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ABSTRAKT

REZACOVA, Tereza. Osetiovatelsky proces u pacienta s Cystickou fibrézou.

Vysoka Skola zdravotnicka, o.p.s., stupen kvalifikace: bakalaf. Vedouci prace: doc.

PhDr. Petronela Laukova, PhD., RS. Praha. 2011. s. 86.

Hlavnim tématem bakalaiské prace je oSetfovatelsky proces u pacienta
s cystickou fibrozou. Prace je rozd€lena do dvou zédkladnich ¢asti. Prvni ¢ast obsahuje
struéné seznameni s historii onemocnéni u nds i ve svété, s vyskytem a dédi¢nosti
cystické fibrozy. Dale se zabyva charakteristikou, diagnostikou onemocnéni,
vySetfovacimi metodami a lécbou cystické fibrozy. Posledni kapitoly jsou vénovany

psychosocialnim aspektiim a edukaci pacienta i blizkych osob.

Druha cast prace je praktického charakteru. Je zde rozpracovan oSetfovatelsky
proces u pacienta s cystickou fibrozou dle nanda domén. Souéasti je sledovani a popsani
stavu pacientky, zjiSténi aktualnich a potencidlnich problému a navrZzeni moznych feSeni

na jejich odstranéni.

Cilem prace je analyza a syntéza aktualnich poznatki o sledované problematice
a realizaci oSetfovatelského procesu, kde jsme aplikovaly teoretické poznatky
a praktické zkuSenosti u pacienta s cystickou fibrézou. Na zidklad¢ naSich zjiSténi

formulujeme doporuceni pro oSetfovatelskou praxi.

Pti oSetfovatelské péci o pacienta s diagndzou cystické fibrozy bylo dosazeno

optimalniho zdravotniho stavu pacienta.

Klicova slova: Cysticka fibroza. Dédi¢nost. Edukace. Historie. Charakteristika.

Lécba. Osetiovatelsky proces. Psychologické hledisko. Vyskyt.



ABSTRACT

REZACOVA, Tereza. The Nursing Process for Patients with Cystic fibrosis.
Nursing College, ops, Degree: Bachelor. Tutor: Assoc. Mgr. Petronela Laukova, PhD.,
MS. Prague. 2011. p. 86.

The main theme of this thesis is the nursing process for patients with cystic
fibrosis. The work is divided into two parts. The first section contains a brief
introduction of the history of the disease in our country and the world, incidence of
cystic fibrosis and inheritance. It also deals with the characteristics, disease diagnosis,
diagnostic tests and treatment of cystic fibrosis. The last chapters are devoted to

psychosocial aspects and education for patients as well as their next of kin.

The second part is practical aspect. The nursing process has been made for
patients with cystic fibrosis according to Nanda domains. The observation and
description of patient’s condition are made to find out actual and potential problems, at

the same time, recommend solve the issues.

The aim of the thesis is the analysis and synthesis of current knowledge about
the given topic and implementation of the nursing process, where we applied theoretical
knowledge and practical experience for the patients with cystic fibrosis. Based on our

findings we recommend for nursing practice.

The nursing care of patients diagnosed with cystic fibrosis was achieved with the
result of the optimal health of the patient.

Key words: Cystic fibrosis. Heredity. Education. History. Characteristics.

Treatment. Nursing process. Psychological aspects. Occurrence.



PREDMLUVA

Cysticka fibroza je pomérné Casté dédicné onemocnéni, avSak laicka vetejnost
sni neni pfiliS§ seznamena a zpravidla se o ni zacina zajimat az ve chvili, kdy se
vyskytne u nekteré z blizkych osob. Dostatek informaci mtize pacientovi i jeho rodiné
pomoci lépe se s chorobou vyrovnat. Tato skute¢nost ovlivnila vybér tématu nasi

bakalarské prace.

Cilem prace je seznamit Ctendie s problematikou cystické fibrézy, s jeji
diagnostikou, 1éCbou a oSetfovatelskou péci, kterd byla provadéna u takto nemocné

pacientky.

Prace je urcena pro studenty oboru vSeobecna sestra, miize byt téz dopliikovym
materidlem pro pfedméty interniho nebo plicniho oSetfovatelstvi pii péci o pacienta
s cystickou fibrozou. Déle je ur¢ena zdravotnikiim nelékatskych obort, ktefi se o dané

téma zajimaji a chtéli by ziskat zakladni informace v oblasti tohoto onemocnéni.

Podklady pro vypracovani této prace byly cCerpany z odborné literatury

a dokumentace pacientky.

Touto cestou vyslovuji pod€kovani vedouci bakalafské prace doc. PhDr.
Petronele Laukové, PhD., RS. za pedagogické usmérnéni, podnétné rady a podporu,
kterou mi poskytla pfi vypracovani bakalatské prace. Dik patii téZ pacientce a personalu
pneumologické kliniky v Motole, ktefti se mnou spolupracovali pii sbéru dat

pro vytvoreni praktické Casti.
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SEZNAM POUZITYCH ODBORNYCH VYRAZU

Amniocentéza - odbér plodové vody
Ascites - vypotek
Atelektaza - kolaps plic
Avitaminéza - porucha vstiebavani zivin a vitamint
Auxiliarni dychani - namahavé dychani pomoci mezizebernich svala
Biopsie - odbér vzorku tkani
Bronchodilatancia - 1éky, které zlepsuji prichodnosti dychacich cest
Bronchiolitida - zanét plicnich sklipkt
Celiakie - alergie na lepek
Cor pulmonale - zvétSeni srdce z divodu zvySené namahy pfi zvétSeném odporu
v plicich
Cyano6za - promodrani sliznic a kiize
Cystic fibrosis related diabetes (CFRD) - projevuje se poruchou vyluovani inzulinu
Dehydratace - odvodnéni organismu
Diabetes mellitus - projevuje se poruchou vylucovani inzulinu
Dalece - ztrata nékterych z vnitinich oblasti chromozomu
Dekubit - prolezenina
Diabetes mellitus - cukrovka
Distalni intestinalni obstrukéni syndrom - nahlé ptihoda bfisni, kdy se dolni ¢ast
stteva ucpe prili§ hustym obsahem
Dyspnoe - dusnost
Eduka¢ni program - vyukovy program - debata lékate s pacientem/rodi¢i/
Endobronchialni onemocnéni - onemocnéni pridusek
Etiologie — ptivod
Eupnoe - dychani
Febrilie - horecka
Fenylalanin - aminokyselina, ktera souvisi s onemocnénim fenylketonurie
Gastro-ezofagealni reflux. - déj, pfi kterém se navraci ¢astecné natravené jidlo
i szalude¢ni kyselinou do jicnu a tam zpusobuje
nepiijemné paleni
Glykémie - hladina cukru v Krvi

Hemoptyza - vykaSlavani krve



Hrudni kyféza - zaktiveni hrudni patefe

Hypoproteinemie - snizena hladina bilkovin v krvi

Chloridy - soli kyseliny chlorovodikové

Incidence - vyskyt

Inguindlni hernie - tiiselné kyla

Inkontinence - tnik mo¢i ¢i stolice

Insuficience - nedostate¢nost

Kachekticky - chorobna silna celkova télesna seslost a hubnuti
Kaloricka malnutrice - nedostatek kalorii

Kardiomyopatie - zbytnéni srde¢ni svaloviny

Mammy - prsa

Maturace — zrani

Mekoniovy ileus (neboli smolka) - ucpani stfev hustym obsahem
Metabolicka alkaléza - porucha metabolismu
Monosymptomaticky - jeden pfiznak

Mukoviscidéza - zahusténi hlenu

Multilobularni cirhoza - ztvrdnuti vice laloku jater

Nauzea - nevolnost

Osteopordza - profidnuti kosti

Pankreas - slinivka bfisni

Pankreaticka insuficience - nedostatecna ¢innost slinivky bfisni
Patofyziologie - nespravna ¢innost organt

Patogeneze - choroboplodnost

Pilokarpinova iontoforéza - potni test pilokarpinem
Pneumologické pracovisté - plicni pracovisté

Pneumothorax - ptitomnost vzduchu v dutiné pohrudniéni na zaklad¢é poskozeni plic
Pneumomediastinum - vzduch v mezihrudi

Polypo6za - tvorba polypt

Prolaps rekta - vyhtez kone¢niku

Respiraéni - dychaci

Saturace kysliku - nasyceni krve kyslikem

Screening - plosné vysetieni

Sekrece - vyluc¢ovani

Sinopulmonalniho onemocnéni - onemocnéni plic a dutin



Steatorea - tuk ve stolici

Synobronchialni syndrom - onemocnéni pradusek a dutin
Tachypnoe - zrychleni dechu

Varix - cévni uzel

(VOKURKA, 2000)



UVvoD

Cysticka fibréza je jedno z nejCastéjSich dédicné prendsenych onemocnéni,
zvané téz mukoviscidéza. Jde o multiorgdnové postizeni, které je zptisobeno mutaci
genu CFTR. Ten ma dnes vice jak 1700 zndmych mutaci, jejichz pocet neustale stoupa.
Nemoc se projevuje opakovanymi infekcemi dychacich cest, poruchami zazivani
a neprospivanim zpusobenym poruchou funkce slinivky bfisni, vysokym obsahem soli
Vv potu. U muZzl je Castd neplodnost. Vyskytuje se zde také zvySena tvorba vazkého
hlenu, ktery svou pfitomnosti omezuje dobré fungovani vétSiny organt. Cysticka
fibroza je provazana s tadou komplikaci, které jsou c¢asto prvotnim podezienim.
Hlavnim pfiznakem je kasel s produkei sputa. Nemoc nepostihuje centralni ani periferni
nervovou soustavu, duSevni vyvoj, svaly ani krvetvorbu. Diive se d¢ti narozené
s CF dozivaly jen par let. Dnes se s pokrokem mediciny a vasnou diagnostikou
progndéza nemocnych neustdle zlepSuje, Zivot nemocnych se zkvalitiiuje a dozivaji

se dosp¢elosti.

Cilem bakalatské prace je seznamit odbornou zdravotnickou vetejnost - zejména
vSeobecné sestry - S pomérné Castym onemocnénim, o kterém je v naSi oSetfovatelskeé
literatufe relativné malo informaci. Prace by jim méla pomoci ziskat potfebné poznatky,
zacinajici popisem historie onemocnéni, vyskytem a dédi¢nosti. Déle nabizi nahled
na etiologii, patogenezi, patofyziologii, diagnostiku a vySetfovaci metody, ale také
neméné dilezité poznatky o lécbé€, oSetfovatelské péci, edukaci a psychologickych

aspektech nemoci.

Zdroje informaci byly Cerpany z odborné literatury a zdravotni dokumentace.
Zakladni ¢ast informaci pro vytvofeni praktické casti byla ziskana rozhovorem se

zdravotnickym persondlem a od konkrétni pacientky.
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TEORETICKA CAST

1 VYCHODISKA ZPRACOVANI SLEDOVANE
PROBLEMATIKY A CHARAKTERISTIKA VYBRANYCH
TEMATICKYCH POJMU

Na uvod bakalaiské prace uvadime specifika nemoci, kterd je u nads znama jiz
od roku 1946. Pfitom o ni mnoho lidi pfili§ nevi, i kdyz zhruba kazdy 26. z nas je
nosi¢em genu tohoto onemocnéni. Hovofime zde o multiorgdnové, dédicné piendsené
cystické fibroze, kterd vznikd mutaci genu CFTR (cystic fibrosis transmembrane

conductance regulator).

1.1 Historie cystické fibrozy

V kapitole se vénujeme zasadnim meznik@im v historii cystické fibrozy. Cast
pojednévajici o historii jsme rozdé€lily do dvou podkapitol, v kterych ptiblizujeme vyvoj
nemoci ve svété i U nas, prvni zminky o onemocnéni, vyvoj 1é¢by s akcentem na metody

a vyzkumu CF.

1.1.1 Historie cystické fibrézy ve svété

Jiz ve stfedov€ku byly popisovany charakteristické ptiznaky cystické fibrozy.
Prvni zminky o této nemoci se objevily v lidovych fikankdch a povérach tykajicich se
zaCarovanych, predcasné umirajicich déti se slanym potem. V 17. stoleti byly tyto texty
povazovany za povéru. Pii snaze o racionalni vysvétleni jsou zminovany téZce nemocné
déti, které se hodné poti a malo myji, ¢imz si lidé vysvétlovali jejich slanou chut’ potu.
Prvni patologicko-anatomickou zpravu o jedenactileté kachektické ,,zacarované* divce
se zménami na pankreatu popsal v roce 1595 profesor botaniky a anatomie Pieter Pauw
v Leidenu (VAVROVA, 2006, s. 17).

V roce 1938, pied 73 lety, americkd patolozka Dorothy Andrsenova popsala
anatomicko-patologické nalezy u 49 déti, z kterych piezilo pouhych 29. Toto smrtelné
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onemocnéni nazvala cystickou fibrézou pankreatu. VétSina déti v této dob& umirala
Vv prvnim roce zZivota. Nasel se vSak pacient ozna¢ovan jako JD, ktery se s touto nemoci
I s nedostate¢nou 1é¢bou dozil 10 -11 let. Toto onemocnéni bylo také srovnavano
s celiakii, s nesndsenlivosti lepku v mouce. I kdyz méa tato nemoc koteny hodné hluboko
V historii, jesté v roce 1954 se o ni mluvilo jako o ,,nové nemoci®.

Ptiznaky nemoci byly v literatuie popsany (ve svéteé stejn¢ jako u nds)
po 2. svétové valce. Dle svych poznatkl ji S. Farber oznacil jako ,,mukoviscidosis.
Pojmenovani miizeme jeSté¢ dnes najit ve francouzské ¢i némecké literatuie
(VAVROVA, 2006, s. 13).

Objeveni potni anomalie se stalo vyznamnym meznikem v historii CF. V dobach
bez klimatizace se déti v USA s timto onemocnénim dostavaly do nemocnice v t€zkém
stavu dehydratace a sob&hovym Sokem. Sok byl zplsoben rozvratem télniho
metabolismu vyvolanym nedostatkem soli v krevnim ob&hu nemocnych. Zjistilo se, ze
nemocni s CF jsou velice citlivi na horké podnebi. Pti studii potu téchto déti védci nasli
daleko vétsi mnozstvi soli nez u zdravych jedinci. Objev chloridi v potu mél obrovsky
vyznam pro diagnostiku. Na zaklad¢ n¢ho se zacaly vySetfovat i déti s normalni funkci
pankreatu. Pro praktické uplatnéni potni anatomie méla vyznam prace Gipsona a Cooka,
ktefi vypracovali jednoduchou metodu stimulace potnich zlaz. Test se jiZz 40 let pouziva
v diagnostice CF jako zlaty standard. Profesor Paul M. Guiton se vénoval dlouholetému
vyzkumu biochemickych zmén nemocnych CF, kterou sdm také trpél. Jeho objevy
nastartovaly zavody v hledani genu CF. V roce 1987 byl gen CF neboli gen CFTR
(cystic fibrosis transmembrane conductance regulator) lokalizovan na dlouhém raménku
chromosomu 7. V roce 1992 se stala udalosti my$ s CF, na niz védci zkoumali pochody,
které se odehravaji v téle nemocného. Vé&dci do dneSniho dne objevili vice nez 1300
mutaci tohoto genu CFTR (VAVROVA, 2006, s. 18; VAVROVA, 20009, s. 13).

Pro lepsi prfedstavu rozvoje nemoci Vavrova uvadi ve svém clanku pro Vox
Pediatriae z prosince 2010, ze gen CFTR ma jiz vic jak 1700 znamych mutaci. Kazda
z téchto mutaci ma jiny vyskyt i intenzitu a vétsina je velice vzacna. V nasi populaci je

znamo zhruba 40 mutaci (VAVROVA, 2010).
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1.1.2 Historie cystické fibrozy u nas

V Praze byl prvni nemocny s cystickou fibrézou diagnostikovan na II. détské
klinice v kvétnu 1946. Pacient se dozil 18 let. Prvni maly soubor nemocnych s CF byl
Vv Ceské literatuie zaznamenan v podobé kasuistik zahy po 2. svétové valce. Nové
informace o diagnostice, 1é¢bé a rozpoznani nemoci se k nam dostaly se zpozdénim.
Na II. détské klinice v Praze bylo do roku 1960 hospitalizovano 30 déti, u kterych byla
na zakladé klinického podezieni CF diagnostikovdna. Tyto déti vSak velice brzy
zemfely. Onemocnéni se V té dobé diagnostikovalo vyhradné u kojencli na zékladé
klinického podezfeni potvrzeného laboratornim prikazem pankreatické insuficience.
(VAVROVA, 2006, s. 19).

Vroce 1960 se zafalo vySetiovat pomoci chloridi obsazenych v potu.
Kazdoro¢né tak ptibyval pocet nové diagnostikovanych nemocnych a to i mezi starSimi
détmi. Od té doby se klinika zacala cystickou fibrézou zabyvat i vyzkumné, zkousely
se nové lécebné metody, kvalita Zivota nemocnych se zlepSila a prodlouzila se tak
i doba pfeziti nemocnych u nas. AvSak i pies tyto pokroky na pocatku 90. let byl stav
naSich nemocnych velmi nepfiznivy, na rozdil od stavu nemocnych ve vyspélych
statech (VAVROVA, 2006; FILA, 2008).

Po roce 1989 zacala vznikat specializovanéd centra pro 1écbu CF a zlepSila se
dostupnost potiebnych 1ékt. O devét let pozdéji se zacaly provadét transplantace plic.
A diky spolupraci se zahrani¢im se do lécebnych metod zaradily nové zpisoby
fyzioterapie a zacaly se pouzivat riizné respira¢ni pomicky.

Od roku 1946 bylo na klinice 1é¢eno 602 nemocnych. Od té doby zaznamenal
tym v Motolské nemocnici vyznamné pokroky v 1é¢bé, genetickém vyzkumu i v novych
diagnostickych postupech.

V roce 1990 u nés zacalo fungovat Sdruzeni rodi¢l a ptfatel nemocnych CF
a0 dva roky pozdgji byl zalozen Klub nemocnych s cystickou fibrozou. Pro nartst
po¢tu piipadit u dospélych nemocnych vznikaji v roce 2000-2001 dalsi poradny
na pneumologickych pracovistich v Plzni, Brn¢, Olomouci a v Hradci Kréalové

(VAVROVA, 2006; FILA, 2008).
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1.2 Vyskyt a dédi¢nost cystické fibrozy

Podkapitola slouzi k popisu pojmd, vyskytu a dédi¢nosti cystické fibrozy. Vyskyt
je zaméfen spise na Ceskou republiku a Evropu, ¢asteéné pak na mimoevropskou
populaci. Dédicnost je v prvni ¢asti popsana obecné a poté je sméfovana piimo

na dédic¢nost cystické fibrozy.

Dle Vavrove (2006, s.19) patii CF u evropskych populaci mezi nejcastéjsi zavazna
autozomalné recesivni onemocnéni. Udaje o incidenci nemoci se viak v literatufe mirng
lisi. Statistiky udavaji vyskyt 1: 2 500 — 1: 4 500 novorozenct, ve stiedoCeském kraji
byla incidence stanovena na 1: 2 736. To znamena, ze kazdy 26. zdravy jedinec je
nosi¢em tohoto onemocnéni. U kazdého 676. manZelstvi je tak mozZné riziko spojeni
dvou nosict genu CF. Tato partnerstvi pak maji 25% riziko, ze se jim narodi dité
s cystickou fibrozou. Napiiklad roku 2006 se v Ceské republice narodilo piiblizné
33 déti s touto nemoci.

I ptes velké pokroky ve screeningu, vysetfovani a véasné diagnostice jsou u nas
diagnostikovéany jen 2/3 nemocnych. Piedpoklada se, ze zbyvajici tfetina zije s jinym
diagnostikovanym onemocnénim s podobnymi ptiznaky namisto CF. Jsou to nemoci
jako celiakie, chronické zanéty pradusSek, opakované zéanéty slinivky bfiSni,
synobronchialni syndrom, nosni polypoza ¢i tteba muzska neplodnost. V soucasné dobé
je v CR znamo okolo 500 diagnostikovanych piipadi cystické fibrozy (VAVROVA,
2006, s. 19).

V mimoevropské populaci je vyskyt CF o néco nizsi. Rozdily jsou i u jedinct
s odlisnou barvou pleti. U obyvatel USA s bilou pleti je incidence okolo 1: 1 900 -
1: 3 700, zatimco u hispanské, africko-americké a asijské populace se pocet nemocnych

pohybuje okolo 1: 9 000, 1: 15 000 a 1: 32 000 obyvatel (VAVROVA, 2006, s. 19).

CF je geneticky podminéné onemocnéni, proto je nezbytné piiblizeni zasadnich
pojmull v genetice.

Veskeré dédicné informace kazdého jedince jsou ulozeny v DNA neboli
Vv kyseliné deoxyribonukleové. ,,DNA je tvofena ze 4 zdkladnich stavebnich ¢lankd,
tzv. nukleotidovych bazi (adeninu, cytosinu, guaninu, tymidinu), které tvoii dlouhé

13

vldkno spojené ze dvou protichiidnych fetézcli.” Za rozvoj onemocnéni nejspiSe miize

zmeéna ve struktue nukleotidovych bazi DNA za rliznych podminek a tim se naruSuji
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funkce genu. Popisovany d& nazyvame mutaci (VAVROVA, 2006; VAVROVA,
2008).

Dédicnost je pienos dédicné informace z jedné generace na druhou. Dle
Mendlovych zadkont se mutace genu CFTR pienasSeji ,,autozomalné-recesivnim
zptsobem®. Pokud se sejdou takovi dva heterozygotni nosi¢i, mohou se obavat 25%
rizika, Ze se jim narodi dit€¢ s CF. V 50% bude dit¢ zdravym nosicem genu CFTR.
Ve zbylych 25% existuje moZznost, ze jejich potomek nezdédi ani jednu z mutaci. Pokud
se vSak nékdy CF i ve vzdaleném piibuzenstvu objevila, riziko vyskytu CF stoupa. To
znamena, ze pokud se nemoc v rodin¢ vyskytne, jeji ¢lenové by méli podstoupit
molekularné genetické vySetfeni na potvrzeni ¢i vyvraceni pfitomného genu CFTR

(VAVROVA, 2003, s. 21).

