétlit. Dale usuzujeme, Ze by Siroka vefejnost

chtéla byt informovana.

Cilem prvnim jsme se snazili zmapovat v jakém ¢asovém intervalu a jak ¢asto jsou
pacienti s plicni cystickou fibrézou hospitalizovani. K tomuto cili se vztahovali otazky
13 a 14. Témito otdzkami jsme zjistovali Casovy interval hospitalizace, a cetnost
hospitalizace. Pro ziskani odpovédi jsme se ptali, kolikrat ro¢né jste asi hospitalizovan/a a

Vv jakém ¢asovém intervalu byli rozestupy mezi hospitalizacemi?

Zgrafu ¢. 14 vyplyvd, Ze nejvice respondenti (20) uvedlo, ze nebyli
hospitalizovani viibec. Dalsi odpovédi byli 3 mésice, tu odpovédélo 18 respondentt. U 13
respondentii byl ¢asovy rozestup mezi hospitalizacemi % roku. Casovy rozestup 2 mésicii
uvedlo 5 tdzanych. Rocni rozestup mezi hospitalizacemi méli 4 dotazovani. Dvoulety
interval mezi hospitalizacemi méli 3 respondenti, stejné jako % roku byl v zastoupeni
odpovedi od 3 respondentt. 14 ti denni interval hospitalizaci uvedli 2 respondenti, stejné
jako u rozmezi 1 mésic a 4 mésice. Dalsi 4 tazani uvedli, kazdy jinou odpovéd’ — 5 mésict,

3 roky, 4 roky a 1x za zivot. Nejvice zastoupenou skupinou byli pacienti bez hospitalizace
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s 20 respondenty. Dle vysledki vySlo najevo, Ze 1 pfes zavaznost onemocnéni nejsou

pacienti hospitalizovani viibec.

Diléim cilem ¢&islo 2 bylo zjistit, jestli maji pacienti dal$i komplikace souvisejici
s onemocnénim plicni cysticka fibréza. K tomuto cili se vztahovali otazky 9, 10, 11 a 12.
V téchto otazkach jsem se ptala na dalsi onemocnéni spojené s plicni cystickou fibrozou,
jaké to jsou, vyskyt komplikaci a jaké to jsou? V grafu ¢. 12 jsou vyhodnocené

komplikace.

Nejvice respondentli v poctu 52 (41 %) odpovédélo bolesti bticha. Druhou
nejpocetnéjsi odpoveédi byla hemoptyza, tu zazilo 33 (26 %) respondenti. Pneumotorax
melo 17 respondentli. Hypoglykemické koma zazilo 10 respondentt. Dalsi 3 respondenti
uvedli proziti akutni hyponatremické dehydratace (Sok z horka). MoZnost jiné (kiece,
pokles plicnich funkci a zhorSené dychani) vyuzili 4 respondenti. Dalsich 7 (6 %)
respondentli odpovédéelo, Ze nezazilo zadny z téchto stavi. Dle vysledki Setfeni usuzujme,

ze jen 6 % respondentt, nikdy nemélo Zadnou komplikaci s timto onemocnénim.

Tretim dil¢im cilem byla vnimana kvalita Zivota nemocného s onemocnénim.
Tento cil obsahoval otazky 7 a 21. V téchto otazkach jsme se ptali na diagnostiku nemoci a

jak je vnimana kvalita Zivota s onemocnénim?

Z grafu ¢islo 21 vyplyva, Ze kvalitu Zivota pacienti vnimaji jako vysoké omezeni
(24 %). Stejny pocet respondenti odpovédelo, ze kvalita Zivota je dobra nebo se Spatné
hleda prace, ale jinak to jde, a také to néktefi respondenti vnimaji jako velmi t€zké omezeni
— kazda tato odpovéd po 7 % respondentll. Po 1 % respondentli odpoveédéli, Ze nemoc
nékdy nevnimaji, ale nékdy omezuje a ncktefi nemoc vnimaji jako mirn€ omezujici.

Odpoved na vyzkumnou otazku tedy je omezujici. At uz je to omezeni vysoké nebo mirné.