1.3 Organizace pro cystickou fibrozu

Pied ¢&trnacti lety bylo v Ceské republice zalozeno Centrum pro diagnostiku
alétbu CF v Praze v Motole. Vedouci centra je RNDr. A. Stambergova, CSc. Zde
se ve specializované molekularné-genetické laboratofi provadi fada vySetfeni mutaci
genu CFTR (USTAV BIOLOGIE A LEKARSKE GENETIKY).

V nedavné minulosti byla zaloZena i regionalni centra ve fakultnich nemocnicich
a velkych okresnich nemocnicich. Ta jsou Vv soucasné dobé Ctyfi - v Hradci Kralové,
Plzni, Brné a Olomouci.

V roce 1992 byl zaloZen Klub nemocnych cystickou fibrézou, ktery se zaméiuje
na trvalé zlepSeni zdravotnich a socidlnich podminek nemocnych s CF. Prvnim z tkolt
klubu je rozsifovat povédomi o nemoci mezi vetfejnosti. Druhym cilem je shromazd’ovat
finance na nékup pomiicek a 1é¢iv. Klub poskytuje psychologickou poradnu, edukacni
programy pro nemocné a jejich rodiny, vydava klubovy zpravodaj. V souasnosti ma
klub 270 ¢lenti, coz je pres polovinu vsech diagnostikovanych nemocnych v Ceské

republice. (KLUB NEMOCNYCH CF).

Jmenovité se timto onemocnénim zabyva doc. MUDr. Véra Vavrova, DrSc.,
zakladatelka péte o déti s cystickou fibrozou v Ceské republice z Centra CF
a z Pediatrické kliniky 2.LF UK a FN v Motole spole¢né s prof. MUDr. J. Lehlem,
CSc., DrSc., RNDr. Danielou Zemkovou, CSc., MUDr. Veronikou Skalickou, doc.
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MUDr. Petrem Pohunkem, CSc. Déle jsou to 1ékatfi Pneumologické kliniky UK 2.LF
aFN Motol - as. MUDr. L. Fila, pfednosta prof. MUDr. M. Macek ml., DrSc. z Ustavu
biologie a lékaiské genetiky UK 2. LF Motol. Z Kliniky rehabilitace a sportovni
mediciny 2. LF UK a FN Motol Praha spolupracuje PaedDr. Libuse Smolikova.
Z Klubu nemocnych CF je to feditelka sdruzeni Bc. Lenka Eislerova, DiS., socialni
pracovnice Mgr. Tereza Tesafova, psycholozky Mgr. Helena Chladova a Mgr. Pavla
Hodkova.

Z mimoprazskych nemocnice se CF zabyva MUDr. Hubert Vanicek, Ph.D.,
z détské kliniky a MUDr. Josef Polak z Plicni kliniky FN Hradec Kralové. Z kliniky
nemoci plicnich a tuberkuléozy z FN v Brné se cystické fibréze vénuje MUDr. Eva
Pokojova a MUDr. Ilona Binkova. A z Klinika infekénich nemoci FN Brno je to
MUDr. Alena Holcikova, Ph.D. Z plzenskych nemocnic se problematice cystické
fibroze vénuji: MUDr. Petr Honomichl z Détské kliniky FN Plzen-Lochotin a z Kliniky
TRN Plzen-Bory je to MUDr. Radka Bittenglova. Z FN v Olomouci je to MUDr.
Martin Zapalka z Détska kliniky a MUDr. Petr Jakubec z Pneumologické kliniky FN
Olomouc (VAVROVA, 2008; USTAV BIOLOGIE A LEKARSKE GENETIKY, 2010,
VAVROVA, 2006; KLUB NEMOCNACH CF).

Ve svété byla prvni organizaci Narodni organizace pro vyzkum cystické fibrozy
(National Cystic Fibrosis Research Foundation). Byla zalozena skupinou rodi¢t v New
Yorku. Dnes je nazev zjednoduSovan na Cystic Fibrosis Foundation (CFF).

V Patizi byla o deset let pozdé&ji zalozena Mezinarodni spole¢nost pro cystickou
fibrézu — mukoviscidozu (International Cystic fibrosis (Mucoviscidosis) Association,
ICF(M)A). Cilem bylo zlepsit pé¢i o nemocné a predevs§im rozsitit povédomi o nemoci
na mezinarodni Grovni.

Po tficeti Sesti letech organizace zanikla a vznikla nova s ndzvem Cystic Fibrosis
Adults, IACFA. V souc¢asné dobé sdruzuje témét Sedesat zemi a jejim cilem je, aby se
vSem nemocnym s CF poskytla potfebna péce.

Vroce 1982 zalozili dospéli nemocni z25 zemi spole¢nost dospélych

nemocnych - International Association of Cystic Fibrosis Adults, IACFA.

V Evropé je téz spolecnost CF s nazvem European Cystic Fibrosis Society
(ECFS). A po konferenci svétové CFW (Cistis Fibrosis Wordwide) v roce 2003 vznikla
nova organizace CFE ,,Cystic Fibrosis Europe®, kterd poméaha zvysit standart 1éCby

v zemich, kde neni pacientim poskytnuta dostate¢na 1é¢ba (VAVROVA, 2006).
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1.4 Charakteristika vybranych tématickych pojmi

Tteti podkapitola je vénovana charakteristice vybranych tématickych pojmt, které
se vyskytuji v obsahu prace. Prvnim popsanym pojmem je oSetfovatelsky proces

a edukace. Dalsi zminénym je funk¢ni vzorec zdravi M. Gordonové.

1.4.1 Osetiovatelsky proces a edukace

,»Pojem ,oSetiovatelsky proces vznikl v padesatych letech dvanactého stoleti
a hned se ujal jako realnd zdkladna pro skutecné ucinnou praci sestry. Jako prvni
ho pouzila sestra Hallova r. 1955 v Georgii (USA).“ (BORONOVA, 2010, s. 66).

Osetrovatelsky proces definuje Kozierova (1995, s. 166) jako ,,systematickou,
raciondlni metodu pldnovani a poskytovani osetrovatelské péce. Cilem procesu je
zhodnoceni zdravotniho stavu pacienta, stanoveni aktualnich ¢i potenciondlnich
problémii péce o zdravi, planovani péce pro uspokojeni a zjisténi potieb pacienta
a zahajeni oSetrovatelské péce pro splnéni vSech pozadavki. Toto poradi je logicky
usporadano a mélo by se dodrzovat. Pokud byly vSechny nase cile béhem celého cyklu
oSetrovatelského procesu splneny, mizeme ukoncit nasi peci. Jestlize se nam nepodari

¢

po vvhodnoceni dosahnout stanoveného cile, opakujeme cely cyklus.*

Osetiovatelsky proces se sklada z péti prvku. Prvnim z nich je posouzeni, které
zacind shromézdénim udaji, jez musi byt ovéfeny a nasledné klasifikovany. Druhym
krokem oSetfovatelského procesu je diagnostika, kde se analyzuji udaje a sestavuji
osetfovatelské diagnozy. Nasleduje pldnovani oSetfovatelské péce. V ramci této faze
urcujeme kratkodoby a dlouhodoby cil, kterého chceme dosdhnout, stanovime vysledna
kritéria a sestavime oSetfovatelsky plan. Tretim prvkem je realizace. Sklada se z plnéni
planu, ktery znaji Clenové oSetfovatelského tymu. VSe se peclivé zaznamenava.
Zavérecnym clankem procesu je vyhodnoceni. Hodnotime splnéni stanovenych cil -

vyslednych kritérii - a ukonéujeme osetiovatelskou pé¢i (KOZIEROVA, 1995).
Slovo edukace pochazi z latinského ,,educo®- vychovavat. Ve zdravotnictvi se

vyuziva edukace pacientl s ur¢itou chorobou. Jedna se pfedev$im o chronické nemoci.

Edukace ma za cil zvySit péci pacienta o sebe sama a zlepSit tak 1 prubéh choroby.
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Edukaci sestra poskytuje pacientovi informace o jeho nemoci, moznych komplikacich,

1é¢bé a o vlastnim sledovani kompenzaci (VOKURKA, 2000).

Pro srovnani Pricha (2006, s.17) definuje edukacni proces takto: ,,Edukacni
procesy jsou vSechny takové cinnosti lidi, pri nichz dochazi k uceni na strané néjakého
subjektu, jemuz je exponovan néjakym jinym subjektem primo nebo zprostiedkované
(textem, technickym zarizenim aj.) urcity druh informace.

Zavodna (2002, s. 69) charakterizuje edukacni proces v oSetfovatelstvi jako:

e Urcitou formu odevzdavani konkrétnich informaci, které se kona ve specificky
upraveném prostfedi v ramci vzajemné interakce sestry a pacienta,

e je vytvofen zamérng, aby se nékdo néco ucil,

e dynamicky vzdjemny vztah mezi sestrou a pacientem,

e vychovny a vzdé¢lavaci proces,

e soucast oSetiovatelského procesu.

1.4.2 Funkéni vzorec zdravi M. Gordonové

Mezi odborniky na oSetfovatelskou teorii v mezinarodnim kontextu existuje
v soucasné dob& nazor, Ze tento model je zhlediska holistické filozofie
to nejkomplexngj$i pojeti Clovéka v oSetfovatelstvi, které bylo zatim vytvofeno.

(TRACHTOVA a kol., 2008).

Model se vyuziva pfi studiu, ale i1 pfi oSetfovatelské péci v praxi, protoze
napomahd kvalitné zhodnotit zdravotni stav zdravého 1 nemocného ¢lovéka. Podle toho
se zdravotni stav pacienta/klienta d€li na funkcni a dysfunkcni.

Funkéni typ zdravi vychazi ze vzajemného pusobeni Clovéka a prostiedi.
Zdravotni stav ¢lovéka se urCuje ,,bio-psycho-socialni interakci®. Tento typ je ovlivnén
biologickymi, socidlnimi, vyvojovymi, kulturnimi a duchovnimi faktory.

Dysfunkéni typ pro sestru znamend sestaveni oSetfovatelskych diagnéz
a vytvoreni pldnu pro oSetfovatelskou péci. K posouzeni, zda jde o typ funkcniho
¢i dysfunkéniho zdravi, slouzi pravé model M. Gordonové, ktery se sklada z dvanacti

ruznych oblasti:

e Vnimani zdravotniho stavu, aktivity k udrzeni zdravi
e Vyziva a metabolismus

e VyluCovani
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Aktivita, cviceni

Spanek, odpocinek

Vnimani, poznavani

Sebekoncepce, sebeucta

PInéni roli, mezilidské vztahy

Sexualita, reproduk¢éni schopnost

Stres, zatézové situace, jejich zvladani, tolerance

Vira, piesvédéent, Zivotni hodnoty (TRACHTOVA, 2008, s.167).
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2 CHARAKTERISTIKA CYSTICKE FIBROZY

V kapitole se v prvni ¢asti zaméfujeme na charakteristiku etiologie, patogeneze
a patofyziologie cystické fibrozy. Druhou cast vénujeme diagnostice a klinickému
obrazu onemocnéni a v tfeti popisujeme vySetfovaci metody, které musi podstoupit

pacient i jeho rodina v pfipad¢, ze ma 1ékat podezieni na CF.

2.1 Etiologie, patogeneze, patofyziologie

Pti charakteristice onemocnéni je dilezité seznameni se s etiologii neboli
pfi¢inou onemocnéni, poté patogenezi, coz je soubor procesu, které vznikaji jako
odpovéd’ organismu na poSkozeni a které také vedou ke vzniku nemoci, a tfetim prvkem

je patofyziologie neboli popis probihajicich funkénich zmén v organismu.

Etiologie

,,PTi¢inou onemocnéni je mutace genu pro transmembranovy regulator vodivosti
(cystic fibrosis transmembrane conductance regulator gene - CFTR gene), ktery je
uloZen na dlouhém raménku 7. chromozomu (lokus 7q31.2).“ (JAKUBEC, 2006, s. 7).
Mnohdy jde o deleci, kterd zptisobi chybéni fenylalaninu v poloze 508. bilkovinného
produktu genu CF. Tento gen zpusobuje tvorbu proteinu CFTR. Existuje mnoho mutaci
genu CFTR, které se dle mechanismu poskozeni déli do 7 tfid. Rozd¢leni tiid popisuje

ve své knize Petr Jakubec v kapitole Etiologie, genetika a patofyziologie na stran¢ 7.

TRIDA TYP PORUCHY

l. ttida tvorba defektniho CFTR

. ttida porusend maturace CFTR

1. ttida porucha regulace CFTR

IV. tfida defektni prichod iontd CFTR

V. ttida snizena tvorba normalniho CFTR

VI.  tfida ztrata regulace dalSich iontovych kanala
VII.  tfida sniZena stabilita pln€ funkéniho CFTR

(JAKUBEC, 2006).
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IV. - VIL tfidy se spiSe vyskytuji u atypickych, monosymptomatickych forem CF
s riznorodym klinickym pribéhem. Jsou zndmy i1 mutace, u kterych neni zjistén
mechanismus jejich pasobeni na strukturu ¢i funkci CFTR. ,,Vztah mezi genotypem
a zavaznosti plicniho postizeni neni na rozdil od postizeni pankreatu pfilis tésny
a rozsah poskozeni plic je ovlivnén dalSimi, tzv. ,,modifikujicimi“ geny, které reguluji
lokalni plicni obranné mechanismy a procesy zanétlivé odpoveédi.“ (JAKUBEC, 2006,
s. 7).

V Ceské republice se vyskytuje mutace delta F508 u piibliznd 72% pacientt
s CF. Mutace je stara asi 50 000 let a nazyvame ji ,,protoevropskou mutaci“. Druhou
nejcastéjsi mutaci je ,,protoslovanska mutace” CFTR delta 2,3 stara vice jak 3 500 let.
Postihuje zhruba 6,5 % nemocnych CF v Ceské republice. Ostatni mutace nejsou tak

Casté a vyskytuji se v mensi mite (JAKUBEC, 2006, s. 8; KROFTA, 2005).

Patogeneze

Podstata patologickych zmén u CF neni dnes jesté Gplné jasna. ,,Pfedpoklada se,
ze bilkovinny produkt genu nazyvany ,transmembranovy regulator vodivosti® (cystic
fibrosis transmembrane conductance regulator - CFTR) je chloridovy kanal
lokalizovany v apikdlni membrané epitelidlnich bun€k a regulovany cyklickym
adenosinmonofosfatem (cAMP).“ (VAVROVA, 2003, s. 21). Zminény kanal je
unemocnych s CF nepriichodny pro chloridové ionty. Nepropustnosti epitelidlni
membrany se méni vlastnosti hlenu na povrchu sliznice. Ten se zahu$tuje a tim méni
prirozenou funkci organti, coz zpisobuje vétSinu klinickych projevi. V klubic¢kach
potnich Zlaz se tvofi primarni sekret. Zde vSak dochazi k poruse pii resorpci chloridi
a natria a to zpiisobuje vysokou koncentraci soli v potu. Dal$i u¢inek abnormalni funkce
CFTR je poruseni regulace ,.cytokinové sit€”, ¢imz dochazi ke zvySené tvorbé
»prozanétlivych cytokint IL - 8, IL - 6, IL - 1 a TNF - o.” Klinicky zjevné postizeni
neprokazuji snad jen ledviny a CNS (VAVROVA, 2006).
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Patofyziologie
V této Casti se zaméfime na zmény, které probihaji v organismu pacienta s CF.
Vzhledem k tomu, Ze je CF multiorganové onemocnéni, rozdé¢lily jsme probihajici

zmény do nékolika skupin dle poskozenych systémd.

Prvni z postizenych struktur organismu, kde probihaji nejvétsi patofyziologické
zmeny, je dychaci ustroji. U nemocnych s CF jsou zmény probihajici v dychacim ustroji
fasinek a tim brani samocistici schopnosti plic. Tyto zmény napoméhaji usazovani
bakterii v dychacich cestach a tim vznikaji vdzné infekce a zanéty. Patii sem predevsim
opakované zanéty vedlejSich nosnich dutin, zanéty pradusek a plic i nosni polypy. To
ma pak za nasledek bolest, zdufeni, zarudnuti a hlen je s ptfimési hnisu, ktery omezuje
prachodnost dychacich cest. To muze vést az k tvorbé vyduti a trvalého priduskového
roz§ifeni. Velké zanéty casto kon¢i obstrukci dychacich cest. Ta zacind zuZenim
perifernich cest dychacich, opakujicimi se zanéty se miize rozsifit i do oblasti velkych
pradusek. Dalsi komplikace mohou zpusobit atelaktazy, rozedmu plic, pneumotorax,
hemoptyzu, vznik cor pulmondle, ¢i selhani srdce. Vzacné se miZze objevit
kardiomyopatie. Mezi obecné ptiznaky patii predevSim kaSel, duSnost, zrychlené
ztizené dychani, ucpany nos, chraptivy hlas. Na télesné stavbé pozorujeme soudkovity

hrudnik a pali¢kovité prsty (VAVROVA, 2009; VAVROVA, 2006).

Zmény zazivaciho ustroji nasleduji svou zévaznosti hned za obtiZzemi
v dychacich cestach.U nemocnych s CF jsou postizeny vSechny tseky traviciho ustroji.
Problémy zacinaji jiZ v jicnu a pfetrvavaji v kazdém dal$im useku, kde probih4 traveni.

Jak jiz bylo feceno, zmény v zaZivacim traktu pacienta s CF zacinaji V jicnu.
VétSinu nemocnych s CF trapi gastro-ezofagedlni reflux. Je to dé&j, pii kterém se
navraci Castecné natravené jidlo i s zalude¢ni kyselinou do jicnu a tam zpilisobuje
nepiijemné paleni, lidové paleni zahy. Pfi¢inou je nedostatecna funkce kruhového
sveérace na konci jicnu. Ten by se mél béhem traveni uzavtit a nedovolit navrat jidla.
Funkce svérace je vSak u nemocnych s CF poskozena. To vSe mlze vést az k poruSeni
stény jicnu. Pfi navratu potravy do jeho horni ¢asti miize dojit k vdechnuti sousta a tim

vyvolat poruSeni dychacich cest a iporny kasel.
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Dilezité zmény probihaji i v pankreatu. U slinivky bfi$ni se vyskytuje nékolik
obtizi. Prvni z nich souvisi se zevni sekreci pankreatu. To zplisobuje potize pii Stépeni
potravy. Husty hlen tvofici se v celém organismu nemocného s CF uzavira vyvody
slinivky bfisni. Enzymy jako trypsin, lipaza ¢i amylaza se nemohou dostat do stfevniho
useku a vykonavat svou praci Stépeni jednotlivych slozek potravy. Nenatrdvena strava
To je az napadné velké oproti tenkym htlkovitym koncetinam. Stfevni enzymy
nemohou funkci slinivky nahradit, takze pii ¢asteCném traveni vznika hodné plynu,
ktery pacienta velice obtéZzuje. Enzymy netravi tuky. Ty jsou vylucovany ve stolici,
ktera je pak objemna, zapacha a jsou na ni zfeteln¢ vidét tukové kapénky. To ma
za nasledek neprospivani pacienta i pifi velké chuti k jidlu. Tim ztraci energii a mize se
projevit u déti 1 porucha rastu. Dal$im nasledkem poruchy traveni je i Spatné
vstiebavani vitamind, predeviim tdch, které se rozpoustéji v tucich (VAVROVA, 2009;
VAVROVA, 2006).

Porucha pankreatu vznikd v pribéhu nckolika mésici az let po narozeni.
U malych déti se tudiz porucha neprojevuje a u Sestiny pacienti nemusi potize
s pankreatem ani ve star§im veéku viibec vzniknout.

Druhou komplikaci zpisobenou vnitini sekreci pankreatu je diabetes mellitus.
V mnoha pracich je uvadén i jako cystic fibrosis related diabetes (CFRD). Projevuje se
poruchou vyluovani inzulinu, postupné se rozvijejici glukdézovou intoleranci
anaslednym rozvojem CFRD. U déti do deseti let se vyskytuje pomérné vzacné.
U nemocnych s CFRD byl prokdzan horsi stav vyzivy a t€z8i postizeni plic.

Nad formou screeningu CFRD se stile diskutuje. Castd vySetieni pacienta
zatéZuji. AvSak v€asna diagnostika je pro pacienta zasadni, protoZze miZe velice ovlivnit
progndzu pacienta. Americti védci doporucuji ke screeningu méfeni glykémie nalacno.
Pokud se naméfi hodnota glykémie pod 7 mmol/l, vySetfeni se preventivné opakuje
poroce. Pokud je vSak hodnota nad 7 mmol/l, je nutné méfeni opakovat
a zaznamenavat. Jestlize se ze zjiSténych Gdaji zjisti stala hyperglykémie, musi se zacit
s 1écbou, 1 kdyZ pacient jeSté nema klinické ptiznaky. Evropsti 1ékafi vSak tuto metodu
moc nedoporucuji. Preferuji jako dobrou screeningovou metodu test oGTT. Zminéna
metoda se provadi pfedevSim u pacientl, kde se objevily pfiznaky jako naptiklad
zhorSeni stavu vyzivy, zhorSeni funkce plic, opozdénd puberta ¢i zpomaleni rlstu, ale
jesté nemaji zvysenou glykémii. Podminky pro provedeni oGTT ve své knize popisuje

Vavrova: pacient musi byt bez akutniho onemocnéni, minimalné 3 dny pted testem jist
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stravu obsahujici alesponl 50 % kalorii ve form¢ sacharidd, je tfeba lacnéni od pilnoci,
podani 1,75 g glukézy na kg télesné hmotnosti (maximalné vSak 75 g), hodnoceni
glykémie provadime v dobé 0 - 120 minut. Jako dopliujici screening se doporucuje
provést jesté¢ intravenozni GTT, podle kterého se urc¢i hladina inzulinové sekrece
(VAVROVA, 2009, str. 60 - 63; VAVROVA, 2006).

Vzacné muze vzniknout komplikace Vv podobé opakovanych zanéti slinivky
biisni. Ta se vSak vyskytuje jen u ne pfili§ ¢asté mutace genu CFTR.
| ve strevnim useku zazivaciho traktu se objevuje mnoho obtizi.

Prvni z nich je makoniovy ileus. Ten se vyskytuje u jedné desetiny déti jako
prvotni priznak. Je to zdvazny stav, ktery se ¢asto musi feSit operativné, protoze se
jedna o nahlou pfihodu bfisni. Makoniovy ileus neboli smolka je u déti s CF tak husta
a viskozni, ze ho stfevo svymi pohyby nedokéze posunout ke kone¢niku, stievo se ucpe
a dité zvraci.

Druhou obtizi je distalni intestindlni obstrukéni syndrom. Je to také nahléd
ptihoda btisni, kdy se dolni ¢ast stfeva ucpe pfili§ hustym obsahem. Nejcastéji je tento
stav zpiisoben nedostatkem tekutin ve stravé, velkym mnozstvim zbytkl stravy, které
nejdou stravit, nebo vysazenim 1€kl slouzicich jako substituce pankreatu.

Vzacné prichdzeji pacienti s CF do nemocnice pro zuZeni stfeva, které se znané
podoba jiz diive zminénému ucpani stieva.

Prolaps rekta se vyskytuje cast&ji u je$t€¢ nediagnostikovanych pacientt.
Opakovany vyhtez kone¢niku je tedy dobrym divodem pro zahdjeni diagnostiky
a popftipadé 1écby CF.

Bolest bficha je jednim z nejcastéjSich problémi, ktery trapi pacienty s CF.
Muze byt vyvolana mnohymi obtiZzemi, které souvisi s CF, ale také mize znacit jiny
problém jako zanét slepého stfeva €i jinou bfiSni pfiinu. Proto by nemocny nemél

véhat a navitivit 1ékate. (VAVROVA, 2009; VAVROVA, 2006).

CF se projevuje i u jater.

Jedno z prvnich postizeni, které souvisi s jatry a zlucovymi cestami, znatelné jiz
po narozeni, je dlouhotrvajici novorozeneckd Zloutenka. Nemocni maji Casto maly
zlucnik, ve kterém se tvofi Zlu€ové kameny. Ptiznakem pro onemocnéni Zluéniku byva
bolest, nauzea, zloutenka, hotkost v ustech. Symptomy mohou byt zpisobeny

pfitomnymi kameny.
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Pfi ultrazvukovém vySetieni mize 1ékat u pacienta vidét jaterni cirhdzu, kterd se
zpoCatku nemusi klinicky projevit. V pokroCilém stadiu vSak muze dojit

i ke komplikacim v podob¢ zvétsené sleziny, ascitu nebo prasklého jicnového varixu.
Casto je u pacienta s CF na prvni pohled vidét porucha stavu vyzivy.

Tato porucha je zplisobena nekolika faktory. Jednim z nich je porusené traveni
a vstiebavani latek z divodu neadekvatni Cinnosti pankreatu. Dalsi jsou chronické
infekce, které snizuji chut’ k jidlu, a také namahavé a nedostate¢né dychani pfi jidle. To
vSe vede k snizeni energie. Té€lo Cerpa energii ze svych zasob. Nejprve z tuku v podkozi
a nasledn¢ ze svalové hmoty. Tyto faktory maji ¢asto za nasledek zpomaleny rust ditéte,
ktery zacina jiz po narozeni, kdy dité vyrazné strada. Pfi v€asné diagnostice déti s CF
rostou pomérné stejné jako jejich vrstevnici. Zména nastdva v puberté.

Pro lepsi orientaci o tom, kolik by mély vazit déti do 18 let, byly sestaveny

celostatnim vyzkumem percentuelni grafy (viz. ptilohy A a B).

Nasledek nékterych predchozich obtizi je avitaminoza.

Jak jiz bylo zminéno, nedostate¢na funkce slinivky bfisni zplsobuje poruchu
vstiebavani Zivin a vitamind. Jsou to pfedev§im vitaminy rozpustné v tucich - A, D, E,
K. Tyto vitaminy se musi nezbytné¢ ve velkych davkach dodéavat. Projevy nedostatku

vitamintl v potravé - viz. priloha C (BOYLE, 2008).

Tteti postizenou skupinou jsou potni Zlazy.

Pot déti s CF obsahuje nc¢kolikanasobné vic soli nez u zdravych déti. Pfi vetsi
namaze, kdy se dité zvysen¢ poti, se mohou objevit na jeho Cele krystalky soli. Velmi
opatrni by méli byt rodi¢e v letnich mésicich ¢i pii horeckdch. Miize totiz dojit
k nadmérné ztraté soli s naslednym Sokem. V této situaci se doporucuje pfisolovat ditéti
potravu a zabranovat nadmérnému poceni. Pacientim s vaznéjsi formou CF se také

nedoporucuje prace v teplém prostiedi ani pobyty v sauné.

Reprodukcni  ustroji  je dal$i oblasti, ve kter¢ kvali CF probihd& mnoho
patotyziologickych zmén.

S pokrokem v 1écbe a stale se zvySujicim vékem nemocnych pfichazi otazka
partnerstvi, sexuality a t&hotenstvi. V této problematice hraje vyznamnou roli
komunikace mezi partnery a informovanost zdravého partnera. Sexudlni styk mohou
nemocni s CF provozovat stejné¢ jako zdravi jedinci, ale musi na sebe davat pozor.

Predev§im v dobé zhorSeni stavu by se nemocny mohl pfili§ vycerpat. Zavaznym
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krokem je t€hotenstvi. Partnefi si musi byt védomi rizik, kterd mohou nastat u nemocné
zeny v kombinaci s téhotenstvim. Celé obdobi je pro nemocnou s CF zna¢né vysilujici,
piredevsim v poslednich mésicich a v dobé porodu. Zde potencionalni rodice casto
vyuzivaji poradenstvi oSetiovatelského personalu, predevsim psychologa.

Plodnost Zeny je ve vétSin¢ piipadii neomezena. Komplikaci se mulize stat
ptitomnost vazkého hlenu v pohlavnich organech zeny, ktery brani spermiim
Vv oplodnéni vajicka. Dnes se vSak tento problém snadno vyfesi malym lékarskym
zékrokem zvanym inseminace. V piipadé, ze se zakrok povede, musi byt Zena i vyvijeci
se plod peclivé sledovani. Téhotenstvi vyznamné ovliviiuje dychani, ale také zatézuje
srdce a ob&éhovou soustavu. Velice dulezity je i stav vyzivy. Doporucené¢ho ptibytku
télesné hmotnosti se Casto Zendm s CF nevede dosahnout. Podvéaha i $patné funkce plic
jsou duvody, kdy se t€hotenstvi nedoporucuje. Je zde velice ohroZena na Zivoté matka
I plod. Téméf tietina déti se rodi pied 37. tydnem téhotenstvi.

Co se tyka genetického ptenosu, déti jsou nosi¢i genu CFTR. Pokud neni otec
nemocny, riziko CF je 1 : 492. Pokud je vsak otec nosi¢em genu CFTR, je riziko 1 : 2.

Ovsem neplodnost muzi se vyskytuje piiblizné u 98% nemocnych CF. S velkou
pravdépodobnosti je zplisobena jiz pfed narozenim, kdy se vyvodné cesty ucpou
vazkym hlenem, ¢i Gpln€ chybi a prichod z nadvarlete je zaslepen. Ucpani chamovodu
je pak podobné vasektomii. Potence je u téchto muzi zachovana. Spermie se piirozené
tvoii a jsou pohyblivé, avSak nemaji moznost se dostat do ejakulatu. Lékat proto musi
chlapce (muze) seznamit stim, ze bude neplodny, ale Ze je zde moznost odbéru
auschovani funkéniho spermatu do spermobanky do té doby, nez se rozhodne
pro otcovstvi. Pokud by se semeno mélo pouZit k oplodnéni, musi jeho partnerka
podstoupit test, zda neni nosi¢kou genu pro CF (VAVROVA, 2009, str. 60 - 63;
VAVROVA, 2006; BOYLE, 2008).

Osteoporoza patii mezi dalsi problémy, které se Casto objevuji u nemocnych
s cystickou fibrozou. U kazdého pacienta vSak miize mit odliSny pribéh a stupen
komplikaci.

,»Kolem 40% dospélych pacienti s CF ma osteopenii a dalSich 34% osteoporozu,
ktera méa az u 60% tézky prubéh.” (JAKUBEC, 2006, s. 22). Nemocni s CF maji
zvysenou kostni resorpci, ovSem je zde porusenad funkce pro vyrovnani zvySeni kostni
novotvorby. A samoziejmé zde hraje roli $patna vyZiva a porucha vstfebavani vitamint

a vapniku.
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2.2 Diagnostika a Kklinicky obraz

V kapitole se zamétime na diagnostiku nemoci a na odliSnosti klinického

obrazu v riznych vékovych obdobich.

Diagnostika

Pokud mame podezieni, ze dit€¢ mlze trpét cystickou fibrézou, je velmi dilezita
vCasnd a spolehliva diagnostika. Pfi pozdni diagndze se objevuje fada komplikaci
spojenych s mnoha vySetfenimi, s ¢astymi nav§tévami v nemocnici, s psychickou zatézi
celé rodiny a pfedevsim s odlozenim c¢inné terapie.

Kritéria diagnostiky jsou zalozena na vyskytu jednoho ¢i vice klinickych
ptiznaki ukazujicich na toho onemocnéni. Déle se zjiStuje rodinnd anamnéza v piipade
pozitivniho novorozeneckého screeningu a v laboratornim priikkazu abnormalni funkce
proteinu/genu CFTR, zjisténi vysoké koncentrace chloridi v potu, nalez dvou
patogennich mutaci v genu CFTR, popiipadé prokdzanim poruchy transportu
elektrolytii nosnim epitelem.

Stanoveni diagn6zy byva u vétsiny nemocnych v kojeneckém véku, kdyz piijdou
na vySetfeni potniho testu z divodu neprospivani a pro cCasté respiracni infekce.
,Koncentrace chloridl v potu byva okolo 90 mmol/l a molekuldrné genetické vysetieni
potvrdi podezieni na CF ndlezem dvou téZkych mutaci, v poloving ptipadl jsou pacienti

homozygotni pro nejcastéjsi mutaci F508del. V nékterych piipadech je vsak stanoveni

Klinicky obraz

Pokud je ptitomen jeden nebo vice typickych klinickych projevli, mizeme hovorit
0 klinickém podezieni a to je zdklad pro diagnostiku. Dnes jsou znamy i atypické
prubéhy nemoci. Ty jsou pfitomny zhruba u 2% nemocnych s projevy
sinopulmonélniho onemocnéni, pankreatickou suficienci ¢i s norméalnim nebo hrani¢énim
mnozstvim chloridd v potu. Pokud chybi klinické piiznaky, ale CF se vyskytla
un¢jakého clena rodiny, i tehdy se vénujeme potencidlni diagnostice nemoci.
Diagnostika se tedy skladd z podrobné rodinné anamnézy a to i v Sirokém piibuzenstvu,

zjiStuje se neplodnost muzl ale i imrti déti v kojeneckém véku. U osobni anamnézy se
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zaméfujeme na piiznaky nemoci sohledem na vék pacienta. Ty se totiz lisi
v jednotlivych vékovych obdobich. (VAVROVA, 2006).
Vavrova a kolektiv uvadéji ve své knize Ctyfi zékladni ptiznaky upozoriujici
na diagnozu CF, kterym by se m¢l 1€kar vénovat.
Prvnim z nich je: ,,chronické sinopulmondalni onemocnéni s pretrvavajici kolonizaci
nebo infekci mikroby typickymi pro respiracni onemocneni u CF (Staphylococsus
aureus, Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa V mukozni i nemukozni
formé a Burkholderia cepacia) “, které se dé€li na dalsi podskupiny:
e Endobronchidlni onemocnéni projevujici se
o Chronickym kaSlem a produkci sputa
o Obstrukci dychacich cest spojenou s hvizdanim a hyperinfekci
o Charakteristickymi RTG zménami (bronchiektazie, atelektazy predevsim
pravého horniho laloku, infiltraty, hyperinflace)
o Obstrukei dychacich cest pii funkénim vySetteni plic
o Pali¢kovitymi prsty
e Chronické onemocnéni vedlejSich dutin nosnich
o Snosnimi polypy a pansinusitidou prokdzanou RTG nebo CT
vySetienim.
Druhym z nich je ,,onemocnéni gastrointestindlni a porucha stavu vyzivy “, které se déli
na.
e Stievni postiZeni, kde se mlZe objevit:
o Mekoniovy ileus, mekoniova zatka
o Syndrom obstrukce distalniho stfeva (DIOS)
o Prolaps rekta
e Postizeni pankreatu zptisobuje:
o Insuficience zevni sekrece pankreatu
o Recidivujici pankreatitis ¢astd hlavn¢€ u nemocnych se zachovanou funkci
pankreatu
e Jaterni postizeni projevujici se klinicky nebo laboratorné jako
o Fokalni biliarni nebo
o Multilobularni cirhoza
Mezi dalsi obtiZe spojené se zaZzivanim patfi:

e Porucha stavu vyzivy
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e Neprospivani (proteinova a kaloricka malnutrice)
e Hypoproteinémie s edémy

o Komplikace z deficitu vitamint.

,Syndrom ztraty soli* je tfeti vaznou poruchou, kterd mize zptsobit v teplém pocasi:
e Akutni ztratu soli
A muze vést az ke vzniku:

e Chronické metabolické alkalozy

Posledni vznikajici poruchou u cystické fibrozy je ,,0bstruktivni azoospermie u muzii*.

(VAVROVA, 2006, s. 66).

2.2.1 Odlisnosti priznaku cystické fibrézy v riznych vékovych obdobich

Az u jedné pétiny novorozencl se objevuje makoniovy ileus nebo syndrom
makoniové zatky zpisobeny abnormdlnim slozenim mekonia. Varovnym piiznakem je
i dlouhotrvajici novorozenecka zloutenka a neschopnost dosdhnout porodni vahy
do prvniho mésice véku. Béhem dvou dnu po porodu mizeme pozorovat nafouknuti
btiska, zvraceni ¢i pozdni odchod mekonia. Jeden z prvnich pfiznakd miize byt nizky
obsah bilkovin v krvi (hypoproteinémie) s otoky a S pfidruzenymi projevy, jako
napiiklad zvySené jaterni enzymy, anémie, dermatitida. Rizikové jsou déti krmené
sojovymi piipravky. U pfitomného edému muze byt negativni vysledek potniho testu.
Respiraéni projevy se v novorozeneckém véku nemusi projevit (VAVROVA, 2006;
JAKUBEC, 2006).

Klinické ptiznaky u kojenct a batolat jsou predevsim respiracni. Ty se projevuji
zrychlenym dychanim a zvySenou dechovou praci, hvizdanim, kaSlem a hyperinflaci.
Tyto projevy jsou ¢asto vyvolany po virové infekci. V mnoha piipadech se diagnostikuji
jako opakujici se bronchiolitida. KaSel se v urCitém stadiu Zivota stane hlavnim
pfiznakem nemoci. V tomto v€ku déti zacinaji neprospivat. U mnoha z nich se to vSak
nemusi projevit Z divodu zachované zevni sekrece pankreatu a kompenzaci ztrat Zivin
stolici vysokym piijmem potravy. Steratorea je také velmi Castd. Matky déti samy
upozoriiuji na tukové skvrny na stolici a na velky zapach. Casto také zmifiuji,

Ze na vyc€isténi no¢niku musi pouzivat néjaky saponat, nestaci jen oplachnuti vodou.
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U starSich déti se opakuji zanéty dychacich cest. Kasel se projevi u mirného
prub&hu nemoci jen pii novém propuknuti infekce (exacerbaci). U vaznéjsiho stavu je
kaSel nepretrzity s vykaSlavanim sputa. S postupnym zhorSovanim se jeho mnoZzstvi
zvySuje a méni se jeho barva (od bilé pies zlutou, zelenou az hnédou). Piidava se
namahova dusnost. Palickovité prsty miizeme vidét i u mirné formy nemoci. Vénovat
pozornost bychom méli i opakovanym zanétim vedlejSich dutin nosnich ¢i nosnich
polypt.

,U piiblizn€ 8 - 10% nemocnych se CF diagnostikuje az v adolescentnim véku
nebo az v dospélosti.“ (VAVROVA, 2006, s. 68).

U teéchto pacientt lze Casto zjistit v anamnéze mirné respiracni, gastrointestinalni
projevy ¢i neprospivani v détském véku. Pro pomémé dobry stav se na diagnézu CF
nemyslelo. Pozornost by mél vyvolat charakteristicky néalez na rentgenu plic
a vedlejsich nosnich dutin, pfitomnost obstrukce perifernich dychacich cest
pfi funkénim vySetfeni plic, pfitomnost paliCkovitych prsti nebo pozitivni nélez
p. aeruginosa ve sputu. V dospélosti se mize objevit jediny problém a to neplodnost
(VAVROVA, 2010).

Mezi dalsi komplikace CF, projevujici se v respiracnim traktu, patii nevzdusnost
plic hlenovymi zitkami. Déle také pneumotorax nebo pneumomediastinum ¢asto
po prasknuti emfyzematoznich bul. Velkym problémem miiZze byt hemoptyza. U mnoho
pacienti s CF se projevuje chronicky zanét vedlejSich nosnich dutin. Nejsou zde
zévazné klinické obtize, ale u té€zSich forem se musi ptikrocit k chirurgickému feSeni.
Velkymi klinickymi obtizemi, ale 1 asymptomaticky se projevuje relativné Castd nosni
polyp6za. Mezi zakladni subjektivni potiZze patii produktivni kaSel s expektoraci
hlenovitého az hnisavého sputa. Pozorujeme i kaSel drazdivy a suchy, ktery miize
pacienta obtézovat pii1 spanku. DalSim pfiznakem je namahova duSnost, kterd se
postupné zhorSuje a muze prejit az v dusnost klidovou. Poslechovy nalez mulize byt
normalni, ale u vétSiny piipadi slySime chriipky ¢i chropy a mohou se objevit také
piskoty, vrzoty a eventudlné i poslechové oslabeni. Na celkovém vzhledu pacienta
pozorujeme palickovité prsty, soudkovity hrudnik (inspiraéni postaveni hrudniku),
hrudni kyfézu a tenké koncetiny. ,,U pokrocilych stadii CF je ptitomna dyspnoe,
tachypnoe, auxiliarni dychdni se zatahovanim mezizebii, nadklicka a jugula, cyanoza

a priznaky cor pulmonale.” (JAKUBEC, 2006, s. 17; VAVROVA, 2010).
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2.3 VySetiovaci metody

Pokud u ditéte zpozorujeme jeden, Ci vice klinickych ptiznaki, je nutné provést
soubor zakladnich vysetfovacich metod, abychom potvrdili ¢i vyvratili naSe podezfeni,
ze se opravdu jedna o cystickou fibrozu.

Pokud mame podezieni na CF jiz u nenarozené¢ho ditéte, matka podstoupi
prenatalni genetickou diagnostiku. Druhou metodou je screening. Ten se provadi
Unovorozencl, ale také u dospélych osob na zjiSténi nosi¢stvi genu CFTR.
Pro potvrzeni pozitivniho screeningu pacient podstoupi vySetfeni na prikaz abnormalni

funkce proteinu CFTR.

Pro co nejspolehlivéjsi vylouceni rizika narozeni ditéte s CF slouzi prenatdlni
genetickd diagnostika (VAVROVA, 2006, s. 86; SKALICKA, 2009).

Tato metoda se u néas pouziva zatim pouze u rodict, kteti maji jiz jedno
nemocn¢ dité. DNA plodu se mlize odebrat n¢kolika zptisoby. Prvnim z nich je odebrani
bunky z plodové vody, kdy se matce provede amniocentéza. Druhou moznosti je
odebrani bunék z choria (CVS) pomoci biopsie. Stejny postup jako u amniocentézy.

A tfeti moZnosti je punkce pupecnikové Zily. To se vSak pouziva zcela vyjimecné.

Screening

Screening CF se provadi ve dvou smérech. Prvni, o kterém se budeme zminovat,
je novorozenecky screening. Jak jsme se jiz zmifiovaly na zacatku, je velice dilezity
pro brzké stanoveni diagndzy a zahdjeni 1écby v co nejkratsi dobé. Druhy je screening
antenatalni. Toto vySetfeni vétSinou podstupuji pary, aby zjistily, zda jsou nosi¢i genu

CFTR a zda je riziko, Ze budou mit nemocné dité.

e Novorozenecky screening
Novorozenecky screening se obecné pouziva u vrozenych nemoci, které jsou
Casté, nelécené maji Spatnou progndézu a predev§im musi byt diagnostikované
screeningem jesté pied tim, nez se objevi symptomy. Dale musi byt v€asn¢ zahdjena
ucinna lécba.
I ptes to, ze CF vétSinu téchto kritérii spliiuje, jsou pacienti diagnostikovani az

V pozdéjsim veku, coZ nepiiznivé ovliviiuje prognoédzu a tcinnou lécbu. Pritom vysledky
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screeningu odhali az 2/3 nemocnych s CF, u kterych se v podstaté téméet okamzité zacne
s 1é¢bou a jejich zivot je potom mnohem kvalitngjsi.

Novorozenecky screening podstupuji vSechny nov¢ narozené déti v obdobi mezi
72. - 96. hodinou zivota. Test spo¢ivd v odebrani kapky krve na filtracni papirek, ktery
se posle na vyhodnoceni do laboratofe. Tam se ze suché kapky krve vysetiuje
imunoreaktivni trypsin. IRT je u déti s CF produkovan do krve slinivkou bfisni o néco
vice, nez u zdravych déti. Nemiize se tim vSak jednoznacné prokazat piitomnost CF
a provadi se dalsi vySetieni. V Ceské republice byl zahajen novorozenecky screaning

CF 1.10.2009 (VAVROVA, 2006, s. 86; SKALICKA, 2009).

e Antenatadlni screening

Touto diagnostickou metodou jdou v populaci nalézt osoby s vysokym rizikem
onemocnéni CF. U téch se provadi dal$i testy, zahajuji se preventivni opatieni
a doporucuje se nasledné sledovani. Z divodu pomémné vysokého potencionalniho
rizika, ze se sejdou dva nosi¢i genu CFTR, by se mélo toto vySetfeni doporucovat
param planujicim rodicovstvi, ale také jiz t€hotnym matkam. Toto preventivni opatfeni
vSak zatim neni moc zab&hlé. Zatim se vySetfuji predev§im ¢lenové rizikovych rodin.
Tam probihd fetézové v Sirokém piibuzenstvu.

Screening se provadi i u darct pro umélé oplodnéni. Panuje shodny nazor,

ze minimalni vék pro podani souhlasu je dvanact let, ale nejvhodnéjsi je samoziejmée

dosazeni plnoletosti (VAVROVA, 2006, s. 86; SKALICKA, 2009).

Dalsi vySetfovaci metoda, kterd se uziva pifi diagnostice cystické fibrozy, je
nazvana jako pritkaz abnormalni funkce proteinu CFTR.