Diléi cil €. 4 mél za ukol zjistit, zda pacienti s onemocnénim znaji centra cystické
fibrozy ¢i nikoliv a jestli je znaji. K tomuto cili se vztahovali otdzky 15 a 16. Ty obsahova-
li dotazy na mista center cystické fibrézy. Vyzkumna otdzka tedy znéla, zda pacienti

S plicni cystickou fibrézou znaji CF centra?

Z grafu ¢. 15 tedy vyplyvéd dominance odpovédi ano. Tuto moznost vybralo 68
(89 %) respondentl. Kazdy zrespondentii uvedl miniméln€ jedno centrum -cystické
fibrozy. Uvedené odpovédi — Praha, Olomouc, Brno, Plzen, Ostrava, Hradec Kralové, Li-

berec, Ceské Budg&jovice. Zaporné odpovédélo 5 (7 %) respondenti. Dalsi 3 (4 %)
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respondenti uvedli odpovéd’ nevim. Odpovéd’ na vyzkumnou otadzku, zda pacienti znaji

centra cystické fibrozy je, ze znaji centra.

Diléi cil €. 5 se tykal Siroké vefejnosti, a to informovanosti o tomto onemocnéni.
K tomuto cili se vztahovala otazka 6, 7, 8 a 9. V téchto otazkach jsem se ptala na to, zda
znaji nékoho s timto onemocnénim, zda se setkali s pojmem plicni cysticka fibroza, zda vi,
co je plicni cysticka fibrdza a vysvétleni pojmu. Vyzkumna otazka tedy byla, slysela nékdy

Siroka vetejnost pracujici mimo zdravotnictvi o plicni cystické fibroze?

Z grafu ¢. 28 vyplyva, ze nejvice respondentit 54 % se jiz v minulosti setkalo
s pojmem plicni cysticka fibroza. Dotazovani v poctu 41 % se nikdy nesetkali s timto
pojmem a 5 % respondentd si neni jisto, jestli se nékdy setkalo s timto pojmem. Z grafu
¢. 29, ktery zjiStuje zda, Sirokd vefejnost vi co, je plicni cysticka fibroéza vyplyva, Ze
z nejvetsi Casti (66 %) respondenti neznaji pojem plicni cystickd fibréza. Tento
pojem zna 29 % respondentll. Poslednich 5 % respondentl si neni jisto, zda znaji pojem
plicni cysticka fibroza. Odpovédi na vyzkumnou otazku je, 54 % respondentti se s pojmem

setkalo, ale 66 % respondentli nezna vyznam plicni cystické fibrozy.

Diléim cilem €. 6 jakym zplsobem by se chtéla Siroka vefejnost dozvidat
informace o nemoci plicni cysticka fibroza a jestli viibec. S touto otazkou souviseli otazky
11 a 12, ty obsahovali pravé otazky na to jakym zplisobem informovat a zda by se mélo
informovat. Vyzkumna otdzka tedy zné¢la, mysli si Siroka vefejnost, ze by se mélo vice

informovat o této nemoci?

Z grafu €. 32 tedy vyplyva udaj 76 % respondent vice nebo méné by chtélo, aby se
o plicni cystické fibroze vice mluvilo a védélo. DalSich 17 % respondentl nechce, aby se o
nemoci védelo, 7 % respondentd nevi, zda se ma o nemoci mluvit a védét. Odpovedi na
tuto otazku je tedy, ze vefejnost chce informovat o této nemoci, vzhledem Kk poétu respon-

dentl v Setieni vSak vysledek nelze pochopitelné globalizovat.
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DISKUZE

Tématem bakalarské prace byla oSetfovatelska péce u nemocného s plicni cystickou
fibrozou. Jedna se o geneticky pienosnou nemoc, o které se malo mluvi na vefejnosti.
Vefejnosti nejsou znamy fakta o této nemoci a pacienti s touto nemoci se castokrat musi
potykat s nelehkymi hiickami osudu. Prostfednictvim vyzkumného Setfeni bylo zjistit
povédomi u Siroké vefejnosti a zjistit zkuSenosti pacientd s plicni cystickou fibrozou. Ke
zhodnoceni téchto cil jsme pouzili vlastni vytvorené dotazniky se zaméfenim na pacienty
a na Sirokou vefejnost. K vySe uvedenym cilim jsme stanovili Sest dil¢ich cild, v diskuzi
porovnavame a hodnotime zjisténé hodnoty z vyzkumného Setfeni. Do skupiny
respondentll se fadi pacienti s onemocnénim plicni cysticka fibroza a Sirokd vetejnost
pracujici mimo zdravotnicky obor. Zdkladnim kamenem je mit dostatek informaci o této
nemoci védét, jak se projevuje, jaké méa komplikace a nasledky. To pomiiZze pacientiim,

aby je Siroka verejnost prestala vytlacovat ze spole¢nosti.