Abnormdlni funkce proteinu se meétfi nékolika zplsoby. Prvni a jednou

Z nejpouzivangjSich metod je potni test. Zminény test se sklada ze tii casti, kdy se

provadi pilokarpinova iontoforéza, sbér potu a méfeni koncentrace chloridi. Druhym

prikazem je molekularné genetické vySetieni a tfetim doplilujicim vySetfenim je

transepitelialni rozdil potencialu.

e Potni test
Potni test je vlastné nejzakladngjsi vysetfovaci metoda. Je dulezité, aby se
vysledky zpracovaly v laboratofi, kterd ma s diagnostikou dostatecné zkuSenosti.

| v tomto ptipad¢ by se vSak mél test pro piesnost provést minimalné dvakrat. Postup
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vySetfeni pfi potnim testu spociva ve sbéru potu, ve stimulaci poceni pilokarpinovou
iontoforézou a v kvantitativnim urceni koncentrace chlorida.
Pilokarpinova iontoforéza

Elektrody piikladame vzdy na dlanovou stranu paze. Nikdy ne na hlavu, ¢i
na oblast hrudniku. Ve vzacnych ptipadech by vySetieni vyuzivajici stfidavy proud
mohlo vyvolat svalové kieCe az fibrilaci komor. Z téchto diivodd se doporucuje
pouzivat bateriovy zdroj. Na cistou, odmasténou a zdravou kiizi piilozime dostatecné
velkou vrstvu mulu s nasaknutym roztokem pilokarpinu a pfipojime dostate¢né velké
elektrody. Maly primér elektrod by mohl zplsobit popéaleniny. Na hibetni stranu paze
pfilozime mul s ochrannym roztokem a gumovym obinadlem na né¢j upevnime negativni
elektrodu. Na vnitini stranu ptedlokti umistime piipraveny druhy mul nasakly jiz
zminénym pilokarpin-chloridem. VysSetfeni elektroforézou trva 10 minut, b&hem
kterych se zvysuje napéti od 0 az na 4 mA. Po jejich uplynuti intenzita proudu postupné
klesa do 0. Po sundéni elektrod kiizi ditkladn¢ omyjeme a osusime.

Na to samé misto paze, kde byla pfedtim ptilozena elektroda s roztokem
ilokarpinu, umistime filtraéni papirek, ktery jsme ptedtim peclivé zvazili. Na papirek
nikdy nesahame holou rukou, vzdy pouzijeme sterilni pinzetu. Poté filtraéni papirek
na vnitini stran& predlokti pfekryjeme Cistym ctvercem igelitu. Ten po celém obvodu
vodotésné pielepime ke kiizi leukoplasti. Po tficeti minutadch odstranime néplast a igelit
Z paze a pfeneseme pinzetou testovaci papirek do stejné zkumavky, ve které jsme ho
vazili pred vySetfenim a opét zvazime. Rozdil obou hmotnosti stanovuje mnoZzstvi potu.
Pokud se nepodafii ziskat 200mg, poptipadé¢ 100mg potu, je zapotiebi opakovat sbér
na jiném mist¢ na pazi.

Koncentrace chloridll se ur¢i kvantitativn€ v pro¢isténém vzorku pomoci filtraniho
papirku nebo miZeme pouZzit metodu piimého méfeni nefedéného potu pii odbéru

kapilarni krve (VAVROVA, 2006, s. 70; VAVROVA, 2005).

o Molekularné genetické vysetreni u pritkazu abnormalni funkce CFTR

Prvnim krokem, nez zaneme s timto vySetfenim, je ziskani informovaného
souhlasu od pacienta, popfipad¢ jeho zakonného zastupce. Odebira se nejCastéji
venozni krev do zkumavky s protisrazlivym roztokem. Pro odbér posta¢i malé mnoZstvi
krve. Pro uchovani krve v DNA bance pro dalsi vyzkumy gent je vhodné odebrat
u kojencu alespon 1 - 2 ml krve, u vétsich déti pfinejmensim 5 ml a u dospé€lého

pacienta nejméné 10 ml (VAVROVA, 2006, s. 82; VAVROVA, 2005).
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Vavrova (2009) ve své knize uvadi tfi zadkladni vysledky, které se mohou ziskat
pii molekularné genetickém vySetieni.
A. Nalez dvou patogennich mutaci, coz potvrzuje CF.
B. Pro identifikaci jedné mutace, kdy je CF velmi pravdépodobnd, pokud se
k tomu ptida i pozitivni klinicky nalez.
C. U vysSetiovaného neni nalezena zadna mutace. To vSak neznamena Uplné
vylouceni CF. Vzdy se musi piihlizet k ziskanym klinickym a laboratornim

znaklim naznacujicim potenciondlni CF.

VySetfeni by se nemélo provadét, pokud nemame ovéfeno, Ze byl diive
provedeny potni test pozitivni. Bez toho se molekularné genetické vysetfeni provadi jen
u déti ve vazném stavu ¢i u novorozencii.

Je dobré, kdyz vysetieni podstoupi nejen pacient, ale také jeho rodina, aby se zjistil

pfipadny vyskyt mutace genu u Sirokého ptibuzenstva.

o Transepitelialni rozdil potencialu

Potni test a molekularné genetické vySetfeni zUstavaji v soucasnosti
nejdulezitéjSimi metodami v diagnostice. Ne vzdy jsou vysledky téchto testti zcela
prukazné. Proto se provadi dopliujici vySetfeni transepitelidlniho potencidlu. ,,Aktivni
transport iontd (natria a chloridl) bunéénymi membranami urcuje sloZzeni tekutiny
na povrchu sliznic a generuje transepitelialni rozdil potenciald.* (VAVROVA, 2006, s.

82) Tento potencidl se méfi u pacienti mezi epitelem nosni sliznice a podkozim

(VAVROVA, 2005).
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3 LECBA

Cysticka fibroza je 1écitelna, ale jeste stale nevylécitelna nemoc. Lécba pacientl
s CF je spiSe symptomaticka a celozivotni. Komplexni léCebny postup koordinuje
»Narodni centrum pro cystickou fibrézu“. To sestavilo dle jednotlivych druhli mutaci
genu CFTR ,,genotypové specifické 1é¢ebné postupy (VAVROVA, 2009).

Obecné¢ vsak lécba zavisi na dodrzovani tfech preventivnich a lécebnych
postupti. V prvni fadé by se mél pacient zaméfit na péci o dychaci cesty a jejich
prachodnost. Druhym krokem je nepietrzity boj s infekci a poslednim bodem je péce
0 stav vyzivy. To vSe se dopliiuje 1é¢ebnou rehabilitaci.

Pokud je pacient v dobrém stavu, 1é¢bu provadi sam doma a minimalné jednou
za tfi mésice podstupuje béznou kontrolu funkce plic, antropologické vySetfeni, vytér
z krku a nosu, na laboratorni a mikrobiologické vySetfeni se zasila odebrané sputum
a hodnoti se jeho celkovy stav. Jednou ro¢né podstupuje rozsitenou kontrolu. Tam I1ékar
hodnoti pacientiv celkovy stav a provadi zdkladni klinické vySetfeni, méfi se
fyziologické funkce, saturace kysliku v krvi, vySetieni funkcnosti plic a jejich RTG
snimek, méti se EKG. Vzorky sputa se zasilaji na mikrobiologické vysetteni. Dale se
ziskava vytér z krku a nosu, vzorek moci, stolice a krve, které se také posilaji na rozbor

(VAVROVA, 2010; KROFTA, 2005; POKOJOVA, 2006).

3.1 Lécba respirac¢nich projevii

Velmi dileZitou roli sehrava v pé¢i o nemocné s CF  prevence a 1écba infekce
azanétd vznikajicich v respiratnim TUstroji, které patii k hlavnim komplikacim

u nemocnych s cystickou fibrézou.

Prevence infekce

Prvnim opatfenim v boji proti infekci je vyhybani se akutné nemocnym lidem.
Nemocny by mél pouzivat vlastni pfibor, nemél by pit z cizi lahve ¢i jist z ciziho talife.
Dbame na zvySenou hygienu. I zdanlivé zdravy clovék mulZe byt pro nemocného

hrozbou pro rozvinuti infekce.
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Dit¢ by se mélo vprvnich letech Zivota vyhybat détskému kolektivu.
Do matetské skolky by dité¢ mélo jit na rok pted zahajenim Skolni dochazky. Pro tézce

nemocné jedince se doporu¢uje odklad (VAVROVA, 2009; KROFTA, 2005).

Ockovani u CF probiha stejné, jako u ostatnich déti. Rozdil mize byt jen

v kazdoro¢nim ockovani proti chiipce, které nemocni s CF podstupuji.

Lécha infekce

Na lécbu infekcei se podavaji antibiotika nebo chemoterapeutika. U nemocnych
s CF se uzivaji ATB odlisn¢, nez u jinak zdravych déti, a to ihned po zpozorovani
sebemensiho pfiznaku infekce. Zacinaji se uzivat diive a berou se déle a ve vétSich
davkach. U déti podavame ATB i pokud rodice zpozoruji nechutenstvi, ¢i kdyz je dité
mrzuté a unavené. ATB se podavaji intraven6znég, peroralné€ ¢i inhala¢né. Nepodavame
infekci nebo u chronické infekce Pseudomonas aeruginosa pfistupuji 1ékaii k podani
inhala¢nich ATB napt. Colimycinem a zéarovei s nim i tablety Ciprinolu. Lécba trva
zhruba tii mésice. Preventivné se provadi ATB 1é¢ba 3 az 4x ro¢né po dobu ¢&trnacti
dnti.

Pokud neni zcela nezbytna hospitalizace, podavaji se ATB doma. To vSak
vyzaduje peclivé pouceni ¢lend rodiny o dodrzeni — sterility, spravném fedéni
a davkovani, ale také o moznosti komplikaci a jak se v takovém piipad€é zachovat
(VAVROVA, 2009; KROFTA, 2005, s. 124).

Lécba zaneétu

Péci o pruchodnost dychacich cest se snazime zfedit nahromadény hlen v DC
a odstranit jej. Zfedéni hlenu dosahujeme farmakologicky a to perordlnimi
a inhala¢nimi mukolytiky.

Inhalaéni 1é€by se provadi pomoci nebuliza¢nich piistroji neboli inhalatorti. Ten
se naplni 1écebnou latkou a ta je pak vdechovana ve form¢ pretvoirené mlhy. Jsou to
predevsim inhalatory tryskové a ultrazvukové jako je teba e-Flow rapid, ktery je maly
alehky a zkracuje dobu inhalace na polovinu. Inhaldtory se musi pravidelné Cistit
a sterilizovat.

Mezi nefarmakologické 1écebné metody patii rehabilitace, kterd ma tii Casti.
Respiracni fyzioterapii, dechovou gymnastiku a kondi¢ni cviceni.

Aby mohly dobfe plsobit vSechny uzivané 1é¢ebné postupy, je dobré zajistit

dobrou priichodnost dychacich cest. Proto se u nemocnych s CF vyzaduje kazdodenng,
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nekolikrat se opakujici provadéni respiracni fyzioterapie. Je to soubor cvikl a technik
dychani, pti kterém pacient trénuje techniku spravného inhalovéni, které ma za nésledek
dobré odkaslavani hlenu. Nékdy se pouziva i vyraz drendzni technika. Dalsi je dechova
gymnastika, béhem které se cvici pohyb i dychéani soucasné. A posledni je udrzovani
télesné kondice a provadéni cvikl na posileni svalt, které si pacient voli sdm dle svych
schopnosti.

Prvni néacvik se provadi s fyzioterapeutem, ktery pii kazdé nasledujici navstéve
zkontroluje spravnost techniky. Pro kazdého pacienta je sestaven individualni
rehabilitacni plan. Obsah rehabilitace se méni dle véku a schopnosti pacienta. Malym
détem s rehabilitaci pomahaji rodie. V dospélosti se pak ptidavaji dalsi metody
a techniky, které pak pacient mize provadét v podstaté kdekoliv - doma, v praci, vleze,
vsedé (POKOJOVA, 2006; PAVLATOVA, 2009; VAVROVA, 2009).

Lécba komplikaci vzniklych v respiracnim systému

Bronchodilatancia jsou 1éky, které brani snizovani prichodnosti dychacich cest.
Pouziva se bud’ tabletovd forma ¢i inhalace pomoci jednorazovych aerosoli, které se
pouzivaji i u astmatu. Je to naptiklad Casto pouzivany Ventolin, Berodual ¢i Atrovent.
Inhalace se provadi pomoci tzv. spacer.

Dalsi komplikaci je zanét vedlejSich nosnich dutin. Ten je Casto chronicky.
Lécba probiha pomoci nosnich kapek. Nékdy se zah4ji 1é€ba ATB.

Mohou se objevit nosni polypy. Ty se operativné odstraiiuji jen v piipad¢,
ze brani dychani, protoze se Casto po operaci znovu vytvoii. K 1écbé se uziva

vstiikovani roztoku kortikoidu do nosu.

Dalsi lécebné metody

U nemocnych v t¢Zkém stavu, kdy jejich plice nezvladaji dostate¢né zasobit krev
kyslikem, se pouziva ,,dlouhodobd doméci kyslikova terapie®. Ta napoméha lepsi
rehabilitaci a ulehcuje srdecnimu svalu od pfetiZzeni. Pro tuto lé€bu se pouZzivaji
,koncentratory kysliku®“ se zvlh¢ovaCem a pritokomérem, které zaptijcuje zdravotni
pojistovna na doporuceni oSetfujiciho 1ékate. Kyslik se uzivd minimalné 15 hodin
denn¢ a to predevSim v noci. Pohyb po byté je neomezeny, protoze je ptistroj vybaven

dostate¢né dlouhou hadici (VAVROVA, 2006; VAVROVA, 2009).

Pokud je progndza tak Spatnd, Ze by pacient nemusel piezit déle nez rok a ptl,

feS§i se moznost transplantace plic a pacient je zafazen na cekaci listinu. Po operaci
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vétSina pacientll potvrzuje vyrazné zlepSeni kvality zivota, 1 kdyz pak cely Zivot musi
uzivat léky branici télu, aby zahdjilo vytvaieni protilatek proti cizi plicni tkani. Dnes se
50% pacientl po transplantaci plic doziva dalSich péti let.

Genova terapie je dalsi zmoznych metod lécby. Dala by se pouzit jen
Vv nejcasnéjsSim stadiu nemoci, kdy jesté neni plicni tkan zjizvend. Vyuziti této metody je

ve vyvoji, kterému stale brani fada problémti (VAVROVA, 2006; VAVROVA, 2009).

3.2 Lécba zazivacich projevii

Lékova substituce pankreatu slouzi k tvorbé chybéjicich enzymt, které neni
slinivka schopné vyprodukovat. Uzivaji se pted kazdym jidlem, protoze obsahuji lipazu,
ktera napomaha $tdpit tuky v potravé. Jimku tvoii Zerstvé ovoce. Uinek léku trva

ptiblizn¢ dvé hodiny. Bézné pouzivané 1éky jsou Kreon a Panzytrat.

U CF je nutné dodavat 1éky rozpustné v tucich. Jsou to vitaminy A, D, E, K.
Léky se uzivaji ve formé rozpustné ve vodé. Vzdy dbadme na lékafem doporucenou
denni davku, aby u nékterych vitamini nedoSlo k preddvkovéani. Je vhodné ptidat
I vitamin C jako malou prevenci pied infekci (VAVROVA, 2009, s. 101; JAKUBEC,
2006; POKOJOVA, 2006).

Lécba komplikaci

Novorozeneckou komplikaci se stdva mekoniovy ileus. Ucpani stfeva se musi
tesit chirurgicky. Nékdy se musi provést doCasna atonie.

Ekvivalent mekoniového ilea je podobna komplikace, kterd postihuje veétsi déti.
Je vyvolana vysazenim pankreatické substituce a malym ptisunem tekutin. Lécba je
konzervativni.

Vyhtez kone¢niku neboli prolaps rekta se pii prvnim projevu fes$i zasunutim
rukou zpét. Pokud se stav opakuje, je vhodné navstivit 1ékafe. Prevenci je efektivni
substitucni 1écba.

Gastro-ezofagealni reflex je nepfijemnou komplikaci. Zde se zavadi
wantirefluxovy rezim“. To znamend, Ze dvé hodiny po jidle by mél nemocny s touto
poruchou stat ¢i sedét. Planovani stravy by se mélo fidit i tim, kdy si chodi nemocny

odpocinout. Pokud nepoméha konzervativni 1écba, zvazuje se vzacné operace.
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Rychly zasah vyzaduje krvaceni z jicnovych varixii. Na zastaveni krvaceni se
pouziva neoperativni sklerotizace pomoci optiky.

Otoky jsou zpiisobeny nedostatecnym mnozstvim bilkovin v potravé. Akutni
stav se 1¢¢i podanim bilkovin 1.v infuzi jako u vétSiny potizi v zazivacim traktu a stav se
upravi po zavedeni pankreatické substituce.

Pti poruse funkce jater se léky podavané dlouhodobé¢ staraji o zkapalnéni zluci
a brani dalSimu poskozeni jater. Pokud je pacientiiv stav natolik vazny, Ze dojde az
k selhani jater, je nutné provést transplantaci. K té vSak mize dojit jen tehdy, pokud
plicni onemocnéni pacienta neni vazné.

Pokud se u nemocného s CF objevi cukrovka, 1é¢ba se od normalné nemocného
zasadné neli§i. Nemocny si kontroluje hladinu cukru v krvi a pichd si naordinované
davky inzulinu. Rozdil je jen v dodrZzovani diety. Nemocni s CF nedrzi Zadné diety, jen
si musi davat pozor na vypiti priliSného mnozstvi pteslazenych népoji nebo ovocnych
§tav. Neméli by se téz vystavovat velké fyzické zatdzi (VAVROVA, 2009, s. 101;
JAKUBEC, 2006; PAVLATOVA, 2009).

VyZiva

Nemocni s CF musi dodrzovat specialni dietu pro udrzeni optimalniho stavu
vyzivy, boj proti infekci a pro dobrou funkei plic. Strava musi byt plnohodnotna a méla
by obsahovat aZ o polovinu vic energie nez u zdravych lidi. 45% pfijimané stravy by
mélo obsahovat tuk ve formé rostlinnych oleji a olejii obsahujicich nenasycené
a esencialni mastné kyseliny. Pacienti si musi pec€livé zaznamendvat kaloricky piijem
a mnozstvi cukrt, tukd a bilkovin zastoupené v potravé. Jidelnicek ma byt vyvéazeny,
pestry a rovnomérné rozdeleny do celého dne a s dostatkem tekutin a soli. Tabulku

doporucené nutri¢ni davky sloZek potravy u CF (viz pfiloha D).

Komplikace ve stravovani mohou vzniknout pii nastupu ditéte do Skoly-
zapominani svaciny, vynechavani substituce. Pfi nechutenstvi by se nemélo cekat
a navstivit centrum CF, kde se dietni sestra vyjadii ke sloZeni stravy a poptipad€ ho
zmeni.

Enteralni vyzivu je nutné zahajit, pokud se stav nelepsi. Ta doda télu nemocného
dostatek energie. Uzivaji se 200 mililitrové nutridrinky, které obsahuji v Iml 1,5 kalorii.

Pokud nepomohou nutridrinky, nemocny si musi pfed ulehnutim zavadét
nazogastrickou sondu, ktera mu béhem noci pfivadi do Zaludku vyZzivny roztok. Dalsi

pouzivanou metodou je PEG. Malou operaci se zavede pies dutinu bfisni az do zaludku

42



¢i stfeva mala sonda. Tou pak béhem noci stejnym zptisobem kape vyziva. Béhem dne

se sonda uzavira (VAVROVA, 2009, s. 101; JAKUBEC, 2006).

3.3 Lécba ostatnich projevi a indikace k hospitalizaci

K ostatnim projeviim nemoci patii kardiomyopatie, osteoporéza a nadmeérna
ztrata soli. Kardiomyopatie se u nemocnych s CF 1€¢i stejné jako u vSech ostatnich.
Podavaji se alfa a beta blokatory, dioxin a diuretika. Pokud tato 1écba neni ucinna,
zvazuje se transplantace srdce.

U osteoporozy se doporucuje pohybova aktivita, kterd posili svaly a ndhrada
chybéjiciho vitaminu D a kalcia.

Nadmérmou ztratu soli si musi pacient peclivé hlidat pti kazdé aktivité, kdy se
nadmérné poti. V takovém ptipadé si pacient musi vice dosolovat potravu, aby ztratu
nahradil. V téchto pfipadech se musi solit strava i kojenctiim, kterym se za normalnich
okolnosti stil nedava viibec. Pozor se musi davat i pii uzivani diuretik ¢i kortikoida,
které mohou zptisobit ztratu drasliku, ktery se musi doplnit v podobé tabletek

(VAVROVA, 2009; JAKUBEC, 2006).

Indikace k hospitalizaci

V dnesni dob&é probiha 1écba ambulantné. Pacienta hospitalizujeme jen
z medicinskych divodi jako je napf. pneumotorax a hemoptyza, ¢i kdyZ se nemocny
ocitne v nepfijemné socialni situaci.

Pokud ma k tomu pacient dobré podminky, intravenozni antibiotickou terapii
podavame v jeho domacim prostiedi. Malé déti se s maminkou piijimaji zhruba
na ¢trnact dni, béhem kterych jsou ditéti podavana antibiotika, pfi tom se kontroluje stav

vyzivy a slouzi také k nacviku rehabilitace (VAVROVA, 2006; PAVLATOVA, 2009).
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4 PSYCHOSOCIALNI ASPEKTY

Kazdé onemocnéni provazi rlzny stupen psychosocidlni zatéze. Je tudiz
samoziejma i u cystické fibrozy, kde progndza nemusi byt vzdy piili§ dobra.

Piijmuti této diagndzy byva u kazdého jiné. Rodice i pfibuzni nemocného ditéte
se Casto po sdéleni diagndzy dostanou do faze Soku, kdy se musi postupné smifit s tim,
ze jejich dit€ nikdy nebude zcela zdravé. V nékterych ptipadech se rodice snazi popfit
ziskané informace o stavu ditéte, odmitaji diagnézu a snazi se najit jiné feSeni
problému. Po smifeni se s diagnézou nastupuji stiidavé pocity zlosti, vzteku a viny
Casto prenasené na zdravotniky, sebeobviiiovani, litost, agrese. Obzvlast' v této dobé
vyzaduji rodi¢e od zdravotniho persondlu empatii, vlidnost, trpélivé naslouchani
a predevsim psychickou podporu. To miiZe trvat i nékolik mésici. Poté nastupuje jakési
vyrovnani se s fakty a rodi¢e za¢nou spolupracovat a pfizpiisobovat se situaci, i kdyz
stale pretrvava smutek a obavy o nemocné dite.

I po piijeti se rodice zcela nemusi adaptovat na novou situaci. Po pfichodu domt
a zahajeni samostatné¢ domdaci pée o potomka se mohou objevit potize v péci
0 zdravého sourozence, odvrhovani nemocného, ¢i kladeni ptehnanych narokl na dobré

studijni vysledky nemocného ditéte (VAVROVA, 2003).

Lépe snasena je u rodicu, ktefi se po dlouhé dob¢ zdravotnich komplikaci svého
ditéte a nejistoty dovédéli, ze jejich dit€ mé nadéji v kvalitni 1€cbé, 1 kdyz se zatim
nedafi je zcela uzdravit. Je dulezité, aby pti sd€élovani diagndzy byli pfitomni oba rodice
i jejich nemocné dité. Ugastnit Gvodniho pohovoru by se mél cely budouci
osetfovatelsky tym, ktery bude o dit¢ pecovat. Je to predevsim jeho 1€kat, socidlni
arehabilitacni pracovnik a psycholog. Podévani informaci by mélo byt postupné
S pomoci ptirucek, broZzur ¢i letdkl. Snazime se rodi€im sdélit vSechny potiebné
informace, a proto pobizime ke kladeni otdzek, aby v podavanych informacich bylo co
nejméné nejasnosti.

Dlraz je kladen na informace zoblasti genetiky. Pfedev§im se hovoii
0 procentualni nahodnosti spojeni dvou nosict a tim padem narozeni nemocného ditcte.

Vypuknuti této nemoci je ndhodné a neovlivnitelné.

44



Jeden z problémii, se kterym se musi rodie vypotadat, je socialni zatéz. Dité
v pfedSkolnim i Skolnim véku je nachylné k mnoha nemocem. PredSkoldk nemuze
do kolektivu a Skoldk ma mnoho absenci. Patii sem také vydaje za dietni omezeni
anaklady na wuzivané Iléky. Jako podpora jsou rodindm snemocnym ditétem

poskytovany socidlni programy.

4.1 Psychosociilni problémy spojené s vyvojem ditéte

V kazdém vyvojovém obdobi se nachdzi néjaky psychosocidlni problém, ktery
se tyka bud’ jen nemocného jedince, nebo se s nim musi potykat cela rodina.
Kojenecké obdobi

Dnes jiz pomérn¢ rozSifeny novorozenecky screening zapficinil to,
ze kojeneckym obdobim zacind prvotni adaptacni faze rodiny na celozivotni nemoc
jejich ditéte. Velmi téZké to maji predevSim rodice s prvnim narozenym potomkem,
u které¢ho se setkali s CF. Maminky uzkostné sleduji psychomotoricky vyvoj svého
ditéte a srovnavaji ho s ostatnimi vrstevniky s obavou, Ze jejich détatko bude ve vyvoji
opozdéné. Je dulezit¢é upozornit matku, Ze malé motorické opozdéni nesouvisi
s mentalni opoZzdénosti v budoucnu. CF nepatii k onemocnénim, které postihuji

mentalitu nebo CNS ditéte (VAVROVA, 2009, VAVROVA, 2006).

Batoleci obdobi

V tomto obdobi by se rodi¢e méli vyvarovat jakymkoli invazivnim vykonim
u ditéte a pifi nutné hospitalizaci by ho mél doprovazet vzdy jeden ¢len rodiny. U takto
starych déti vznika totiz separacni Gzkost a vytvafi se strach ,,z lidi v bilych plastich®,

ktery mlze pretrvat az do dospélého veéku.

Co se tyce obou téchto obdobi, je vyvijen obrovsky fyzicky i psychicky tlak
na pecujici rodi¢e, hlavné na matku. Pokud spolu partnefi nespolupracuji a zatéz,
pfetizeni a unava je kladena jen na jednoho znich, hrozi dysfunkce rodiny,
komunikac¢ni problémy a izolace od spolecnosti.

Dalsim z hlavnich problémil, které doprovazi nemocného po cely jeho zivot, je

problém s jidlem. Dobry stav vyzivy ditéte je zakladem pro Gspésnost celé 1écby.
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Predskolni vek

Pokud je dit¢ v dobrém zdravotnim stavu, nemélo by se vyhybat détskému
kolektivu, protoze z vyvojového hlediska vyzaduje pravé toto obdobi dostatecny
kontakt s vrstevniky. Intelekt ditéte se vyviji a dité vyzaduje informace. Rodic¢e by ho
méli prostiednictvim hry zapojit do pribéhu celého 1écebného rezimu a do principu
podstupovanych vySeteni. Dobra informovanost napomuze i k lepsi spolupraci ditéte.
Mladsi skolni vek

Ptfed nastupem do Skoly by rodice méli Skole poskytnout dostatek informaci
0 stavu ditéte a o celkovém pribéhu onemocnéni. Sdéleni by mélo byt ustni i pisemnou
formou. Zahrnuty by zde mély byt informace i o tom, jak se zachovat, kdyz se stav
ditéte nahle zhorsi. Skola, kterou navitévuje dit& s CF, dostava v ramci tzv. programu
hradi Skolni u€ebnice, navstévy ucitele do domacnosti, pokud je dité nemocné, ¢i v dobé
chiipkové epidemie.

V tomto v€kovém obdobi je dité¢ nuceno soupefit s vrstevniky a stupniovat sviij
vykon. Je to narocné obdobi, kdy si dit¢ mlze zacit budovat pocity ménécennosti.
Vytvéfi si vlastni postaveni, ale zaroven se snazi vyhovét rodi¢tim.

Lécebné navyky a dodrzovani kazdodennich rehabilitacnich rituali zabere
mnoho casu, stejné jako navstévy lékate pii zhorSeni zdravotniho stavu. Proto se mize
stat, ze dité ptijde pozde do skoly, ma Casté absence a n€kdy musi i opakovat rocnik. To
mize byt komplikaci pfi udrzovani dobrych vztahi se spoluzaky. Casto je nutné, aby
Skola zakovi vypracovala individualni studijni plan, aby zvladl vyucovanou latku.
Podobny problém tvofi u vétSiny nemocnych sniZend télesna vykonnost, duSnost
a snizena vydrz. I ptes tyto komplikace neni doporucovano vyfazeni pohybu a télesné
vychovy. Dit¢ by mélo vykonavat aktivitu dle svych schopnosti a samo by si mélo
regulovat zatéz, coz by mél vyucujici respektovat (VAVROVA, 2009; VAVROVA,
2006).

Puberta a dospivani

Takto nemocné déti jsou z divodu lé¢ebného rezimu vychovavany odliSnym
zpusobem nez ostatni. Dalo by se fict, ze dit¢ s CF je v pubert¢ o néco zralejsi
a zodpovédnéjsi nez jeho vrstevnici. Snadnéji tak 1 pfevezme vlastni zodpovédnost
za svou lécbu. Muze se vsak stat, Ze dit¢ se chce osamostatnit a zatouzi byt jako ostatni.

To muze vést az k zanedbani dietniho opatfeni nebo pravidelné dechové rehabilitace,
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coz miize vést ke zhorSeni stavu. Handicapem se v obdobi puberty mliZze stat i télesny
vzhled. U divek to ¢asto byva pomalejsi rist poprsi a u chlapcti drobné kiehké postava.

V adolescentnim obdobi ziistava touha se osamostatnit, ovSem ne vzdy to
zdravotni stav dovoli. Pak jsou i vzpurni dospivajici radi za dobré zdzemi a laskavou
péci rodict. Dospély ¢loveék se musi vyporadat s mnoha zatézovymi situacemi. Je to
pfedev§im zména vzhledu, socidlni izolace, omezeni interpersonalnich vztaht, plany
do budoucna a s tim spojené obavy.

Je to také obdobi navazovani vztaht s druhym pohlavim a hledani sexualniho
| zivotniho partnera. PfedevSim u neplodnych muzi miZze nastat problém
S promiskuitou. Dale nastavd pro nemocného otazka, zda fict ¢i nefict partnerovi
0 nemoci. Pokud neni vztah povazovan za vazny, je tato otazka ¢asto opomijena. Pokud
se jedna o trvaly a vazny vztah, vzdy je snaha o sdéleni vSech informaci a o zdvaznosti
nemoci. V tomto pfipadé je napomocen tym psychoterapeutd, ktery nemocnému
pomaha jiz od zacatku.

S novymi pokroky v 1é€bé a s vyrazné prodlouzenou délkou Zivota musi Iékafi
fesit 1 otazku téhotenstvi, které je Casto v obdobi dobrého zdravotniho stavu od divek
vyZzadovano. Jsou zde ale stale velka rizika jak pro nemocnou matku, tak
I pro potencialni dite.

S rozvojem mediciny se sem jiz dnes fadi i transplantace plic, kdy je zapotiebi
pfed i potransplantaéni psychologickd péce s pacientem, ale i scelou rodinou
(VAVROVA, 2009; VAVROVA, 2006).
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5 EDUKACE A PROGNOZA U PACIENTU
S CYSTICKOU FIBROZOU

Pti potvrzeni diagndzy u ditéte s CF je zahdjen edukacni program. Sejde se 1ékar
S obéma rodici 1 s ditétem, kterého se to tyka, a je zahdjena podrobna debata. , Lékat
vysvétli rodi¢im piijatelnym a pochopitelnym zptisobem (aniz by zbytecné uzival cizi
slova) patofyziologii nemoci, jeji dédi¢nost, postizeni jednotlivych organli, mozné
komplikace, divody Iléceni a smysl jednotlivych 1écebnych postupli, progndzu
nemocnosti a preziti. Je tfeba zdiiraznit uspéchy intenzivniho 1éceni, uvést pokroky
ve vyzkumu a zdjem o CF ve svét&.“ (VAVROVA, 2006, s. 196).

Ve druhé ¢asti nabidneme rodi¢iim, ze mohou nechat udélat v§em sourozencum
nemocného ditéte potni test a Siroké pribuzenstvo by mélo podstoupit genetické
vySetfeni na vylouceni tfeba zatim nevypuknuté nemoci. Podstupuji to €asto sourozenci
rodici, poptipadé jejich deti.

Dalsi, s kym si rodi¢e promluvi, je socialni pracovnik, ktery je obeznami s jejich
moznostmi socidlni pomoci. Nabidne se jim ¢lenstvi v klubu pro CF a setkani s néjakym
dospélym nemocnym s CF.

Na doplnéni informaci poskytneme rodi¢im informacni broZuru a opatfime jim

potiebna telefonni ¢isla, na ktera mohou v ptipad¢ jakychkoli dotazl volat.

Setkani pacienta s oSetfovatelskym tymem za c¢elem edukace probiha cely jeho
zivot od détstvi po dospélost. Pti setkanich se vZdy zmifuje potieba dodrZzovani pravidel
a pozadavki souvisejicich s 1é€bou.

Edukace probiha soucasn¢ s kazdym c¢lenem oSetfovatelského personalu, at’ jsou
to lékafi, rehabilitacni persondl, psycholog nebo dietolog. Setkani by mélo mit fad,
srozumitelnou a prehlednou formu a vzdy by mélo vést k ujisSténi, Ze vSechna pravidla
jsou piesné dodrzovana.

Dle doc. Vavrové je osvédCeny zplisob komunikace ten, kdy rodi¢e sdélovanou
veéc zopakuji, aby bylo jasné dobré pochopeni a spravna predstava. Téz se zminuje
0 dobrych vysledcich vikendovych edukaci, kdy se schdzi rodice nové
diagnostikovanych déti a spolec¢né s Iékatem diskutuji o dané problematice a sdéluji si
vlastni poznatky a pocity.

Lékat by mél rodice upozornit na vliv informaci, které mohou ziskat na internetu

¢1 ze zahranicnich studii. Ty jsou sice pravdivé, ale ne vzdy v dneSni dobé uplné realné.
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Casto se stava, ze se rodite piili§ upnou na moznost vylééeni svého potomka tieba
metodou genové terapie. Je to sice velky pokrok ve vyzkumu 1é¢by CF, ale z hlediska
velkého mnozstvi mutaci genu CFTR, neni 1écba zatim zcela GspéSna a je potieba
dalSiho zkoumani. Vyzkum, i ptfes velkou snahu od roku 1989, stale narazi na mnoho

komplikaci (VAVROVA, 2006; PETR, 2009).

-----

pojeti jako proces vychovy a vzdélavani (ZAVODNA, 2005). Jak dale uvadi autorka
Magerciakova (2005), edukace je povazovana za dulezitou soucast profesiondlni
¢innosti sestry. Sestra vyuziva edukaci pii primarni, sekundarni i terciarni péc¢i. Podle
autorky Balzanové (2005) je edukace vSeobecné povazovand za nevyhnutelnou slozku
péce o jakékoli chronické onemocnéni. Je soucasti oSetfovatelského procesu, jehoz

cilem je ptisobeni na pacienta v zajmu zlep3eni jeho kvality Zivota. (FRICOVA, 2010).

Pribéh nemoci je u kazdého pacienta jiny. Pokroky v Ié€bé jsou stale lepsi.
Diive déti nemocné cystickou fibréozou umiraly v prvnich mésicich Zivota.
V soucasnosti vétS§ina nemocnych pteziva v priméru vice jak tficet let. To v§e umoznil

rozvoj novych 1éki a lé¢ebnych metod.

Bylo zjisténo, Ze pokud se nemocny s cystickou fibréozou intenzivné 1é¢i jiz
od ¢asného détstvi, je zcela vyjimeéné jeho umrti pfed dosazenim osmnacti let véku.
Proto jsou prvni tfi mésice veku ditéte pro diagnostiku a zahajeni 1é¢by zcela zasadni.
,»Nad¢je na to, ze v budoucnu bude mozno 1éCit zakladni defekt, ovlivnit transport
elektrolyti bunéénymi membranami, aktivovat kurantni CFTR, ovlivnit jeho bilkovinny
produkt &i zasahnout pfimo genovou terapii, jsou velké. “ (ZEMKOVA, 2008, s. 82).
Vse ale zaleZi na dobré kompenzaci stavu pacienta béhem celého pifedchazejiciho
léCeni. OvSem nez se objevi opravdu ucinna lécba, bude vétSina nemocnych s CF
umirat na nasledky své nemoci a nikoliv vysokym vékem. (ZEMKOVA, 2008;
VAVROVA, 2009).
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PRAKTICKA CAST

6 OSETROVATELSKY PROCES U PACIENTA

S CYSTICKOU FIBROZOU

ZAKLADNI INFORMACE

Inicialy pacienta: K.S. Pohlavi: zena

Datum narozeni: 4. 9. 1975 Vék: 36 let

Bydlisté: CR Stav: vdana

Statni piislusnost: CR Zaméstnani: Diive ekonom vyroby
Vzdélani: stredoskolské Dnes v invalidnim dichodu

Datum p¥ijeti k hospitalizaci: 27.1.2011, 10:46

Typ prijeti: planované piijeti k hospitalizaci, chronické onemocnéni
Diivod prijeti: 1écebny

Prijem: opakovany (podruhé)

Oddéleni: Pneumologick4 klinika UK 2.LF a FN Motol

Diivod prijeti udavany pacientem:

Piijeti z divodu zvySené teploty, kasle a vykaSlavani nazelenalého sputa.

Medicinské diagnozy hlavni:

E840 Cysticka fibrdza s plicnimi projevy

Medicinské diagnézy vedlejsi:

Lehké obstruk¢ni ventilaéni porucha — protrahovany respiracni infekt
Chronicka kolonizace p. aeruginosa

Pansinusitida

Pankreatick4 insuficience na substituci

Diabetes mellitus od r. 2006
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Osteoporoza na terapii

Inguinélni hernie vlevo —r. 2003

St.po operaci diastasy biisnich svall pii exacerbaci zdkladniho onemocnéni — r. 2008
St. po komoci mozkové —r. 1985

St. po fraktufe pravého zapésti a pravého hlezna v Casném détstvi

Fyzikalni vySetieni sestrou

TK: 117 /68, stabilni BMI: 19,68, normalni vaha
TT:38,0°C Stav védomi: pii védomi, orientovana
P: 78’, pravidelny Celkovy vzhled: dobry

D:16’, pravidelny Pohyblivost: pohyb bez omezeni
SAT: 90% Uprava: dobra

Vyska: 161 cm Hygiena: pravidelné dodrzovana
Hmotnost: 51 kg, stabilni KiiZe: barva bleda

NynéjSi onemocnéni:

Pacientka K.S., 36 let je ambulantn¢ léfena od prvniho mésice véku
pro cystickou fibrozu, mutace CFTR F500del/F508del s protrahovanym infektem DC
k ATB terapii. Trpi chronickou kolonizaci p. aeruginosa, lehkou obstrukéni ventilaéni
poruchou - protrahovanym respiraénim infektem.

27.01.2011 byla piijata na odd€leni na doporuceni oSetiujiciho Iékare
pro zhorSeni klinického stavu pii infektu dychacich cest. Pied hospitalizaci byla 1é¢ena
ambulantné Cipronolem a Augmentinem v prib&hu ¢trnacti dnii. Na nékolik dnt se stav
zlepsil, poté se opét objevil kaSel, expektorace nazelenalého sputa, febrilie do 39°C.
Na zacatku ledna probéhla kontrola a nasadila se terapie Dalacinem tbl. Poté doslo
k opétovnému mirnému zlepSeni - TT 38°C, kasel s expektoraci poranu, sputum
nazelenalé¢, mirné zhorSeni dechovych funkci, chut' k jidlu dobra, vahové stabilni,

bez bolesti.

Plan péce: i.v. ATB terapie a dechova RHB

Informace byly ziskany rozhovorem s pacientkou a od osetfovatelského personalu.

Doplnujici informace jsem ziskala nahlédnutim do sesterské a Iékatské dokumentace.
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ANAMNEZA

Rodinna anamnéza:

Matka i otec jsou zdravi, oba jsou zdravymi nosi¢i genu CFTR. Dédecek zemiel
na IM, druhy dédecek zemiel na tumor stfeva. U nikoho v rodin€ nebyla zjisténa CF.
Bratr zemfel pted Ctyfmi lety na komplikace zptisobené cystickou fibrozou. Pacientka
zije smanzelem a tfemi détmi v domku. M4 jednu devitiletou dceru z prvniho

partnerstvi a ¢tyfleta dvojcata s druhym partnerem. Ani jedno z déti nema CF.

Osobni anamnéza:

Od prvniho mésice zivota byla pacientce diagnostikovana cysticka fibroza,
mutace CFTR F 508del. Od té doby ambulantné lécena. V kojeneckém véku byla
krmena sondou z divodu nechutenstvi. Poté se jiz stravovala bez vétSich obtizi.
V détstvi byla zivé, neposedné dité. V ¢asném détstvi méla frakturu pravého zapésti
a hlezenni kosti. V deseti letech utrpéla otfes mozku. V détstvi navstévovala spole¢né
S bratrem specialni tabory pro déti s CF. V Sestnacti letech byla poprvé hospitalizovana
virézou. Dalsi pacientCiny pfidruzené nemoci zptisobené CF jsou: chronicka kolonizace
p. aeruginosa, lehk4a obstrukéni ventilaéni porucha, pansinusitida, pankreaticka
insuficience na substituci, osteoporéza a od roku 2006 DM a o rok pozdé¢ji 1écba
insulinem dependentnim. Priib&h nemoci je mirnéjsi. Nikdy netrpéla vyraznymi
dechovymi problémy. Mirné zhorSeni stavu pfichazi v zimnich mésicich a v obdobich
chiipkovych viréz. V tomto obdobi musi vyrazné¢ dbat na své zdravi. V roce 2003
podstoupila operaci ingvinalni hernie vlevo. V roce 2008 prode€lala operaci diastasy
bfiSnich svalli pii exacerbaci zakladniho onemocnéni. Absolvovala vSechna bé&Zzna
détska ockovani, (viz ptiloha D) a kazdoro¢né se nechava ockovat proti sezonni chiipce.
Pacientka se snazi aktivné zit. V détstvi byla osvobozena od télesné vychovy. Dnes
pohyb vyhledava a nemocnym s CF doporucuje. Pravidelna leh¢i a kontrolovana télesna
aktivita ned¢€ld pacientce Zadny problém a citi se dobfe. Zadychavad se jen

pfi rychlej$im, nadmérném zatiZeni organismu napf.: dobihani autobusu.
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Gynekologicka anamnéza:

Menstruacni  cyklus mé pacientka pravidelny, intenzita je v normé,
bez bolestivych projevi.

Obé¢ t¢hotenstvi probihala bez vétSich komplikaci. Matka 1 déti byly pravidelné
sledovany po celou dobu téhotenstvi (odbéry krve a UZ). Pted oplodnénim podstoupili
otcové obou déti geneticky test na ptritomnost genu CFTR. V obou piipadech nebyla
pritomnost potvrzena.

Porod prvniho ditéte byl bez problémi, pfirozenou cestou, béhem par hodin.
Druhy porod dvojcat byl na doporuceni 1ékate ukoncen ve 26. tydnu cisaiskym fezem,
I kdyz pacientka chtéla rodit ptirozené. Vse probéhlo bez komplikaci. Po porodu byl
vSem détem proveden odbér krve, genetické testy i1 potni test. VSechny testy
na pfitomnost CF byly negativni. Pacientka udava, Ze normalni porod snésela 1épe, nez

porod cisafskym fezem.

Socialni anamnéza:

Pacientka bydli s manzelem a tfemi détmi v rodinném domku. ManzZelstvi je
Stastné. Vztahy s rodinnymi piislusniky jsou dobré. Pravideln¢ se navstévuji. Pacientka
pracovala jako ekonom vyroby. Vztahy na pracovisti byly dobré. Pacientka je
spolecenska a nekonfliktni. Dnes je v invalidnim duchodu. Volny ¢as travi s rodinou
a vypliuji ho spole€nymi zajmy - prochazky se psem, plavani, jizda na kole, projizd’ky

na bruslich.

Alergologicka anamnéza:
Pacientka udava alergii na néplast. Alergie na léky, potraviny, chemické latky ¢i

jiné alergie neguje.
Abuzus: Pacientka je nekufacka. Alkohol pije ptilezitostné.
Psychologicka anamnéza:
Psychicky stav pacientky je dobry. Hospitalizaci snasi bez vétSich problémil.

Velkou psychickou zatéz prodé€lala pied ¢tyimi lety, kdy ji zemfel bratr na komplikace

zpusobené CF.