Prvnim cilem jsme se snazili zmapovat v jakém casovém intervalu a jak ¢asto jsou
pacienti s plicni cystickou fibrozou hospitalizovani? Tato otazka nebyla zodpovézena dle
nas$i domnénky. Pacienti s plicni cystickou fibrozou z vétsi ¢asti nejsou hospitalizovani
vibec. V odborné literature (Vavrova, 2006, s. 295) se uvadi délka hospitalizace 3 — 4
tydny jen v dobé po transplantaci plic. S nas§im vyzkumnym Setfenim se toto neshoduje.
Nejvetsi ¢ast respondentd uvedla, ze zatim hospitalizovani nebyli vibec, vzhledem

k transplantaci plic.

Druhym dil¢im cilem bylo zjistit, jestli maji pacienti dals$i komplikace souvisejici
s onemocnénim plicni cystickd fibroza? V téchto otdzkach jsme se ptali na dalsi
onemocnéni spojené s plicni cystickou fibrozou, jaké to jsou, vyskyt komplikaci a jaké to
jsou? Z vyplyvajiciho dotaznikového Setieni jsme usoudili, Ze kazdy pacient s plicni
cystickou fibrozou mél komplikace souvisejici s timto onemocnénim. V bakalarské praci
Veroniky Zelenkové z roku 2016 se dotazuje na otdzku, zda zazili respondenti n&jaky
z uvedenych stavi. Kdy, respondenti ve 36, 2 % zazili bolesti bficha. To se shoduje
s nasim vyzkumnym Setfenim, kdy respondenti uvedli, ze ze 41 % maji bolesti biicha, jako

komplikaci souvisejici s onemocnénim plicni cysticka fibroza.

Dil¢i cil €. 3 zjistoval kvalitu zivota nemocnych S onemocnénim plicni cysticka fib-

réza. V téchto otazkach jsme se ptali na diagnostiku nemoci — Vv jakém obdobi zivota se
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nemoc diagnostikovala a jak je vnimand kvalita Zivota sonemocnénim jiz od
narozeni? Otazka obsahovala mnoho odpovédi s vysokym stupném omezeni. Sami pacienti
se Vv téchto odpovédich vyznavaji a nekteti se 1 boji progndzy nebo doby pieziti. Z ¢lanku
Z webové stranky z roku Interni medicina z piispévku MUDr. Petra Jakubce (2006), ktery
uvadi, Ze nemoc je naro¢na nejen fyzicky ale predev§im psychicky. Z tohoto tedy vyplyva,
ze se Clanek s nasim vysledkem shoduje. Respondenti uvedli z celkového poctu 76, ze 24

% vnima nemoc jako vysoce omezujici.

Dil¢im cilem €. 4bylo zmapovat znalost pacienti cystickych center. V tomto cili
jsme se dotazovali, zda pacienti znaji centra cystické fibrozy a zda nékteré navstévuji. We-
bové stranky napt. Sance détem uvadi tato centra a kazdy pacient by mél navstévovat toto
centrum. S timto se nase vyzkumné Setfeni shoduje, presto 7 % respondentli nezné centra

cysticke fibrozy, coz je alarmujici.

Diléi cil €. 5 zjistoval informovanost Siroké vefejnosti o tomto onemocnéni.
V tomto cili jsme pracovali Sotazkami vyskyt onemocnéni v roding, setkani s timto
pojmem, znalost a vysvétleni tohoto pojmu. Vysledek tohoto cile mél byt uspokojujici
bohuzel tomu je naopak. V Bakalédiské praci Michaely Riedrové z roku 2018, kterd ve
vyzkumné otazce uvadi informovanost vetejnosti jako nedostacujici a to z 56, 3 %. Timto
vysledkem se naSe prace shoduji. V nasem vysledku jsou uvedeny hodnoty: 54 %
respondentl se setkalo s vyrazem plicni cysticka fibroza, bohuzel 66 % respondenti ho

neumi vysvétlit.