53



Lékova anamnéza: (Tabulka ¢. 1)

NAZEV LEKU | FORMA | SILA DAVKOVANI SKUPINA
Amilorid Inhalace 3ml 8:00 a 2:00 hod. DIURETIKA
Calcium eff Thl. -- 0-0-1/X SOLI A IONTY
Formovent Inhalace -- 1-0-1/X BRONCHODILATANCIA
Fosamax Thl 70 mg V pondéli SOLI A IONTY
Kreon Thl. 25.000 j. 6x za den DIGESTIVA
Pti TT nad 37,8°C;
Paralen Thl. 500 mg |max. 3x denné; max. ANTIPIRETIKA
rozestup 6 hodin

Pulmozyne Inhalace | 1 ampule Denné v 16:00 MUKOLYTIKA
Ventolin Inhalace ve | 0,5 ml 8:00; 14:00; ANTIASTMATIKA
+ Ambrobene 2mlFR 1ml 19:00 hod. MUKOLYTIKA
Mixtard s.C 30 10 j. v 7:00 hod. ANTIDIABETIKA
Vigantol Gtt. 20 kapek | 1x tydné (pondé¢li) VITAMINY
Vitamim A Thl. 30 KU 1-0-0//X VITAMINY
Vitamin E Thl. 200 mg 1-0-0//X VITAMINY
(KOCINOVA, 2003)

O?: 1-2 1/ min, nosnimi brylemi dle potieby pacientky

RHB - dechova - CF

ATB terapie:

o Fortum 3x3 g ve 100 ml FR - papat 30 minut i.v. & 8 hodin (6:00; 14:00; 22:00

hod.)

o Colomycin 3x2 ml ve 100 ml FR - kape 30 minut i.v. & 8 hodin (6:00; 14:00;

22:00 hod.)

Invaze: Periferni zilni katétr. Zaveden od prvniho dne hospitalizace. Vyména a oSetfeni

se provadi kazdy tfeti den, popiipad¢ dle nutnosti. (27.1., 30.1., 2.2.,5.2., 8.2.)
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FYZIKALNI VYSETRENI DLE JEDNOTLIVYCH SYSTEMU

Celkovy stav:

Celkovy stav pacientky je dobry, pacientka spolupracuje. Je pii védomi,
orientovana Casem 1 prostorem. Eupnoe v klidu. Pacientka obcas zakasle, je
bez cyanozy a ikteru, Periferni Casti téla jsou prokrvené. Stav hydratace je v normé,
vyziva V normé. Orientac¢né je pacientka neurologicky bez zfetelnych obtizi. Psychiku

ma pacientka neporusenou. Nejsou pritomny zevni znamky traumatu ¢i malignity.

Hlava a krk

Subjektivné: ,,Bolestmi hlavy nijak vyrazné netrpim. Obcas se objevi po nevyspani.
Na to rychle zabira Brufen. Ob¢as mam sucho v ustech, ale to po napiti odezni. M¢la
bych asi vice pit. Jako mala jsem si rozbila hlavu, ale nebylo to nic vazného, jen ottes
mozku.*

Objektivné: Hlava je na poklep nebolestiva. Oc¢ni bulvy jsou ve stfednim postaveni
volné pohyblivé viemi sméry, bez nystagmu, zornice je izokorickd, dobfe reagujici.
Skléry jsou bez ikteru, spojivky rizové. Usi a nos jsou bez sekrece. Hrdlo mé pacientka
klidné, tonzoily nezvétSené. Jazyk je vlhky, nepovlekly, plazi se ve stiedni care. Chrup
ma pacientka vlastni, bez poSkozeni. Napln krénich Zil je nezvySend, S§titnd zlaza

nehmatna, uzliny jsou nehmatné, ije je volna.

Hrudnik a dychaci systém

Subjektivné: ,,S dychanim nemam vyrazné problémy. Nekoutfim. Ted’ pii hospitalizaci
potiebuji obcas kyslikové bryle, protoze pii vir6zach se mi dychd trochu hiife. Doma
provadim dechovou rehabilitaci a inhaluji. Tady jezdim na rotopedu, kdyz je mi Iépe.
Jinak se zadychavam jen pii rychle navySené zatézi, kdyZ naptiklad musim dob&hnout
autobus.*

Objektivné: Hrudnik pacientky je soumérny bez deformit, poklep plic je jasny, dychani
sklipkové s obCasnymi vrzoty. Mammy bez nalezu patologickych zmén. Patet
poklepové nebolestivd. V anamnéze ma pacientka lehkou obstruk¢ni ventilaéni poruchu
pro protrahovany respiracni infekt. Pacientka trpi namahovou dusnosti. Pti pfijeti bylo

pacientce naméieno 16 dechil za minutu.
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Srdecné-cévni systém

Subjektivné: ,,Potize se srdcem nemam, nelécim se s nim. Otoky koncetin ani kieCové
zily jsem nikdy neméla. Krevni tlak mi sestra vzdy naméfi normalni. Obcas je mi
namefena nizsi saturace.*

Objektivné: Pti ptijeti krevni tlak 117/68, puls 78°, srde¢ni akce pravidelna,

2 ohranicené ozvy, saturace kysliku v krvi 90%. Télesné teplota pfi ptijeti i v prvnich

dnech hospitalizace byla zvySena na 38,0°C.

Bricho a travici systém

Subjektivné: ,Pii pravideln¢ uzivané pankreatické¢ substituci mam traveni naprosto
normalni. Obcas trpim plynatosti. Stolici mam pravidelnou. Chut k jidlu madm dobrou.
Jim témét vse.*

Objektivné: Bficho pii vySetfeni na poklep diferencované bubinkové. Peristaltické

pohyby jsou dobfe slysitelné, bez hmatné rezistence, tapetmant negativni, aperitonealni.

Mocové-pohlavni systém

Subjektivné: ,,S moc¢enim nemam problém. Nikdy jsem nepocitovala bolesti, paleni ani
fezani. Intenzita potfeby je normalni. Pfimési jsem si nikdy nevS§imla.*
Objektivné: Pacientka nema s mocenim zadné potize. Mo¢ ma normalni svétle Zlutou,

bez piiméesi.

Kosterné-svalovy systém

Subjektivné: ,,Ve volném case rada sportuji, takze svaly pomérné pravidelné zatézuji.
Pohyb na ¢erstvém vzduchu mi pomaha i pfi dychani. V poslednich letech jsem neméla
Zadny Uraz. Jako malé jsem si jednou zlomila docela vazné€ ruku. Lécba probéhla dobie
a dnes nemam zadné nasledky.

Objektivné: Na dolnich koncetinadch nejsou zndmky otokil, zdnctu, pfitomnosti varixi.
Periferni pulsace hmatnd. Pohyblivost koncetin a kloubli je zachovana. Svalovy tonus

je dobry. Stoj, chlizi a koordinaci mé pacientka dobré, drZeni téla je vzptimené.
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Nervové-smyslovy systém

Subjektivné: , Jsem komunikativni. Nékdy pry az moc. Zrak i sluch mam dobry. Bryle
ani naslouchatko nemam a nepotiebuji. Styl u¢eni mam logicko-mechanicky.

Objektivné: Pacientka je orientovand mistem, Casem, prostorem i vlastni osobou.
Védomi ma jasné. Projev pacientky je dobry. Je komunikativni, fe¢ zfetelnd, plynula
s dobrou slovni zasobou. Je schopna edukace. Pamét’ je neporusend. Sluch a zrak ma

dobry. Kompenzac¢ni pomucky nepotiebuje. Nejevi znamky strachu ani uzkosti.

Endokrinni systém

Subjektivné: ,.Se Stitnou Zldzou nemam problémy. V posledni dobé mam zvySené
teploty.*
Objektivné: Stitnd Zlaza je nezvétsena. Divodem hospitalizace byla zvysena teplota-

38,0°C, ktera trvala jesté Sesty den hospitalizace. Poté je pacientka jiz bez teplot.

Imunologicky systém

Subjektivné: ,,CF mi snizuje imunitu v dychacich cestach. V podzimnich a zimnich
mésicich musim ddvat pozor na nachlazeni. To je ale tézké, a tak jsem mirné omezena
ve spolecenském Zivoté. I pfi malém nachlazeni jsou mi nasazovana antibiotika, 1 kdyz
se to snazim prvnich par dni 1éCit sama doma. Jinak mém imunitu v pofadku.*

Objektivné: Pacientka mé snizenou imunitu v dychacich cestach. V détstvi podstoupila

vSechna povinna détska ockovani. Kazdoro¢né se nechava ockovat proti chiipce.

KuzZe a jeji adnexa

Subjektivné: ,,Zadné zmény na kiizi nepozoruji a nikdy jsem zadné problémy neméla.“
Objektivné: Kize je cista, turgor pfiméfeny. Bez cyanozy. Kize a sliznice je
bez znamek defektu. Stav vlasti ma pacientka dobry. Vlasy jsou Cisté a bez lupu. Kiuze
sliznice a rty jsou bez znamek vysuseni. Dolni konéetiny jsou bez otoku, viedi, vyrazek
a varixt. Pacientka ma v podbfisku jizvu po cisaiském fezu a po operaci tfiselné kyly

vlevo. U pacientky nehrozi riziko vzniku dekubit.
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POSUZOVANI ZDRAVOTNIHO STAVU DLE M. GORDONOVE

Vnimani zdravi

Subjektivné: ,,M1j zdravotni stav povazuji jako dobry. Jsou pacienti s CF, ktefi jsou
na tom mnohem huiife nebo uz dokonce neziji. Pro jeho udrzeni chodim na prochazky se
psem, jezdim na kole na koleCckovych bruslich a obcas si s détmi zajdeme
do plaveckého bazénu. Pravé déti a prace mé udrzuji v kondici. Za posledni rok jsem
neméla zadné urazy, ani jsem nebyla nijak vazné nemocna. Snazim se stoprocentné dbat
na doporuceni lékatt, kterd musim z diivodu mého onemocnéni dodrzovat. Nachlazeni
se snazim prvni 2-3 dny IéCit sama. Pfi pretrvavajicich obtizich vSak vzdy lékare
navstivim.Vzdy se 1écba zvladdala ambulantné. Ted mi byla doporucena hospitalizace
pro upraveni stavu.*

Objektivné: Pacientka je smifend se svym zdravotnim stavem. Je plné informovana
0 své nemoci, znad dobfe pribéh nemoci i lécebné postupy. Za posledni rok neudava

zadné nemoci ani urazy. Lékatska doporuceni dodrzuje.

VyZiva a metabolismus

Subjektivné: ,,Chut’ k jidlu mam dobrou. Nechutenstvim netrpim. V kojeneckém véku
jsem byla krmena sondou, protoze jsem nechtéla jist. Pak uz jsem jedla normalné. Dafi
se mi udrzovat stalou vahu. Pfed jidlem si nesmim zapomenout vzit substituci, ale jinak
mam normalni vybérovou dietu a jim pravidelné. Jen asi moc nedodrzuji pitny rezim.
Denné vypiji tak okolo jednoho litru.*

Objektivné: Dieta 14 - vybérova. Pacientka ma dobrou chut k jidlu. Ji 3x denné.
Vypije okolo jednoho litru tekutin. Problémy neudéva. Pacientka méii 161 cm a vazi 51

kg. Jeji BMI je 19,68, cozZ je normalni vaha.
Vylucovani
Subjektivné: ,,S mocenim ani se stolici nemam zadné problémy. Na stolici chodim

pravideln¢ jednou denné. Nikdy jsem si nevSimla zadnych pifimési. Obcas trpim

plynatosti.*
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Objektivné: Pacientka moci 4 - 6 x denné. Barva je svétle Zlutd bez piimési. Stolice téz

pravidelna. Dle pacientky 1x denné. Netrpi inkontinenci moc¢i ani stolice.

Aktivita a cviceni

Subjektivné: ,Nase rodina je docela aktivni. Jezdime na kole, chodime plavat. Protoze
mame pejska, chodime snim na prochdzky do ptirody. V Iét¢ chodime bruslit.
Pravidelna aktivita m¢ udrzuje v dobré télesné kondici. Jako mala jsem byla uplné
osvobozena od télocviku. Jako star§i jsem poznala, Ze ten pohyb je pro udrzeni
priméteného stavu velmi dilezity. Nesmim to vSak moc piehanét. Pti rychle zvysené
aktivité, tfeba jako pfi dobihani autobusu se zadychavam. Ted pfi hospitalizaci jezdim
na rotopedu a chodim na dechovou rehabilitaci. Jinak si tady snazim kratit ¢as ¢tenim,
poslouchanim pisni¢ek a divanim se na televizi.*

Objektivné: Pacientka zije zdravé. Ve volném cCase se vénuje pohybu. Pii hospitalizaci
jezdi po zlepSeni stavu na rotopedu. Pacientka je sob&stacnd, nepottebuje pomoc druhé

osoby. M4 dobr¢ drZeni téla a dobrou koordinaci. Pti zvySené namaze udava dusnost.

Spanek a odpocinek

Subjektivné: ,Doma problémy se spankem nemdam. Spim kvalitné celou noc
aprobouzim se po osmi az deseti hodindch vyspald a pfipravend na dal$i den.
Pti hospitalizaci se mi spi hife. Je to zménou prostiedi, ale také tim, Ze mi nebylo moc
dobfe.*

Objektivné: Pacientka vypada trochu unavené. Udava, ze kvalita spanku v nemocnici

neni moc dobra.

Vnimani a poznavani

Subjektivné: ,.Sluch i zrak mam dobry. Bryle zatim nepotiebuji. Pozornost docela
udrzim. Bolesti nemam.*

Objektivné: Pacientka je pfi védomi orientovand mistem, ¢asem, prostorem i vlastni
osobou. Projev pacientky je dobry, komunikuje, je schopna edukace. Pamét
neporusend. Sluch a zrak méa dobry. Kompenza¢ni pomicky nepotiebuje. Bolest

neudava.
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Sebepojeti a sebetcta

Subjektivné: ,Jsem urcité optimista a docela i sebevédomd, vSe se snazim brat
S humorem. N¢jaky vyrazny talent nemam. Co se tyce n¢jaké manudlni estetické prace,
tak jsem docela zru¢nd. Se svym vzhledem jsem tak Casteéné spokojend. Vzdy se da
néco vylepsit. Negativni pocity jako strach, hnév nebo zlost nepocit'uji. Ale styska se mi
po roding. Uz se hrozn€ moc téSim domu za détmi.*

Objektivné: Nejevi znamky strachu, uzkosti, hnévu ani zlosti. Udava stesk po rodiné

a détech. Pacientka se jevi jako optimistka. Nervozitu nepocituje.

Role a mezilidské vztahy

Subjektivné: ,Bydlim s partnerem a tifemi détmi, takze je nas celkem pét. Nekdy
vlastné Sest. To je jednou za ¢trnact dni, kdy k ndm pfijde manzelova dcera z prvniho
manzelstvi. Jsme spokojend rodina. I co se ty¢e mého onemocnéni, tak maji vSichni
zajem a snazi se n¢jakym zplsobem pomoci. Kvili CF jsem v invalidnim dichodu,
takze ten kontakt s ostatnimi lidmi neni zas az tak velky. Jsem velmi spolecensky
a pratelsky cloveék. Takze dle moznosti rada zajdu na hokej a nebo si trochu zaradit
na zébavu.*

Objektivné: Pacientka bydli s rodinou V rodinném domku. Rodinou je podporovana.

Navstévuji ji pii hospitalizaci a dodavaji ji tim silu a elan. S lidmi vychazi velice dobfe.

Sexualita a reprodukéni schopnost

Subjektivné: ,,Co se tyCe sexudlni stranky, tak v tomto sméru nemam zadné potize.
Menstruovat jsem zacala v patnécti. Cyklus pravidelny v rozmezi péti az Sesti dnd,
intenzita stfedni. T¢hotna jsem byla dvakrat. Z prvniho vztahu mam devitiletou dceru,
kdy jsem rodila ptfirozeng. Porod byl rychly a bez komplikaci. Z nynéjSiho manzelstvi
mam Ctytletd dvojcata. Ta se rodila ve 26. tydnu cisaiskym fezem. To jsem sice
nechtéla, ale bylo mi to od pana doktora doporuceno. Antikoncepci neuzivam.*

Objektivné: Pacientka neuddva zadny problém. Menstruace pravidelnd, stfedni
intenzity. Dva porody. Jeden pfirozen¢ bez komplikaci. Druhy cisafsky fez dvojcat

V 26. tydnu t€hotenstvi.
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Stres, zatéZové situace a jejich zvladani

Subjektivné: , Napéti zazivam jen ziidka. Obc¢as ho vyvolava moje rodina. Pokud néco
takového pfijde, pomiize mi relaxace. Napéti snasim casto dobfe a vyrovnavam se s tim
rychle. Stresové situace zvlddam bez pomoci druhych. Jen pfed ¢ctyimi lety, kdy mi
zemftel bratr na CF, to pro mé bylo docela tézké “

Objektivné: Pacientka je vyrovnana, optimisticka. Nejevi zndmky stresu ani napéti.

Vira a Zivotni hodnoty

Subjektivné: ,,Nejsem véfici, jsem ateistka“
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MEDICINSKY MANAGEMENT - ORDINACE LEKARE

1. DEN HOSPITALIZACE - 27. 1. 2011
Diagnoza: E840 Cysticka fibréza s plicnimi projevy
Alergie: NA NAPLASTI!

Status presens: ¢as: 12:18

Bolesti neudava.

Subjektivné: Kasel, nazelenala expektorace, intermitentni télesna teplota do 38°C, chut’
k jidlu dobra, stolice a moceni bez obtizi, vahové stabilni.

Objektivné: P: 78/min, TK: 117/68, DF: 16, SAT: 90, TT: 38,0

Pii védomi, ¢asové a prostorové orientovand, spolupracuje, eupnoe v klidu, obcas
zakasle, bez cyanosy a ikteru, periferie prokrvend, hydratace a vyziva v norm¢.

Hlava: Na poklep nebolestiva, bulvy ve stfednim postaveni, zornice izokorické, skléry
bez ikteru, spojivky rizové.

Hrdlo: Hrdlo je klidné, jazyk vlhky, plazi stfedem. Krk: Napln krénich Zil je
nezvétSend, stitna 714za nehmatnd, uzliny nehmatné.

Hrudnik: Hrudnik je soumérny, poklep plic je jasny, dychani je sklipkové, ojedinclé
vrzoty po plicich, srde¢ni akce pravidelnd, patet poklepove nebolestiva.

Bricho: Jizba na biiSe je klidna, poklek je diferencované bubinkovy, peristaltika je
slysitelnd, tapotmant je negativni.

Dolni konéetiny: Koncetiny sou bez otoktl a zanétu a bez varixu.

Poznamka: Cystickd fibroza, mutace CFTR F508del/F508del. Ambulantni 1écby
pro CF od prvniho mésice veéku, chronickd kolonizace P. aeruginosa, lehké obstrukéni
ventilaéni porucha- protrahovany respira¢ni infekt, k i.v. ATB terapii.

Pansinusitida

Pankreaticka insuficience na substituci

Diabetes mellitus od r. 2006

Osteoporoza na terapii

Inguinalni hernie vlevo - r. 2003

St.po operaci diastasy bfisnich svall pii exacerbaci zakladniho onemocnéni - r. 2008

St. po komoci mozkové -1985

St. po fraktufe pravého zapésti a pravého hlezna v Casném détstvi
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ORDINACE LEKARE:

Dieta: 14 - vybérova

Pohybovy rezim: smi na WC

MEDIKACE:

O?: 2 litry /min - nosni bryle

Inhalaéni terapie:

Pulmozyne 1 amp. 1x denné v 16. hod .

Amilorid 3 ml v 8:00 a 20:00 hod.

Formovent inhalace 1-0-1

Ambrobene 1ml, Ventolin 0,5 ml do 2ml FR - 8:00 - 14:00 - 19:00 hod.

ATB terapie i.v.:

Fortum 3x3 g ve 100 ml FR - papat 30 minut i.v. 4 8 hodin (6:00; 14:00; 22:00 hod.)
Colomycin 3x2 ml ve 100 ml FR - kape 30 minut i.v. 4 8 hodin (6:00; 14:00; 22:00
hod.)

Injekéni - subcutalni:

Insulin Mixtard 10j. s.c. v 7:00 hod

Rehabilita¢ni 1é¢ba: dechova - CF

Ostatni ordinace:

Hematologii - vysledky v normé (KO+diff, APTT, Quick, INR; krevni plyny - hodnota
mirn¢ snizena.)

Biochemii: vysledky v n.ormé (urea, kratinin, CRP, ionty, Jaterni testy, mo¢+sed)
Sputum 1x,; Spirometrie (viz. ptiloha F)

Glykemicky profil 1 den. Dnes od 17:00 hod.

RTG plic, EKG - ma hotové - vysledky v normé

Medikamentdzni 1é¢ba (Tabulka €. 2):

NAZEV LEKU | FORMA | SiLA DAVKOVANI SKUPINA
Calcium eff Thl. - 0-0-1//X SOLI A IONTY
Fosamax Thl 70 mg V pondéli SOLI A IONTY
Kreon Thl. ZS'J.OOO 6X za den DIGESTIVA
Paralen Thl. | 500 mg | PTi TT nad 37.8°C; max. 3x | pNripIRETIKA

denng; 4 6 hod.
Vigantol Gtt. 20 kap. 1x tydné (pondéli) VITAMINY
Vitamim A Thl. 30 KU 1-0-0//X VITAMINY
Vitamin E Thl. 200 mg 1-0-0//X VITAMINY

(KOCINOVA, 2003)
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Situacni analyza

Pacientka K.S, 36 let je ambulantné lécena od prvniho mésice véku
pro cystickou fibrézu, mutace CFTR F500del/F508del s protrahovanym infektem DC
k ATB terapii. Trpi chronickou kolonizaci p. aeruginosa, lehkou obstruk¢ni ventila¢ni
poruchou - protrahovanym respira¢nim infektem.

27.01.2011 byla piijata na odd€leni na doporuceni oSetiujiciho Iékare
z ambulance, kterou navstévuje pii obtizich., pro zhorSeni klinického stavu pfti infektu
dychacich cest. Pied hospitalizaci byla 1é¢ena ambulantné Cipronolem a Augmentinem
vV prib¢hu Etrnacti dnti. Na nékolik dnl se stav zlepsil, poté se opét objevil kaSel,
expektorace nazelenalého sputa, febrilie do 39°C. Na zacatku ledna probéhla kontrola
a nasadila se terapie Dalacinem tbl. Nastalo chvilkové zlepseni. Poté opétovné mirné
TT 38°C, kasel s expektoraci po ranu, sputum nazelenalé, mirné zhorSeni dechovych

funketi, chut’ k jidlu dobré, vdhove stabilni, bolest neudava.
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Stanoveni oSetifovatelskych diagnoz a jejich usporadani dle priorit

(MARECKOVA, 2006; M. E. DOENGES, M. F. MOORHOUSE, 2001)

Aktualni oSetrovatelské diagndozy

00007 - Hypertermie souvisejici s nyné€j§im onemocnénim vzniklym pifitomnosti
infekce v DC, projevujici se teplou pokozkou na dotek, naméfenou TT 38,0°C

a slabosti pacientky.

00031 - Neefektivni pruchodnost dychacich cest souvisejici se zadrzovanim sekrece
v DC, ptitomnosti infekce a obstrukéni poruchou projevujici se zménou dechového
objemu, produkci nazelenalého sputa a pfitomnosti slySitelnych dechovych fenoment,

piredevsim chrupotd.

00095 - Poruseny spanek souvisejici se zhorSenim zdravotniho stavu, nevhodnym
vzorcem dennich aktivit, zménénym spankovym reZimem, zménou prostiedi a ruSivych
no¢nich elementll projevujici se delSim intervalem pii usindni, CastéjSim buzenim
Vv pribéhu noci, nedostatecnym odpocinkem po probuzeni, zvySenym pocitem Unavy,

pospavanim béhem dne.

00030 - Porusena vyména plynil souvisejici se snizenou hodnotou arteridlnich krevnich
plynt projevujici se bledym zabarvenim kiize, mirnou uUnavou pii zatézi, chvénim

nosnich kiidel pfi dychani.

00033 - Oslabené dychani souvisejici se snizenou saturaci krve kyslikem a snizenym
dechovym objemem z divodu zvysené tvorby hlenu, projevujici se zmeénou hodnost
fyziologickych funkci, ob&asnymi piskoty v riznych oblastech plic a namahovou

dusnosti pfi nahle zvySené aktivité.

00043 - Neefektivni odolnost souvisejici s deficitem imunity v DC projevujici se

opakujicimi se chronickymi infekcemi DC, kaslem s expektoraci nazelenalého sputa.
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00052 - PoSkozena socidlni interakce souvisejici s chronickym onemocnénim
a terapeutickou izolaci v obdobi zvySeného rizika onemocnéni infekci a naslednym
zhorSenim stavu, projevujici se omezenim pacientky pii snaze navsStévovat kulturni

a spolecenské akce v rizikovém obdobi ndkazy.

00093 - Unava souvisejici s neschopnosti naderpat dostatek energie spankem projevujici
se zhorSenou naladou, nariistem potfeby odpocinku béhem dne a snizenym vykonem
bcéhem dne.

Potencionilni oSetiovatelské diagnozy

00004 - Riziko infekce souvisejici s chronickym onemocnénim, tvorbou vazkého hlenu

v dychacich cestach a nedostate¢né ziskanou imunitou DC.

00058 - Riziko oslabeni vazby rodicl a ditéte souvisejici s dlouhodobou hospitalizaci

matky v nemocnici a s pferusenim trvalé pfitomnosti u déti.
00094 - Riziko intolerance aktivity souvisejici s respiracnimi  potizemi,

S potencionalnim zhorSenim zdravotniho stavu a s néaslednym ubytkem aktivni sily

pro vykonavani oblibenych sportovnich aktivit.
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Osetrovatelska diagndza cislo 1:
00007 - Hypertermie souvisejici s pfitomnosti infekce v DC a snizenou imunitou
respiracniho traktu, projevujici se teplou pokozkou na dotek, namétenou TT 38,0°C

a slabosti pacientky.

Cil: Kratkodoby: Snizit zvySenou teplotu (do dvou hodin)
Dlouhodoby: Odstranit zvysenou teplotu (do tydne)

Priorita : vysoka

Vysledna Kkritéria :

Pacientka bude dostatecn¢ edukovana o 1écebném postupu
Posouzeni zakladnich pficin teploty - do dvou hodin
Pacientka nebude mit hypertermii - do tydne

Pacientka ma teplotu v mezich normy - po cely zbytek hospitalizace

Plan intervenci :

Stanovte pti¢inu zvysené teploty (sestra ve sluzbé¢ a oSetiujici 1ékar)

Pravidelné méfte teplotu po tfech hodinach (sestra ve sluzb¢)

Ved'te dikladny zdznam o dob¢é méfeni a naméfenych hodnotach (sestra ve sluzb¢)
Sledujte ostatni fyziologické funkce (TK, P, D) (sestra ve sluzb¢)

Sledujte bilanci tekutin - ptedevsim pfijem tekutin (sestra ve sluzb¢)

Pii zvySeném poceni dosolujte potravu (sestra ve sluzb¢)

Podejte antipyretika dle ordinace 1ékate (sestra ve sluzbé)

Zajistete pristup kyslikové terapie (sestra ve sluzb¢ a oSettujici 1ékar)

Dbejte na klid pacientky na lazku (sestra ve sluzbg)

Realizace :

Pacientka byla 27. 1. 2011 hospitalizovdna pro zhorSeni klinického stavu
pro infekci dychacich cest, zvySenou teplotu a expektoraci nazelenalého sputa. Predtim
byla l1écena ambulantné. V prvni fazi nemoci byla 1é¢ena Ciprinolem a Augmentinem
pro zvysenou teplotu. Ta se podafila snizit, ale po n¢kolika dnech se zvysila na febrilii
(39°C). Nasazen byl Dalacin. To febrilii snizilo na 38°C. Pro pieléceni a upraveni stavu

byla doporucena hospitalizace.
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31.1.2011

Dnes rano v 6:00 byla pacientce naméfena ranni sluzbou teplota 38°C.

Dle ordinaci 1ékare byl pacientce predepsan Paralen. Indikace: Jedna tableta pti TT nad
37,8°C, max. vSak 3x denn¢ s rozestupem 6 hod. Kontrolovaly FF kazdé 3 hodiny.
06:30 - Pacientka byla 1ékafem a sestrou poucena o postupu 1écby. Dle ordinance 1ékare
byl podan Paralen. Sestra preméfila TK - 120/70, P - 79", D - 20°. Pro lepsi dychani
napojena na kyslikovou t. (1,51 za min - nosni bryle). Byl pfinesen vlhky mul pro otfeni
obligeje pii zvyseném poceni. Byla poucena o nutnosti dostate¢né hydratace. (T.R)
07:00 - Pacientka dyché bez obtiZi. Byla odpojena od kyslikové terapie. (T.R.)

09:00 - Byla provedena kontrola TT. T¢lesna teplota se snizila na 37,5°C. Pacientka se
pry citi dobfe. Je dostate¢né hydratovana. Vypila pil litru ¢aje. ZvySené se nepoti. Ma
dobrou chut’ k jidlu. Pacientce byl ptipraven novy mul. (T.R.)

12:00 - Pfemé&fend teplota je 37,0°C, krevni tlak 118/75, puls 75", dechy 16”. (T.R.)
15:00 - Pacientka je bez teplot. Naméfena teplota 36,9°C (T.R.)

18:00 - Naméiena teplota je 37,8°C. Dle ordinace lékafe byl podan Paralen 500.
Pacientka dodrzuje pitny rezim. (2 litry) Odpoé&iva. Chut k jidlu je dobrou. (T.R.)

21:00 — Pied usnutim byla pacientka naposledy méfena. Teplota opét klesla na 37,0°C.

Béhem noci vSe bez komplikaci (nocni sestra)

1.2.2011

06:30 - Po probuzeni se pacientka citi dobfe. Ranni naméfend teplota 36,7°C.
Kyslikovou terapii nepotiebuje. (T.R.)

15:15 - Naméfena odpoledni teplota je 37,4°C. Pacientka se citi dobie. (T.R.)

18:00 - Té¢lesna teplota pacientky stoupla na 37,9°C. dech 21’,puls 80". Byl ji podan
Paralen dle ordinace lékaie. Byla pfipojena na piil hodiny na kyslikovou terapii. (T.R.)
20:00 - Pacientka je bez teplot. Naméteno 36,9°C. (no¢ni sluzba)

21:30 - Pacientce byla podana kyslikova terapie. (no¢ni sluzba)

22:00 - Kontrolni méfeni stale bez teploty. Pacientka se citi dobfe. (no¢ni sluzba)

2.2.2011 - 06:30 - Pacientce byla opakované naméfena normalni teplota 36,8°C. (T.R.)

Hodnoceni : 4.2. 2011
Kratkodoby cil splnén — teplota se pohybuje v mezich normy. Pacientka se citi 1épe.

Dlouhodoby cil splnén. Pacientka je jiz paty den bez hypertermie.
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Osetrovatelska diagnodza Cislo 2:

00031 - Neefektivni prichodnost dychacich cest souvisejici se zadrzovanim sekrece
v DC, ptitomnosti infekce a obstrukéni poruchou projevujici se zménou dechového
objemu, produkci nazelenalého sputa a ptitomnosti slySitelnych dechovych fenomént,

predevsim chrupotd.

Cil : Zlepsit prichodnost dychacich cest (do dvou dntt)
Odstranit pfitomné projevy - vymizeni produkujiciho sputa (do tfi dni)
- zlepsit dechovy objem (do sedmi dnl)
- vymizeni pfitomnych dechovych fenoméni
(do tii dnti)
Udrzet prichodnost dychacich cest (do deseti dnti)

Priorita : stfedné vysoka

Vysledna Kkritéria :

Pacientka bude dostate¢né edukovana - do 2 hodin

Pacientce se zlepsi priichodnost dychacich cest - do 2 dnti

Pacientka pociti sniZzeni produkovaného vykaSlavaného sputa bez patologickych piimési
-do 3 dnti

Nebudou slysitelné dechové fenomény (vrzoty) do 4 dni

Pacientce se zlepsi dechovy objem - do 7 dnti

Prichodnost DC bude dlouhodobé udrZzena

Plan intervenci :

Edukujte pacientku o pritbéhu 1écby (sestra ve sluzbé a oSetiujici 1ékar)
Posud’te celkovy zdravotni stav pacientky (sestra ve sluzb¢ a oSetiujici 1¢kar)
Dbejte na spravnou polohu horni ¢asti téla pacientky (sestra ve sluzb¢)
Asistujte pii vysetfeni (sestra ve sluzbg)

Zajistéte ptistup kysliku (sestra ve sluzb¢)

Zajistéte odbornou dechovou RHB (sestra ve sluzbé, rehabilitacni pracovnik)
Podejte ordinované I¢ky od 1€kate (sestra ve sluzbg)

Dbejte na dostatecny piijem tekutin (sestra ve sluzb¢)

Dle moznosti zvlh¢ujte vzduch v mistnosti (sestra ve sluzbg)

Sledujte fyziologické funkce a odeznivajici ptiznaky (sestra ve sluzbg)

69



Realizace :

Realizace tohoto procesu zacala jiz prvni den hospitalizace pacientky - 27. 1. 2011.
Lékar 1 sestra ve sluzbé posoudili pfi pfijmu pacientCin celkovy stav. Byla zjisténa
pfitomnost plicnich fenoménti (vrzoty) pii provedené auskultaci. Bylo provedeno
vySetfeni dechového objemu na spirometii. Pacientka byla dostate¢n¢ edukovana. Byla

zahdjena lécba dle ordinace 1ékafe.

31.1. 2011

12:00 - Pii rozhovoru jsem se ujistila, ze pfedchozi edukace byla ¢innd. Pacientka
pii hovoru dodrzuje spravnou polohu horni ¢asti téla. Vyuziti kyslikové terapie je
dostupné. Kyslikové bryle ma pacientka pfipravené u hlavy k okamzitému pouziti,
pokud by doSlo ke zhorSeni stavu. Méfeni fyziologickych funkci bylo provadéno

soudasné s kontrolou TT. (T.R.)

1.2.2011

06:00 - Podana ATB terapie - Fortum 3x3g ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (a 8hod)
(T.R)

06:30 - Po probuzeni se pacientka citi dobfe. Ranni naméfena teplota 36,7°C.
Kyslikovou terapii nepotiebuje. Podana druha ATB terapie - Colomicin 3xml ve 100ml
FR - kape i.v. 30 minut (4 8hod) (T.R.)

07:00 - Pii ranni vizité jsou slysitelné plicni projevy. Podaly se tablety dle ordinace
lékate. (T.R.)

08:00 - Podéna inhalace s ttemi ml Amiloridu (dal$i inhalace ve 20:00), Jako druha
inhalac¢ni latka se podal Formoven Podéani TBL pied jidlem (Kreon 25.0005.) - max. 6X
denng - pacientka ho uziva sama dle potieby. (T.R.)

08:20 - Podana inhalace 1 ml Ambrobenu s 0,5 ml Ventolinu v 2ml FR. (T.R.)

10:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF

10:30 - Pacientka si po cviteni vyzadala na pil hodiny kyslikovou terapii (T.R.)

12:30 - Podani TBL pted jidlem (Kreon 25.000j.) - max. 6x denn¢ - pacientka ho uziva
sama dle potieby. (T.R.)

14:00 - odpoledni inhalace. Podana 1 ml Ambrobenu s 0,5 ml Ventolinu v 2ml FR.
Podéna ATB terapie - Fortum 3x3g ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (4 8hod) (T.R.)
14:30 - Podana druha ATB terapie - Colomicin 3xml ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut
(4 8hod) (T.R.)
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15:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

15:15 - Namétena odpoledni teplota je 37,4°C. Pacientka se citi dobie. . Po cviceni si
vyzadala kyslikovou terapii. (T.R.)

16:00 - Podala se inhalace uzivana 1x denné 1 ampule Pulmozinu (T.R.)

18:00 - Naméteny zvySené FF: teplota 37,9°C. dech 21’,puls 80°. Byl ji podan Paralen
dle ordinace lékate. Pacientka byla pfipojena na ptl hodiny na kyslikovou terapii (1-2
/min nosnimi brylemi dle ordinace 1ékate - dle aktualni potieby).

Podani TBL pted jidlem (Kreon 25.000j.) - max. 6x denné - pacientka ho uziva sama
dle potieby. Podaly se tablety dle ordinace 1ékaie. (T.R.)

18:30 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF

19:00 - Podana vecerni inhalace 1 ml Ambrobenu s 0,5 ml Ventolinu v 2ml FR. (no¢ni
sestra)

19:30 - Druha podana inhala¢ni latka — Formovent (noc¢ni sestra)

20:00 - Pacientka je bez teplot. Naméfeno 36,9°C. Dle kazdodenni ordinace lékate
inhaluje 3 ml Amiloridu. (no¢ni sestra)

22:00 - Kontrolni méteni FF pted spankem je v normé. Pacientka se citi dobfe.

Podana ATB terapie - Fortum 3x3g ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (& 8hod)

22:30 - Podana druha ATB terapie - Colomicin 3xml ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut

(a 8hod) (noc¢ni sestra)

2.2.2011

06:00 - Po probuzeni se pacientka citi dobie. Po vyméné PZK je podana ATB terapie -
Fortum 3x3g ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (4 8hod) (T.R.)

06:30 - Kyslikovou terapii nepotiebuje. Podana druha ATB terapie - Colomicin 3xml
ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (4 8hod) (T.R.)

07:00 - Ranni vizita potvrzuje zlepSeni vedlejSich plicnich fenomend. Pti auskultaci
jsou méné slysitelné. Podaly se tablety dle ordinace 1ékate. (T.R.)

08:00 - Podéna inhalace stfemi ml Amiloridu (dal$i inhalace ve 20:00), Druha
inhalac¢ni latka se podal Formovent

Podéani TBL pied jidlem (Kreon 25.000;.) - max. 6x denn¢ - pacientka ho uzivd sama
dle potieby. (T.R.)

08:20 - Podéana inhalace 1 ml Ambrobenu s 0,5 ml Ventolinu v 2ml FR. (T.R.)

10:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF. Pochvaluje si

lepsi dychani pti RHB. Vykaslava se ji sndze. Sputum jiz neni nazelenalé.
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12:30 - Podani TBL pied jidlem (Kreon 25.000j.) - max 6x denné¢ - pacientka ho uziva
sama dle potieby. (T.R.)

14:00 - odpoledni inhalace. Podana 1 ml Ambrobenu s 0,5 ml Ventolinu v 2ml FR.
Podéna ATB terapie - Fortum 3x3g ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (4 8hod) (T.R.)
14:30 - Podana druhé ATB terapie - Colomicin 3xml ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut
(4 8hod) (T.R.)

15:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF

15:48 - Pacientka je napojena na kyslikovou terapii (T.R.)

16:00 - Podala se inhalace uZivana 1x denn& 1 ampule Pulmozinu (T.R.)

18:00 - Podani TBL pted jidlem (Kreon 25.000j.) - max. 6x denn¢ - pacientka ho uziva
sama dle potieby. Podaly se tablety dle ordinace 1ékate. Pacientka se citi dobfe. FF ma
v normé. (T.R.)

18:30 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF

19:00 - Podana vecerni inhalace 1 ml Ambrobenu s 0,5 ml Ventolinu v 2ml FR. (no¢ni
sestra)

19:30 - Druha podana inhalacni latka — Formovent (no¢ni sestra)

20:00 - Pacientka se citi dobfe. FF mad v normé. Dle kazdodenni ordinace lékate
inhaluje 3 ml Amiloridu. (no¢ni sestra)

22:00 - Podana ATB terapie - Fortum 3x3g ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut (4 8hod)
22:30 - Podéna druhd ATB terapie - Colomicin 3xml ve 100ml FR - kape i.v. 30 minut

(a 8hod) (noc¢ni sestra)

Uvedena terapie urcend lékatem se opakuje kazdy den az do propusténi (do 9. 3. 2011).
Fyziologické funkce ma pacientka vzdy v norm¢. Pacientka je dostate¢né¢ edukovana

a spolupracuje. Priichodnost DC a produkce sputa se zlepsila.

7. 3. 2011 - Je provedena kontrolni spirometrie. Dechova kapacita se zlepsila

(viz. ptiloha F)
Hodnoceni :

Cil byl splnén ¢astecné.

V terapii naordinované Iékafem se pokracuje.
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Osetrovatelska diagndza cislo 3:

00095 - PoruSeny spanek souvisejici se zhorSenim zdravotniho stavu, nevhodnym
vzorcem dennich aktivit, zménénym spankovym rezimem, zménou prostiedi a rusivych
nocnich elementd v nemocnici, projevujici se del$im intervalem pfi usindni, ¢astéjSim
buzenim v pribéhu noci, nedostatecnym odpocinkem po probuzeni, zvySenym pocitem

unavy, pospavanim bé¢hem dne.

Cil: Kratkodoby: Zlepseni pocitu celkové pohody a odpocatosti (do Ctyt dnil)

Priorita : stfedné vysoka

Vysledna Kkritéria :

Pacientka si bude védoma nasi starosti o zlep$eni kvality jejiho spanku - do péti hodin
Pacientka bude seznamena s nasim planem na odstranéni problému - do péti hodin
Pacientka upravi svlij denni program - prvni den

Doba usinani pacientky se zkrati - do dvou dnti

Pacientka zaznamena kvalitngjsi spanek - do ti dnii

Pacientka se bude citit po probuzeni odpocata - do ¢tyt dnti

Plan intervenci :

Vyslechnéte pacient¢in ndzor na situaci a na piipadné zlepSeni (sestra ve sluzb¢)
Vyjadfete pochopeni pacientCinych problémii (sestra ve sluzbg)

Posud’te pticiny porusené¢ho spanku (sestra ve sluzb¢)

Zjistéte souvislost poruchy spanku s onemocnénim pacienta (sestra ve sluzb¢)
Posud’te pfic¢inu rusivych elementt (sestra ve sluzb¢)

Seznamte pacientku s planem na odstranéni problému (sestra ve sluzb¢)

Zhodnot'te uzivani piipravkl, které rusi REM spanek (kofein, alkohol) (sestra
ve sluzbg)

Doporucte jejich ptipadné odstranéni (sestra ve sluzbg)

Posud’te pacient¢inu denni aktivitu v nemocnici (sestra ve sluzbg)

Doporucte vyménu aktivity za polehavani a pospavani béhem dne (sestra ve sluzb¢)
Posud’te spankové navyky pacienta a navyky pred usnutim (sestra ve sluzb¢)
Pomozte upravit spankové navyky a navyky pred usnutim (sestra ve sluzb¢)

Vyzkousejte riizné zplisoby zlepSeni spanku - spankova hygiena (sestra ve sluzb¢)
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Osetfovatelskou péci a monitorovdni pacienta omezte béhem doby odpocinku
na minimum.
Neustale ujistujte pacientku o dobrém vysledku spole¢ného snazeni o zlepSeni spanku

Ptejte se na ndzor a pocity pacientky ohledné nastalé situace.

Realizace : 31. 1. 2011

Pacientka je hospitalizovana na plicnim oddé€leni na pokoji Cislo 3 jiz Sesty den.
Problém s porusenym spankem si neuvédomovala. Behem vypliiovani anamnézy jsem
si vS§imla, Ze pacientka pomérn¢ ¢asto ziva. Pfi naSem spole¢ném rozhovoru si problém
zacala uvédomovat.

11:10 - Po ukonceni rozhovoru a ziskdni dostatecného mnozstvi informaci jsem
posoudila mozné souvisejici faktory. (sestra ve sluzbg). (T.R.)

14:00 - Probéhlo sestaveni planu na fe$eni problému. (sestry ve sluzbg). (T.R.)

15:00 - Pacientka byla seznamena s planem sestavenych intervenci. Probéhl rozhovor
0 moznych ruSivych elementech, uzivani pfipravki (kofein, tein), denni aktivité
pfi hospitalizaci, posouzeni navykl. Spolecnou domluvou se sestavil nasledujici plan.
Pacientka si da odpoledni Salek kavy do ¢tyf hodin odpoledne. Ve volné chvili bude
vyhledavat aktivitu jako je Cteni, kiizovky. Po zlepSeni stavu a snizeni teplot vyuzije
moznosti jizdy na rotopedu na oddéleni. Pfiméfend zatéz pacientce umozni vyplnéni
volného c¢asu a dostatecnou aktivitu pro nasledné zlepSeni usinani. Pfed usnutim
umoznime pacientce vymeénu cerstvého vzduchu, teplou sprchu, urovname lozni pradlo,
zajistime piijemné prostiedi okolo postele. Zajistime odstranéni rusivych elementi:
zhasneme svétlo, zajistime klid na chodbach, dopfejeme pacientce minimaln€ 7 hodin
kvalitniho spanku. (sestra ve sluzbg). (T.R.)