%

Dil¢im cilem ¢. 6 bylo zjistit, jakym zplisobem by se chtéla Siroka vefejnost
dozvidat o onemocnéni plicni cysticka fibroza. Tento cil souvisel s otazkou, zda by se mélo
o plicni cystické fibréze vice mluvit a védét. Z vyse uvedenych vysledkl je ziejmé, ze
Siroka vefejnost by se chtéla dozvidat informace o této nemoci. Z bakalatské prace
Michaely Riedrové z roku 2018, kdy se ptala, kde respondenti slySeli o CF. Vysly shodné
dv¢ odpovédi, a to informacni média a nikde. N&S cil se zamétoval na to, jak by se lidé
chtéli dozvidat o této nemoci. Z 35 % by se chtéli lidé dozvidat praveé internetovou formou,
kterou uvadi i prace Michaely Riedrové (2018) a z 25 % by se chtéli o nemoci dozvidat

formou letac¢ku.
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ZAVER

Tato bakalafskd prace se veénovala problematice plicni cystické fibrozy.
Je zaméfena na nemocné s plicni cystickou fibrozou, ale i1 na Sirokou veftejnost. Prakticka
¢ast byla vénovéana kvantitativnimu vyzkumu. Byly rozdany dotazniky pro Sirokou
vefejnost v restauraci. Setfeni probihalo na vefejnych prostranstvich ve mésté Beroun
a Plzenl. Dotazniky pro pacienty s plicni cystickou fibrézou byli, dany do centra cystické
fibrozy ve Fakultni nemocnici v Plzni na Borech. Déle vyzkumné Seteni probihalo formou
online Setfeni, kdy byli dotazniky, Sifeny na socialnich sitich ve skupinach s touto
problematikou. Respondenti bylo dohromady 152. Zjistovali jsme interval hospitalizace
pacientl s plicni cystickou fibrozou. Ukézalo se, Ze hospitalizace jsou v nékterych
ptipadech v dlouhém Casovém intervalu jiné zase v kratkém. Dale se ukézalo, Ze vétSina
pacientli vnimé svou nemoc jako vysoce omezujici a vétSina pacientil znd centra cystické
fibrézy. Dale jsme zjistili, ze vice nez 50 % Siroké vefejnosti je neinformovand o této
problematice a vétSina Siroké vetejnosti si mysli, Ze by bylo dobré vice informovat
0 problematice plicni cystické fibrozy. Cile vyzkumu byly naplnény, podatilo se nam diky
polostrukturovanym dotazniklim zmapovat zkuSenosti pacienti s plicni cystickou fibrézou
1 povédomi Siroké vefejnosti o problematice onemocnéni. Vyznamny problém je tedy
Vv neinformovanosti vefejnosti a je tedy na riznych organizacich ¢i statu, aby se pokusily
o osvétu v problematice tohoto geneticky pfenosného onemocnéni nékdy i s fatalnim
disledkem. Byl vypracovan informacni letdk o této nemoci, o ktery byl mezi
vetejnosti znacny zajem. Letacek bude po obhajobé prace distribuovan do ordinaci

praktickych  1ékaii, do stfednich Skol jako osvéta o tomto tématu.
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PRILOHY

I

Plicni cysticka fibréza je nejcastéjsim
dédicnym onemocnénim. S vyskytem
1: 6 330 se fadi mezi vzacna
onemocneéni. Toto onemocnéni
) postihuje prevazné dychaci a travici
ustroji.

¢ Hypoglykemickeé kéma — snizena
hladina cukru v krvi se ztritou védomi

e Akutni hyponatremicka dehydratace -
ok z horka

e Atelektaza plic — nevzdusnost plice
(kolaps plice)

e Bolesti bficha

V Cem zavisi 1écba?