22:00 - Po aplikaci poslednich vecernich 1€kl si pacientka, s pomoci no¢ni sluzby,
poprvé vyzkousela spankovou hygienu, kterou bude pravidelné vykondvat kazdy den

v tuhle dobu. (no¢ni sestra)

1. 2. 2011 - PacientCin stav se zlepSil. Zacala s plnénim denniho planu aktivit.

Hodnoceni : 4. 2. 2011
Cil splnén. Pacientce se vyrazné zlepsil spanek, zkratila se doba usindni, po probuzeni
se citi odpocatd. Sestaveny denni pldn pacientka dodrzuje do konce pobytu

V nemocnici.
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Osetrovatelska diagndza cislo 4:
00030 - Porusena vymeéna plynt souvisejici se snizenou hodnotou arteridlnich krevnich
plyni zptisobenou chronickym onemocnénim, projevujici se bledym zabarvenim kuze,

mirnou unavou pii zatézi, chvénim nosnich kiidel pti dychani.

Cil: Kratkodoby: Zajistit pacientce dostatek informaci o jejim stavu - do dvou hod.
Zajistit dostate¢nou ucast pacienta pii 1é¢bé - do 2 hodin
Zlepsit ventilaci a okysli¢eni tkani - do 5 dnti

Priorita : stfedné vysoka

Vysledna Kkritéria :

Pacientka bude dostate¢n¢ informovana (do dvou hodin)
Pacientka nebude mit pocit unavy (do tii dni)

Pacientka zvladne mirnou zat¢z (do tfi dnit)

Pacientka bude mit zvySenou saturaci (do péti dntt)

Plan intervenci :

Najdéte nezddoucné plsobici faktory pro tento stav. (sestra ve sluzbg)

Sledujete frekvenci a hloubku dychani a pfitomnost poslechovych dechovych
fenomént. (sestra ve sluzbé a oSetfujici 1ékar)

Nechte vysettit auskultacné hrudnik pacientky (sestra ve sluzbé& a osetiujici 1€kar)
Sledujte fyziologické funkce a peclivé je zapisujte (sestra ve sluzb¢)

Zajistéte pacientce dostatek pohodli a odpocinku (sestra ve sluzbg)

Podavejte kyslik dle ordinaci 1€kate (sestra ve sluzb¢)

Zajistéte dechovou rehabilitaci (sestra ve sluzbé, rehabilitacni pracovnik)

Realizace :

PacientCin stav se 1€Ci od jejiho pfijeti. Souvisi castecné s jejim chronickym
onemocnénim a momentalné ho zhorSuje zvySena teplota, ktera téz zplisobuje slabost
pfi zatézi. Ptiznaky jsou téZ podobné neefektivnimu dychani. Proto se zde stejné sleduji

FF, podava se kyslikova terapie kontroluje hydratace a provadi dechova rehabilitace.
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31.1.2011

06:00 - pacientce byla naméfena ranni sluzbou teplota 38°C. (T.R.)

06:30 - Pacientka byla pouCena o postupu lécby. Dle ordinance lékafe ji byl podan
Paralen. Sestra ve sluzbé premétila TK - 120/70, P - 79", D - 20". Pro lepsi prodychani
se pacientka pfipojila na kyslikovou terapii (1,51 za min, nosnimi brylemi). K ltizku
pacienta byl pfinesen navlhéeny mul, aby se pacientka mohla pti zvySeném poceni otfit
obli¢ej. Byla pouéena o nutnosti dostate¢né hydratace. (T.R.)

07:00 - Pacientka dycha bez obtiZi. Byla odpojena od kyslikové terapie. (T.R.)

09:00 - Byla provedena kontrola TT. T¢lesna teplota se snizila se na 37,5°C. Pacientka
se pry citi dobfe. Je dostatecné hydratovana. Vypila pul litru ¢aje. ZvySené se nepoti.
Ma dobrou chut’ k jidlu. Pacientce byl pfipraven novy mul. (T.R.)

12:00 - Pfeméfena teplota je 37,0°C, krevni tlak 118/75, puls 75, saturace 90%. dechy
16". Pacientka si vyzadala kyslikovou terapii. (T.R.)

18:00 - Nameétena teplota je 37,8°C. Dle ordinace lékafe byl podan Paralen 500.
Pacientka dodrZzuje pitny reZim. Béhem dne vypila 2 litry ¢aje. Odpociva na lazku. Chut
K jidlu mé stale dobrou. (T.R.)

21:00 - Pred usnutim byla pacientka naposledy métena. Teplota opét klesla na 37,0°C.
21:30 - Pacientce byla podana kyslikova terapie. (nocni sestra)

Béhem noci vSe bez komplikaci (no¢ni sestra)

1.2.2011

06:30 - Po probuzeni se pacientka citi dobfe. Ranni naméfend teplota 36,7°C.
Kyslikovou terapii nevyzaduje. (T.R.)

07:00 - Pii ranni vizité jsou slysitelné plicni projevy. Podaly se tablety dle ordinace
lékate. (T.R.)

10:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF

10:30 - Pacientka si po cvi¢eni vyzadala na pil hodiny kyslikovou terapii. (T.R.)

15:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF

15:15 - Nameétena odpoledni teplota je 37,4°C. Pacientka se citi dobfe. Po cviceni si
vyzadala kyslikovou terapii. (T.R.)

18:00 - Naméfeny zvysSené FF: teplota 37,9°C. dech 21 ,puls 80°, saturace 90%. Byl

jipodan Paralen dle ordinace Iékafe. Pacientka byla pfipojena na pul hodiny
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na kyslikovou terapii (1-2 1/min nosnimi brylemi dle ordinace lékate - dle aktualni
potieby). (T.R.)

18:30 - Pacientka cvic¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

20:00 - Pacientka je bez teplot. Naméteno 36,9°C. (no¢ni sestra)

22:00 - Kontrolni méfeni FF ptfed spankem je v norm¢. Pacientka se citi dobfe. (nocni

sestra)

2.2.2011

06:00 - Po probuzeni se pacientka citi dobie. Byl vyménén PZK. (T.R.)

06:30 - Pacientce byla opakované¢ namétfena normalni teplota 36,8°C, puls 74’, krevni
tlak 115/75, dech 18”.saturace 93%. Kyslikovou terapii nepotiebuje. (T.R.)

07:00 - Ranni vizita potvrzuje zlepSeni vedlejSich plicnich fenoménd. Pti auskultaci
jsou méné slysitelné. Podaly se tablety dle ordinace 1ékate. (T.R.)

10:00 - Pacientka cvici s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF. Pochvaluje si
lepsi dychani pfi RHB. Vykaslava se ji snaze. Sputum jiZ neni nazelenalé.

15:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

15:48 - Pacientka je napojena na kyslikovou terapii. (T.R.)

18:00 - Podaly se tablety dle ordinace lékate. Pacientka se citi dobie. FF ma v normé.
(T.R))

18:30 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF. (no¢ni sestra)

20:00 - Pacientka se citi dobfe. FF ma v dobré. (no¢ni sestra)

Hodnoceni: Cil splnén ¢astecné.
Pacientka se citi l1épe je dobfe informovand o svém zdravotnim stavu. Faktory
komplikujici jeji stav vymizely. Saturace se zvysila. Kyslikové terapie je obcas jesté

na kratky ¢as potiebna. V dechové RHB se pokracuje.
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Osetrovatelska diagndza cislo 5:

00033 - Oslaben¢ dychani souvisejici se snizenou saturaci krve kyslikem a snizenym
dechovym objemem z divodu zvysené tvorby hlenu, projevujici se zménou hodnot
fyziologickych funkci, obCasnymi piskoty v riiznych oblastech plic a namahovou

dusnosti pfi nahle zvysené aktivite.

Cil : Kratkodoby: Dosahnout u¢inného dychani (do tydne)

Priorita : stfedné vysoka

Vysledna Kkritéria :

Pacientce se zlepsi priichodnost dychacich cest - do 2 dnil
Pacientka pociti snizenou produkci hlenu - do 3 dnti
Nebudou slysitelné dechové fenomény (vrzoty) do 4 dnt

Pacientce se zlepsi dechovy objem - do 7 dnti

Plan intervenci :

Rozeznejte a odstrante ptic¢iny zplsobujici problém (sestra ve sluzb¢)

Zahajte uc¢inna opatieni. (sestra ve sluzb¢)

Dbejte na spravnou polohu horni ¢asti téla pacientky (sestra ve sluzb¢)
Zajistéte piistup kysliku dle ordinace 1€kate (sestra ve sluzb¢)

Zajistéte odbornou dechovou RHB (sestra ve sluzbé a rehabilitacni pracovnik)
Dbejte na dostatecny piijem tekutin (sestra ve sluzb¢)

Sledujte fyziologické funkce a odeznivajici ptiznaky (sestra ve sluzbg)

Realizace :
Realizace naplanovanych intervenci se shoduje s realizaci u diagnézy ,,Poruch vymény

plyni*

31.1.2011

06:00 pacientce byla naméfena ranni sluzbou teplota 38°C. (T.R.)

06:30 - Pacientka byla poucena o postupu l1éby. Dle ordinance 1¢kare ji byl podan
Paralen. Sestra ve sluzbé preméfila TK - 120/70, P - 797, D - 20". Pro lepsi prodychani

se pacientka pfipojila na kyslikovou terapii (1,51 za min, nosnimi brylemi). K lizku
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pacienta byl pfinesen navlhéeny mul, aby se pacientka mohla pfi zvySeném poceni otfit
obli¢ej. Byla pougena o nutnosti dostate¢né hydratace. (T.R.)

07:00 - Pacientka dycha bez obtizi. Byla odpojena od kyslikové terapie. Pacientka
dodrzuje spravnou polohu pro zlep$eni dychani. (T.R.)

09:00 - Byla provedena kontrola TT. T¢lesna teplota se snizila se na 37,5°C. Pacientka
se pry citi dobfe. Je dostatecné¢ hydratovana. Vypila pul litru ¢aje. Zvysené se nepoti.
Ma dobrou chut’ k jidlu. Pacientce byl pfipraven novy mul. (T.R.)

12:00 - Pfeméiena teplota je 37,0°C, krevni tlak 118/75, puls 75°, saturace 90%. dechy
16". Pacientka si vyzadala kyslikovou terapii. (T.R.)

18:00 - Nameétena teplota je 37,8°C. Dle ordinace lékafe byl podan Paralen 500.
Pacientka dodrZzuje pitny reZim. Béhem dne vypila 2 litry ¢aje. Odpociva na lazku. Chut
K jidlu ma4 stale dobrou. (T.R.)

21:00 - Pred usnutim byla pacientka naposledy métena. Teplota opét klesla na 37,0°C.
21:30 - Pacientce byla podana kyslikova terapie. (no¢ni sestra)

Béhem noci vSe bez komplikaci (no¢ni sestra)

1.2.2011

06:30 - Po probuzeni se pacientka citi dobfe. Ranni naméfena teplota 36,7°C.
Kyslikovou terapii nevyzaduje. (T.R.)

07:00 - Pii ranni vizité jsou slysitelné plicni projevy. Podaly se tablety dle ordinace
lékate. (T.R.)

10:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

10:30 - Pacientka si po cviGeni vyzadala na pil hodiny kyslikovou terapii. (T.R.)

15:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

15:15 - Nameétena odpoledni teplota je 37,4°C. Pacientka se citi dobfe. Po cviceni si
vyzadala kyslikovou terapii. (T.R.)

18:00 - Naméteny zvySené FF: teplota 37,9°C. dech 21',puls 80°, saturace 90%. Byl ji
podan Paralen dle ordinace Iékate. Pacientka byla pfipojena na pll hodiny
na kyslikovou terapii (1-2 I/min nosnimi brylemi dle ordinace lé¢kafe - dle aktualni
potieby). (T.R.)

18:30 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

20:00 - Pacientka je bez teplot. Naméieno 36,9°C. (no¢ni sestra)

79



22:00 - Kontrolni méfeni FF ptfed spankem je v normé. Pacientka se citi dobfe. (no¢ni

sestra)

2.2.2011

06:00 - Po probuzeni se pacientka citi dobie. Byl vyménén PZK.(T.R.)

06:30 - Pacientce byla opakovan¢ namétena normalni teplota 36,8°C, puls 74’, krevni
tlak 115/75, dech 18”.saturace 93%. Kyslikovou terapii nepotiebuje. (T.R.)

07:00 - Ranni vizita potvrzuje zlepSeni vedlejSich plicnich fenoménii. Pii auskultaci
jsou méné slysitelné. Podaly se tablety dle ordinace 1ékafe. (T.R.)

10:00 - Pacientka cvici s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF. Pochvaluje si
lepsi dychani pfi RHB. Vykaslava se ji snaze. Sputum jiZ neni nazelenalé.

15:00 - Pacientka cvi¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

15:48 - Pacientka je napojena na kyslikovou terapii. (T.R.)

18:00 - Podaly se tablety dle ordinace Iékate. Pacientka se citi dobie. FF ma v normé.
(T.R.)

18:30 - Pacientka cvic¢i s RHB pracovnikem dechovou terapii pro CF.

20:00 - Pacientka se citi dobfe. Fyziologické funkce jsou dobré. (no¢ni sestra)

Hodnoceni: Cil splnén ¢astecné.
PacientCin stav se zlepSil. Oslabené dychani zesililo.Faktory zplsobujici jeji zdravotni
stav vymizely. Saturace krve kyslikem se zvysila. V kyslikové terapii se obas nadale

pokracuje stejné jako s dechovou RHB.
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7 DOPORUCENI PRO PRAXI

Zakladem tuspésné 1écby cystické fibrozy je dostatecné kvalitni celoplosny

screening. Ten zajisti vCasnou diagnostiku nemoci jesté pfed projevem piiznakl

a zahgjeni ucinné 1é¢by, coz velice piizniveé ovliviiuje projevy nemoci v prabéhu Zivota,

ale také jeji prognozu.

Pro pacienta

Kazdy pacient nemocny cystickou fibrézou by se mél fidit zdkladnimi pravidly
pro upevnéni a udrzeni zdravi.

M¢l by dodrzovat zdravou Zzivotospravu, posilovat svalstvo, doporucuje se
| pfiméfena télesna aktivita.

Ptijem stavy miiZze byt témé&f bez dietnich omezeni.

Podstatny je dostatek tekutin. Pacient by se také mél podle svého zdravotniho

stavu podilet na oSetfovatelské péci a dodrzovat 1é€ebny a rehabilitacni fad.

Pro zdravotni sestry

Sestra, kterd pecuje o nemocného s cystickou fibréozou, by méla dobie znat
prubéh nemoci, jeji lécbu, ale 1 mozné komplikace a méla by umét dobie
edukovat pacienta v oblastech, o kterych neni zcela informovan. To je zakladem
dobfte poskytované péce.

Sestra by mé¢la dohliZet na piijem stravy i tekutin.

Dals$i nedilnou soucésti je kontrola uzivani 1ékd a inhalaci véetné kontroly
ucinnosti a 1é¢ebného rezimu.

Daéle je nutné sledovani fyziologickych funkci jako naptiklad saturace kysliku
Vv krvi, dechu, pulsu, krevniho tlaku a télesné teploty.

Pro efektivnéjsi 1écbu bychom méli pacientovi zajistit dostatek odpocinku
a spanku.

vvvvvv

kasle.
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Samoziejmosti je minimalizace rizika vzniku komplikaci a zajiSténi uspokojeni
zékladnich potieb nemocného. Projeveni empatie ohledné jeho zdravotniho
stavu a poskytnuti emoc¢ni podpory je téz nezbytné. Nejdilezitéjsi je vSak

podpora rodinnych pfislusnikd.

82



ZAVER

Bakalarska prace OSetfovatelsky proces u pacienta s cystickou fibrézou byla

zpracovana na oddéleni Peumologické kliniky Fakultni nemocnice v Motole v Praze.

Praci jsme rozdélily do dvou zakladnich casti. Prvni Cast obsahuje strucné
seznameni s historii onemocnéni u nas i ve svéte, vyskytem a dédicnosti cystické
fibrozy. Déle se zabyva charakteristikou, diagnostikou onemocnéni, vySetfovacimi
metodami a 1écbou cystické fibroézy. Posledni kapitoly jsou vénovany psychosociadlnim

aspektiim a edukaci pacienta i blizkych osob.

Druha polovina je vénovana vypracovani oSetfovatelského procesu a konkrétni
pacientce, dle které byl cely proces sestaven. Bylo provedeno fyzikalni vySetieni sestrou

a oSetfovatelskd anamnéza 13. domén dle Majory Gordonové.

Po zhodnoceni pacientovych potieb a jeho stavu bylo stanoveno
11 oSettovatelskych diagnéz, kdy 8 bylo aktualnich a 3 potencionalni. Z divodu

nutnosti dodrZeni rozsahu bakaléaiské prace bylo zminéno pouze 5 diagnoéz a to aktuélni,

vvvvvv

Na zaklade zpracovani teoretickych poznatkli a oSetfovatelského procesu

u konkrétni pacientky v zavéru formulujeme odporuceni pro praxi.

V piilohach nazorné ptiblizujeme rozsitené informace, tabulky a grafy
na doplnéni informaci v textové ¢asti: percentilovy graf k vySce a hmotnosti u divek,
percentilovy graf k vysce a hmotnosti u chlapci, prehled vitamind, doporuc¢ena nutri¢ni

sloZeni potravy, doporucené ockovaci schéma v CR a vysledky spirometrie.

Zamérem prace bylo informovat o onemocnéni cystické fibrozy, potfebach
nemocnych a planech k jejich uspokojeni. Cile oSetiovatelského procesu byly splnény,

ale je nutné v realizaci nadéale pokracovat.
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PRILOHY

Ptiloha A - Percentilovy graf k vySce a hmotnosti u divek
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Ptiloha B - Percentilovy graf k vySce a hmotnosti u chlapct
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Pfiloha C - Pfehled vitaminu

5 PROJEVY o
NAZEV ZDROIJ VYZNAM NEDOSTATKU POZNAMKA
VITAMINY ROZPUSTNE VE VODE
Vitamin B, obiloviny. metabolismus unavnost, kiece,

(thiamin,
aneurin)

kvasnice.
jatra

cukrii — CNS

travici poruchy.
beri — beri

Vitamin B,
(riboflavin,
laktoflavin)

mléko, maso,

kvasnice,
zelenina

buneéné
dychéni

bolavé koutky,
zarudly jazyk

Vitamin Bs kvasnice, pii syntéze degenerativni je ve viech
(kyselina lusténiny, bilkovin onemocneéni tkanich
pantotenova) ryby

Vitamin Bg obilné podporuje pomalé hojeni

(pyridoxin) klicky, ucinek zaneta

kvasnice

vitaminu B», B,

Vitamin B> jatra, pri perniciézni nutny vnitini
(kobalamin) tvori se krvetvorbé - anémie faktor
ve stieve
Vitamin PP kvasnice, syntéza zanéty kize.
(kyselina maso, miéko, ribonukleovych zanéty nervu,
nikotinova. zelenina kyselin dusevyni poruchy
niacin)
Kyselina listova pii tvorbe chudokrevnost
listova zelenina, gervenych (anémie)
(folova) jatra krvinek
Vitamin C SYrové pfi vétSing tnava, je mozné
(kyselina ovoce metabolickych snizen4 odolnost. | predavkovéni

askorbova)

a zelenina

reakci

kurdéje (skorbut)

Vitamin H kvasnice. podporuje zanéty kize,
(biotin) jatra rast a déleni tinava.
bunek svalové bolesti

VITAMINY ROZPUSTNE V TUCICH
Vitamin A mrkev. zajistuje poruchy videni, predavkovani —
(axeroftol) Zloutek. tvorbu bilkovin, rohovaténi kuze bolesti

jatra vaziva hlavy
Vitamin D rybi tuk, metabolismus kfivice, piedavkovani —
(antira- tvori se vapniku osteomalacie ukladani
chiticky) v kazi a fosforu Ca ve sténach
organu

Vitamin E obilné ¢innost nékteré
(tokoferol) klicky pohlavnich Zlaz,

v téhotenstvi

gestacni

poruchy

Vitamin K
(anti-
hemoragicky)

kvasnice
(Bacterium
coli)

pro srazeni krve

prodlouzeni
srazlivosti

Zdroj: Maturitni otazky ze SZS v Klatovech




Ptiloha D - Doporucend nutri¢ni slozeni potravy

slozka vyzivy denni davka
bilkoviny 2-3glkg

tuky 8g/kg
kuchynska stl (NaCl) |30-40 mmol
vapnik 1200-1500mg
hoféik 3,5mg/kg
Zelezo 5-10mg

zinek 15mg

Vitamin A 4000-20000 IU
Vitamin D 400-2000 U
Vitamin E 200-400 IU
Vitamin K Smg 2x tydné-10mg 1x denné

Zdroj: JAKUBEC, 2006, s. 34




Ptiloha E - Doporucené ockovaci schéma v CR

Zdroj: Informaéni material z ordinace praktického lékate



Priloha F - Spirometrie
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Substance
Davka
VC MAX [L] .43 2.66 Tt
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FEV 1 [L] 2.92 1.66 56.8
FEV 1 % FVC %] 66.59
FEV 1 % VC MAX [¥]  82.45 62.34 (oo
i [L/s] 6.75 4.69 69.5
MEF 75 [L/s] 5.94 2068 =08
MEF 50 [L/s] 4.25 1.20 28.2
MEF 25 [L/s] 1.94 D46 235
MMEF 75/25 [L/s] 3.76 0.96 2.0
Exsp. F/V-Flache  [L*L/s] 14.36 4.32 SO
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Cas 09:23:21do
Substance
Davka
VC MAX [L] 3.43 2.90 84.5
FVC ] 3.38 2.90 85.9
FEV 1 (L] 2.92 1.90 65.0
FEV 1 % FVC [%] 88.49 65.54 74.1
FEV 1 % VC MAX [%] 82.45 65.54 79.5
PEF [L/s] Gl D 4.89 725
MEF 75 [L/s] 5.94 337 56.6
MEF 50 [L/s] 4.25 132 30.9
MEF 25 [L/s] 1.94 0.42 2157
MMEF 75/25 [L/s] 376 1.04 27.8
Exsp. F/V-Flache [L*L/s] 14.36 532 Syl
[L/s] 9593 3233 56.2

PIF

Zdroj: Pneumologicka klinika FN v Motole