Lécba je postavena na tiech pilifich. Plicni
rehabilitace, vysoké davky antibiotik a
vysokokaloricka strava s ndhradou potiebnych
enzymu

j "\‘ «

Projevy 4 -

uhodoby-vihky & sudfiy¥rivy kasel 2
Ztizené dychani
Palickovité prsty

Bronchitidy — zanét pradusek

Pneumonie — zanét plic

Sinusitidy — zanét vedlejsich nosnich dutin
Nosni polypy

Neprospivani

Objemné mastné stolice

Poruchy rastu

Autor: Martina Churanova




CYSTICKA FIBROZA

TYPICKA ATYPICKA

Polypy v nose a chronicky
zapal prinosovych dutin

Progresivne }
plicne

ochorenie

Pankreaticka Fromms
insuficiencia " 4
(nedostatocna

¢innost podzalidkovej ifazy)

Hepatobilidrne ochorenie
(ochorenie pecene a Zléovych ciest) B

Mekoniovy ileus

Pankreatitida
Zvyiené Diabetes mellitus (cukrovka)
chloridy
v pote

Muzskd neplodnost
a vrodené chybanie
semenovodov

Prolaps rekta

Gastrointestindlny fenotyp
- pacient s traviacimi tazkostami

Plicny fenotyp

PODVYZIVA A - — pacient s dychacimi fazkostami
NEPROSPIEVANIE

CF ako multiorganové ochorenie
» 7
4 .
- A N " 4
! h D /- Y
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Anonymni dotaznik

Dobry den, jmenuji se Martina Churanova, jsem studentkou Zapadoceské univerzity
V Plzni, obor Vseobecnd sestra. Chtéla bych Vas pozadat o vyplnéni mého dotazniku
k bakalaiské praci, jejiz téma je: OSetiovatelska péfe u nemocného s plicni cystickou
fibrozou. Vysledky dotazniku budou slouzit vyhradné pro ucely mé bakalarské prace a

jsou zcela anonymni.

Dé&kuji Vam piedem za poskytnuté informace a ochotu spolupracovat.

1) Jakého jste pohlavi?

a) Muz
b) Zena
2) Kolik Vam je let?
a) 18-25let
b) 26— 35 let
c) 36-45let
d) 46 —55 let

e) 55letavice
3) Pracujete?
a) Ano
b) Ne
Pokud jste v otazce ¢. 3 vybral/a moznost b) Ne pokracujte k otazce ¢. 5.

4) V jakém odvétvi pracujete?

5) Pobirate diuchod?
a) Ano
b) Ne
6) Jaké je vase nejvyssi dosazené vzdélani?
a) Zakladni
b) Stiedoskolské
€) Vyssi odborna skola
d) Vysokoskolské

7) Kdy se nemoc diagnostikovala?



a) Novorozenec (0 — 1 mésic)

b) Kojenec (2 — 8 mésic)

c) Batole (do 3 let)

d) Predskolni vék (3 — 6 let)

e) Mladsi skolni vék (6 — 11 let)
f) Starsi skolni vék (12 — 15 let)
g) Adolescence (15 — 20 let)

h) Mladsi dospélost (20 — 30 let)

8) Ma nékdo v rodiné také tuto nemoc?
a) Ano
b) Ne
c) Nevim
9) Mate néjaké dalsi onemocnéni spojené s plicni cystickou fibrozou?
a) Ano
b) Ne
Pokud jste v otazce ¢. 9 vybral/a moznost b) Ne pokracujte k otazce ¢. 11.
10) Jaké? (Pokud jich je vice vyberte z moZnosti)
a) Diabetes mellitus
b) Postizeni potnich zlaz
c) Neplodnost
d) Potize s ot€hotnénim
e) Osteoporoza
f) Kardiomyopatie - porucha srde¢ni funkce
Q) Jiné... ..o
11) Vyskytly se u vas néjaké komplikace spojené s plicni cystickou fibrézou? Pokud
ano jaké? (Dopliite)
a) Ano
b) Ne
€) Nevim
)
12) Zazil/a jste néjaké z nasledujicich stavii? (Pokud ano, vyberte z moznosti. Pokud
jste Zadné zhorseni stavu nenastalo, vynechejte otazku)

a) Pneumotorax — nahromadéni vzduchu nebo jiného plynu v pohrudni¢ni dutiné



b) Hemoptyza — vykaslavani krve
c) Hypoglykemické koma — snizena hladina cukru v krvi se ztratou védomi
d) Akutni hyponatremicka dehydratace - Sok z horka
e) Atelektaza plic — nevzdusnost plice (kolaps plice)
f) Bolesti biicha
g) Jiné, doplite...........................
13) Kolikrat ro¢né jste asi hospitalizovan/a?
a) Vubec
b) 1-2x
c) 3-4x
d) Vicekrat

14) V jakém ¢asovém intervalu byli rozestupy mezi hospitalizacemi? (Dopliite)

15) Vite, kde jsou centra cystické fibrozy (CF)?
) ANO (KAE?) .. e
b) Ne
c) Nevim
16) Navstévujete CF centrum? Které?
2) ANO (KLeré?) ... .ot
b) Ne
17) Myslite si, Ze je dostatek mist zabyvajici se problematikou plicni cystické fibrozy?
a) Rozhodn¢ ano
b) Spise ano
c) SpiSe ne
d) Rozhodné ne
e) Nevim
18) Mate dostatek informaci o své nemoci?
a) Ano
b) Ne
¢) Nevim

19) Jaké informace byste uvital/a?



20) Odkud cerpate informace o své nemoci?

21) Jak vnimate kvalitu Zivota s onemocnénim? Prosim o doplnéni.

Dé&kuji za vyplnéni dotazniku a ochotu spolupracovat. Dale dékuji, ze jste mi dovolili
nahlédnout do vaseho soukromi. Ujist'uji Vas, ze dotaznik je zcela anonymni a bude vyuzit

jen pro mou bakalatskou praci.



Dotaznik k bakalédiské praci — OSetiFovatelska péfe u nemocného s plicni cystickou

fibrozou

Anonymni dotaznik

Dobry den, jmenuji se Martina Churanova, jsem studentkou ZéapadoCeské univerzity
V Plzni, obor Vseobecnd sestra. Chtéla bych Vas pozadat o vyplnéni mého dotazniku
k bakalaiské praci, jejiz téma je: OSetiovatelska péfe u nemocného s plicni cystickou
fibrozou. Vysledky dotazniku budou slouzit vyhradné pro ucely mé bakaldiské prace a

jsou zcela anonymni.

Dé&kuji Vam piedem za poskytnuté informace a ochotu spolupracovat.

Pokud neni uvedeno jinak, zaskrtnéte pouze jednu z moznosti.

1) Jakého jste pohlavi?

a) Muz
b) Zena
2) Kolik Vam je let?
a) 18-—25let
b) 26— 35 let
c) 36-45let
d) 46 —55 let

e) 55letavice
3) Jaké je vaSe nejvyssi dosaZené vzdélani?
a) Zakladni
b) Stiedoskolské
€) Vyssi odborna skola
d) Vysokoskolské
4) Pracujete?
a) Ano
b) Ne
5) Pobirate diichod?



a) Ano
b) Ne
6) Znate nékoho s timto onemocnénim (piatelé, rodina)?
a) Ano
b) Ne
c) Nevim
7) Setkal/a jste se uz s pojmem plicni cysticka fibroza?
a) Ano
b) Ne
c) Nevim
8) Vite co je plicni cysticka fibroza?
a) Ano
b) Ne
c) Nevim
Pokud jste na otdzku €. 8 odpovédél/a za a) Ano odpoveézte na otdzku €. 9 €. 10.

9) Vysvétlete pojem plicni cysticka fibréza.

Pokud jste vybral/a v pfedchozich odpovédich moznost b) Ne odpovézte na otazku €. 11 a
12.
10) Znate, jaké jsou projevy cystické fibrozy? (Vyberte z moznosti)
a) Dlouhodoby vlhky ¢i suchy drazdivy kasel
b) Ztizené dychani
c) Palickovité prsty
d) Bronchitidy (zanéty pradusek)
e) Pneumonie (zanét plic)
f) Sinusitidy (zanéty vedlejSich nosnich dutin)
g) Nosni polypy
h) Neprospivani
i) Objemné mastné stolice
J) Poruchy ristu
11) Myslite si, Ze by se o plicni cystické fibréze mélo vice mluvit a védét?
a) Ano
b) Spise ano



C) Spise ne
d) Ne
e) Nevim
12) Jak byste se chtél/a dozvidat informace plicni cystické fibroze?
a) Letacky
b) Seminaie

c) Internet

Dé&kuji za vyplnéni dotazniku a ochotu spolupracovat. Dale dékuji, Ze jste mi dovolili
nahlédnout do vaseho soukromi. Ujistuji Vas, ze dotaznik je zcela anonymni a bude vyuzit

jen pro mou bakalafskou praci



e e =~ FAKULTNI NEMOCNICE PLZEN
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e . =mw Utvar nameéstka pro osetiovatelskou péci
— Edvarda Benege 13, 305 99 Plzei - Bory
— e alej Svobody 80, 304 60 Plzef - Lochotin
FAKULTNI NEMOCNICE PLZEN 1CO 00669806 tel.: 377 401 111, 377 103 111

ZADOST O POSKYTNUTI INFORMACI V SOUVISLOSTI
S VYPRACOVANIM BAKALARSKE / DIPLOMOVE / JINE PRACE

— FN PLZEN

(urceno pro nelékarské zdravotnické pracovniky)

Jméno a prijmeni studentky/a:

Uplny nazev vysoké / vy$si odborné skoly:
Fakulta / katedra:

Studijni obor / roénik:

*Nazev bakalarské / diplomové / jiné prace:
*vyberte vhodnou variantu

*Vedouci prace — jméno, pfijmeni, ak. titul, pracovisté:
*vyberte vhodnou variantu

Kontakt na vedouciho prace (e-malil, telefon):

*vyberte vhodnou variantu — viz nize
*Jsem zaméstnancem FN Plzen: ano / ne
ZOK:
Pracovni pozice:
*Jsem zaméstnancem jiného poskytovatele zdravotnich sluzeb:
Nazev poskytovatele zdr. sluzeb:
Pracovisté:
Pracovni pozice:

*Nejsem v pracovnim pomeéru.



Termin pripravy ve FN Plzen pro empirickou €ast prace / obdobi odborné praxe na
zdravotnickém oddéleni / klinice FN Plzen:

Kontaktni pracovisté FN Plzen pro empirickou ¢ast (uvedeni konkrétniho ZOK FN
Plzen, na kterém chci sbirat informace k mé praci):

Metoda empirické €éasti prace

*Vyberte jednu nebo vice variant — dle zaméreni va$i prace: napf. budu psat kazuistiku a sou¢asné
davat dotaznik vSeobecnym sestram, vyberu si tedy z nabidky ¢. 1 a 2 a zfetelné oznacim

*1. Pomoci dotazniku / rozhovoru - zaslat v ptiloze konkrétni obsah

Pro sbér informaci, pomoci dotazniku / rozhovoru oslovim:

*Pacienty

*Zdravotnické pracovniky FN Plzein - doplrite které - napf. vSeobecné sestry, zdravotnické

zachranare, radiologické asistenty, lékare, ......

Planovany pocet respondentll ZzFN PIzen? ...................cociiiiiiiiii

*2. V\ypracovanim kazuistiky / analyzy /| — text zadosti:

*vyberte vhodnou variantu z nize uvedenych

Zadam o moznost poskytnuti informaci o:

*lééebnych metodach

*oSetfovatelskych postupech

*zobrazovacich metodach

*radioterapeutickych metodach

*laboratornich metodach / analyzach / vysledcich
*metodach / moznostech fyzioterapie / ergoterapie

*jiné - doplnte

v ramci pripravy podkladil pro vypracovani mé bakalarské / diplomové / jiné prace.

Poznamka: Student mize Zadat o poskytnuti informaci ve vySe uvedeném pripadé jen tehdy, podili li
se na oSetfovani / vySetfovani pacienti v ramci své odborné praxe ve FN Plzeri.



e Informace mé bude poskytovat opravnény zdravotnicky pracovnik FN Plzen,
kterym je: (doplrite jméno, pFijmeni, titul, pracovni pozici)

o Kontaktni telefon, e-mail a pracovisté opravnéného zdravotnického pracovnika FN
Plzen:

Poznamka: PracoviSté opravnéného zdravotnického pracovnika se musi shodovat s mistem vykonu
odborné praxe studenta.

N«

adost podava student (jméno, prijmeni, telefon, e-mail):

V Plzni dne:



